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Angeborene oder fruh erworbene Krankheiten 
des Zentralnervensystems. 

Stol'ungen del' Anlage (Mi6bildungen) des Gehirns. 
Von H. JosEPHY-Hamburg. 

Mit 6 Abbildungen. 

I. Storungen der Windungsanlage (Mikrogyrie, 
Pachygyrie, Agyrie). 

Die SWrungen der Windungsanlage des GroBhirns sind zwar entwicklungs­
geschichtlich und anatomisch von groBem Interesse,1, haben aber fur den KIiniker 
deshalb eine geringe Bedeutung, weil sie in vivo im allgemeinen durchaus nicht 
zu diagnostizieren sind und weil sie keinerlei spezifische Symptome zu machen 
pflegen; die Trager derartiger Gehirne zeigen vielmehr durchweg Erscheinungen 
von Schwachsinn und Epilepsie ohne besondere Farbung. 

Zu erwahnen sind hier zunachst persistierende Bildungen, die normaler­
weise nur ein Durchgangsstadium der embryonalen Entwicklung darstellen. 
Hierher gehoren die sog. CAJALSchen Zellen der Molekularschicht, erhaltene 
Reste der superfiziellen Kornerschicht und Reste des Status verrucosus simplex 
der Rinde. AIle diese Bildungen konnen sich in Gehirnen geistesgesunder In­
dividuen finden, kommen aber wohl besonders haufig bei Epilepsie und Schwach­
sinn vor. 

Als Heterotopien bezeichnet man Inseln grauer Substanz an Stellen, wo solche 
normalerweise nicht vorkommt, vor aHem also im Marklager. Solche falsch ge­
lagerten Nester von GangIienzellen kommen dadurch zustande, daB Neuro­
blasten auf ihrer Wanderung von der Ventrikelwand zur Rinde liegen bleiben 
und sich hier weiter differenzieren. 

Grobere MiBbildungen sind die Windungslosigkeit (Agyrie) und das V or­
kommen abnorm breiter und plumper Windungen (Pachygyrie; die Bezeichnung 
Makrogyrie ist sprachlich zu beanstanden). Ausgepragte FaIle sind selten; sie 
sind u. a. von BIELSCHOWSKY beschrieben. Bei Epileptikern und Idioten findet 
man ofter eine verhaltnismaBig grobe Anlage der Gyri. 

Bei der Mikrogyrie finden sich an Stelle der normalen Windungen abnorm 
schmale und kleine in vermehrter Zahl. Es kann sich dabei urn eine echte MiB­
bildung handeln, eskann aber auch ein ahnIiches Bild zustande kommen durch 
Erkrankung und narbige Schrumpfung (Ulegyrie). Die Mikrogyrie kann sich 
uber groBere und kleinere Abschnitte einer oder beider Hemispharen erstrecken. 

Pachy- und Mikrogyrie konnen entstehen auf der Basis einer fehlerhaften 
Keimanlage; sie konnen sich aber auch ausbilden infolge einer exogenen Scha­
digung, z. B. einer fruhfetalen Blutung oder Entzundung. Das gilt vor allem 
fUr die Mikrogyrie. 

1 Dazu u. a.: JAKOB, HANS: Faktoren bei der Entstehung der normalen und ent· 
wicklungsgestorten Hirnrinde. Z. Neur. 11)1), I (1936). 

Handbuch der Neurologic. XVI. 1 
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II. Megalencephalie. 
Ais Megalencephalie bezeichnet man die allgemeine VergroBerung des Ge­

hirns, sofern sie nicht durch einen Tumor oder durch Hydrocephalie bedingt 
ist. VIRCHOW, der hierfiir den wenig eingebiirgerten Namen "Cephalonen" ge­
wahlt hat, unterscheidet die Hypertrophie, die allgemeine GroBenzunahme des 
Gehirns, yonder Hyperplasie und teilt die~e wieder, je nachdem sie gleichmaBig 
aIle Elemente oder nur die Glia betrifft, in eine echte und eine interstitielle, 
wobei diese identisch ist mit der diffusen geschwulstigen Gliose. DE LANGE 
nennt als Hauptgruppen die wahre Hyperplasie oder Megencephalie, die partielle 
Hyperplasie und endlich das (sehr seltene) Zusammentreffen von Hypertrophie, 
Hyperplasie und Pseudohypertrophie (Gliom). Untergruppen der Megencephalie 
sind groBe Gehirne von harmonischem Bau bei Menschen mit mehr als ge­
wohnlichem Intellekt, bei solchen mit durchschnittlichem und endlich bei solchen 
mit schlechtem Intellekt. Eine vierte Untergruppe bilden die groBen Gehirne 
mit ungefahr proportioniertem Bau mit relativ kleinen, manchmal nur durch 
die histologische Untersuchung zu findenden Abweichungen. Auch diese Ein­
teilung mit der Vermischung funktioneller und anatomischer Gesichtspunkte 
und mit dem im Grunde nicht geklarten Begriff des "harmonischen Baues" 
kann nicht sehr befriedigen. 

Megalencephale Gehirne zeigen in ihrer Gesamtkonfiguration meist nichts 
Besonderes; sie sehen aus wie ein vergroBertes Normalgehirn. Erst die genauere 
mikroskopische Untersuchung deckt die Besonderheiten des Einzelfalls auf 
und ermoglicht seine Rubrizierung. 1m einzelnen haben sich zum Teil auffallend 
geringe Befunde erheben lassen; es waren aber auch manchmal deutliche Ver­
anderungen nachweisbar. SCHLUTER und PETER sowie PETER haben besonders 
auf die "Disharmonie" in der Ausbildung der einzelnen Teile hingewiesen: die 
Rinde ist relativ viel zu breit (so auch bei DE LANGE), das Marklager zu schmal. 
Oder das Kleinhirn ist verhiiltnismaBig zu groB oder zu klein (DE LANGE). Da­
neben konnen sich Abnormitaten der einzelnen Zellen finden, die zu groB sind 
(SCHMINCKE, PETER). 

Stellt man die bekannt gewordenen "hohen" Hirngewichte zusammen 
(Tabelle 1), so findet man in dieser Reihe zuerst Individuen, die eindeutig schwach­
sinnig und epileptisch waren oder solche mit durchschnittlicher Begabung. 
Die Hirngewichte bedeutender Menschen schwanken innerhalb recht erheblicher 
Grenzen und die hohen Gewichte liegen hier durchweg - von ganz wenigen Aus­
nahmen abgesehen - unter 1800 g 1. Eine feste Beziehung zwischen Hirngewicht 
und Intelligenz besteht nicht oder hOchstens in dem Sinne, daB ein erhebliches 
Untergewicht, soweit es nicht durch einen ProzeB wie die Senilitat entstanden 
ist, mit normaler Intelligenz kaum vereinbar ist. Doch kommen auch hier Aus­
nahmen vor, denn in der Literatur sind 5 FaIle mit Hirngewichten unter 900 g 
bei normaler Intelligenz bekannt (HECHST). 

Die klinischen Symptome bei den kranken Megalencephalen waren recht 
verschieden. Neben schwerem Schwachsinn und Epilepsie - ofter mit perioden­
weise auftretenden Anfallen - findet sich normale Intelligenz mit verschiedenen 
cerebralen Symptomen. So bot der GERLACHSche Fall, der geistig durchschnitt­
lich war, Zeichenlehrer und dann Buchhandler wurde, als Kind die Zeichen 
einer spastischen Spinalparalyse, die sich aber spater besserte. AuBerdem be­
standen Druckbeschwerden, die zu haufigen Punktionen AnlaB gaben. TSINI­
MAlUs Fall - 8jahriger Knabe - war intelligent, hatte aber periodenweise 
auftretende Kopfschmerzen, haufig mit Erbrechen. 

1 Der groBe Schadel und die olympische Stirn bedeutender Menschen beruht vielfach 
auf einer leichten Hydrocephalie (WEYGANDT). 
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Tabelle hoher Hirngewichte I. 
(Modifiziert nach JAKOBS Normale und pathologische Anatomie des GroBhirns. Wien 1927.) 

I. Erwachsene Individuen. 

1. Epileptischer Idiot (Fall WALSEM) 
2. Schwachsinn (Fall SIMMS) .... 

2850 g 
2480 g 

3. Normal begabt (Fall RUDOLPHI) . 2222 g (nach OBERSTEINER 
etwa 2000 g!) 

4. Epileptiker (Fall SCHMINCKE) . . 
5. Geistig normal, korperliche Storungen (Fall GERLACH) 
6. Epilepsie (Fall SUTCLIFF) . . . . . . . . . . . . . 
7. Gut begabt, aber sozial verkommen (Fall OBERSTEINER) 
8. Turgenjeff (nach KRAUSE). . . . . . . 

2155 g 
2140 g 
2070 g 
2028 g 
2012 g 

9. Cromwell (strittig!) ......... . · etwa2000 g 
1995 g 10. Epilepsie in der Kindheit (Fall ANTON). 

II. Epilepsie (Fall GRANT) . . . . . . . . 1900 bzw. 1999 g mit Hirn­
hauten 

12. Hydrocephalus (Fall L. Meyer) . . . . . . 
13. Bouny, franzosischer Politiker (nach VOLLAND) 
14. Normal (nach FRITZE) . . 
15. Normal (nach BISCHOFF) . 
16. Analphabet (Fall MEWES). . . 

II. Kinder 2. 

1960 g 
1935 g 
1930 g 

· etwa 1925 g 
· etwa 1900 g 

(In Klammern das Durchschnittsgewicht fiir das betreffende Alter.) 

1. lOjahriger Knabe, schwachsinnig (Fall FLETCHER) . . . . . . . . . . 2069 (1350) 
2. 8jahriger Knabe, intelligent, periodenweise Kopfschmerzen (Fall TSINI-

MAKIS) ....................... . 
3. 3jahrig, Rachitis, tuberkuloser Hydrocephalus (Fall VIRCHOW) . . . . 
4. 16jahriger Knabe, Epilepsie (Fall HANSEMANN) . . . . . . . . . . . 
5. 6jahrig (Fall LOREY) . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 
6. 31/~ahriger Knabe, Epilepsie, Schwachsinn (Fall PETER und SCHLUTER) 
7. Knabe von 8 Monaten, Epilepsie (Fall C. DE LANGE) 
8. 13jahriger Knabe (Fall VIRCHOW) . . . 
9. Madchen von 10 Monaten (Fall VARIOT) . . . . . . . . . . . . . . 

1920 (1350) 
19II (IIOO) 
1860 (1400) 
1840 (1300) 
1770 (1100) 
1750 (750)3 
1732 (1350) 
1630 (900) 

1m auBeren Habitus bedingt eine erhebliche Megalencephalie naturgemaB 
eine entsprechende VergroBerung des Schadels. 1m Fall DE LANGE nahm der 
Schadelumfang innerhalb von 6 Monaten um einige Zentimeter zu. Die Trager 
sehen zum Teil ausgesprochen hydrocephal aus (Fall GERLACH), zum Teil findet 
sich eine allgemeine VergroBerung ohne das hydrocephale Ausladen der Stirn 
(PETER und SCHLUTER). Auch eine besondere "Schwere" des Kopfes ist auf­
gefallen (MEGGENDORFER). 

1m allgemeinen wird klinisch statt der Megalencephalie ein Hydrocephalus 
diagnostiziert, begreiflich bei der Seltenheit der FaIle. Zu berichtigen ist diese 
Fehldiagnose in vivo wohl nur durch die Encephalographie. 

Die Atiologie der Megalencephalie in ihren verschiedenen Formen ist un­
geklart. Wahrscheinlich handelt es sich um eine primare HirnmiBbildung. 
Bei einer alteren Beobachtung von BETZ hat moglicherweise bei Eltem und 
drei Kindem echte Megencephalie vorgelegen (zit. nach DE LANGE). Be­
ziehungen zu endokrinen Storungen, besonders zur Akromegalie, sind bisher 
nicht zu begriinden. 

1 "Uber das Durchschnittsgewicht usw. und die Schwierigkeiten einer exakten Wagung 
vgl. ROESSLE und ROULETs MaB und Zahl in der Pathologie. Berlin 1932. 

2 Auch bei familiarer amaurotischer Idiotie gibt es iiberhohe Hirngewichte (vgl. S.402). 
3 Zahlen fiir formolgehartete Gehirne. 

1* 
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III. Spaltbildungen des Gehirns (Anencephalie und Cephalocele); 
Balkenmangel. 

Der angeborenen Spaltbildung des Riickenmarks, der Spina bifida, ent­
spricht im Bereich des Schadels und des Gehirns die Hirnspalte-Kranioschisis, 
Acranie bzw. Anencephalie- und der Hirnbruch, die Cephalocele. 

Die grundsatzliche ZusammengehOrigkeit der Spina bifida mit diesen MiB­
bildungen im Bereich des Kopfes hat schon MORGAGNI erkannt. Eine voll­
standige Analogie besteht allerdings insofern nicht, als einmal die "Wirbel­
theorie" des Schadels sich als falsch erwiesen hat und weil weiter zwischen Hirn­
und Riickenmarksbriichen doch gewisse morphologische Unterschiede bestehen 
(ERNST). 

Bei der schweren Form der Hirnspalte finden sich meist sehr ausgedehnte 
Defekte der Schadelknochen und des Gehirns. Beide gehen im allgemeinen 
konform und entsprechen einander; es kommen aber auch Divergenzen vor, 
so insbesondere relativ gute Schadelbildung bei schwerem Hirndefekt. Es 
braucht also der Grad der SchadelmiBbildung, der Acranie, nicht immer dem 
der HirnmiBbildung, der Anencephalie, zu entsprechen. 

Je nachdem, was von Resten des normalen Organs da ist, unterscheidet man 
eine totale Acranie bzw. Anencephalie (Holoacranie, Holoanencephalie) von 
einer partiellen (Meroacranie, Meroanencephalie). Die Bezeichnung Hemicephalie 
fiir diese letzten Formen ist sprachlich falsch gebildet und deshalb zu verwerfen. 
Hemi •.. bezeichnet iiblicherweise die Halbseitigkeit. 

Die menschlichen Anencephalen werden im Volksmund als "Krotenkopfe" 
oder "Katzenkopfe" bezeichnet. 

Bei den typischen Anencephalen findet man auf der Hirnbasis, die nicht 
von einer Schadeldecke iiberdacht ist, eine rotliche Masse; sie ist entweder 
ganz flach oder besteht aus einzelnen Knollen und Hockern. Dieser Rest des 
Gehirns wird als Area cerebro-vasculosa (RECKLINGHAUSEN-MusCATELLO) be­
zeichnet. Sie wird eingerahmt von der zarten, gefaBreichen Zona epithelio­
serosa, die iiber eine Zona dermatica allmahlich in die normale Haut iibergeht. 

Bei der Holoanencephalie sind in der Area cerebro-vasculosa keine nervosen 
Bestandteile nachzuweisen; bei der partiellen Anencephalie sind zuweilen 
Stammganglien und hintere Hirnabschnitte leidlich ausgebildet und sind bei der 
serienmaBigen Untersuchung - wie sie vor allem von MONAKOW und seinen 
Schiilern inauguriert ist - zu identifizieren. 

Anencephale MiBbildungen sind zwar lebensunfahig, konnen aber doch ein 
Alter von einigen Stunden oder Tagen erreichen; der Fall von GAMPER - Arrhin­
encephalie mit groBem anencephalen Defekt, mit relativ gut ausgebildeten 
Schadeldecken - lebte sogar etwa 3 Monate. Die genaue Beobachtung der 
LebensauBerungen dieser Wesen zusammen mit der genauen anatomischen 
Untersuchung des Hirnrestes ist von groBtem Interesse und hat unsere hirn­
physiologischen Kenntnisse wesentlich gefordert (ARNOLD, BROUWER, GAMPER, 
TROMMER und OSSENKOPP, CATEL und KRAUSPE). Dem hier vorliegenden 
"Naturexperiment" sind nur die Falle an die Seite zu stellen, bei denen in fmher 
Kindheit groBe Teile des Gehirns prozeBhaft zugrunde gehen (Kinder ohne 
GroBhirn: Falle von EDINGER, JAKOB u. a.). 

BROUWER hat fiir die Untersuchung von lebenden Anencephalen ein Schema 
aufgestellt, das ich mit einigen Erganzungen, wie sie sich aus neueren Beob­
achtungen ergeben, hier bringe. 

SchlieBlich ist noch- zu erwahnen, daB sich bei Anencephalen mannigfache 
andere MiBbildungen des Korpers finden konnen. Sehr haufig sind die Neben­
nieren rudimentar oder fehlen ganz. 
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Priifung von LebensauBerungen bei Anencephalen. 
1. Atmung, PuIs, Temperatur. Wird die K6rpertemperatur gehalten? 
2. Wachen, Schlafen. RegelmaBiger Wechsel? 1st Aufwecken m6glich? 
3. Zustand der Pupillen. Reaktion auf Licht, auf Schmerzreize? Augenhintergrund? 
4. Bewegungen der Bulbi? 
5. Priifung der iiblichen Haut- und Sehnenreflexe. 
6. Priifung der Reaktion auf Sinnesreize (Licht, akustisch, taktil, Warme und Kalte, 

Geschmack). 
7. Niest oder hustet der Anencephalus, gahnt er? 
8. Saugt der Anencephalus, kann er schlucken? 
9. Schreit er, spontan oder auf Reize? 
10. Priifung des Saugreflexes (oraler Einstellungsautomatismus. GAMPERS). 
ll. Spontane K6rperhaltung? Wird sie spontan verandert? (z. B. Rekelbewegungen, 

Drehungen des K6rpers). 
12. Spontanbewegungen der Glieder. 
13. Mimisches Verhalten. 
14. Was geschieht, wenn man einem Glied eine abnorme Haltung gibt? Wird sie bei­

behalten oder geandert? 
15. Tonus der Muskulatur? 
16. Greifreflex? (War z. B. sehr deutlich in TROMNERB Fall: Die Hand umgreift den 

hineingesteckten und etwas bewegten Finger und faBt ihn allmahlich so fest, daB das Kind 
an seinen Handchen 10 cm hoch iiber die Unterlage gehoben werden kann.) 

17. MORoscher Schreckreflex? 
18. Sind Stellreflexe nachzuweisen? (Sie waren u. a. sehr deutlich bei GAMPERB Fall. 

Hier war auch "mit der Sicherheit eines Experiments" durch einen leichten Druck auf die 
unteren Extremitaten ein Sichaufrichten auszul6sen; das Kind hob zunachst den Kopf 
von der Unterlage, der Rumpf folgte und schlieBlich wurde eine sitzende Stellung mit stark 
nach vorn gebeugtem Riicken erreicht.) 

19. Geht Meconium (Kot) und Urin ab? 
20. Dermographie? 
21. Epileptiforme AnIalIe? 
22. Bewegungen bei elektrischer Reizung des Hirnrestes? (Sie waren in ARNOLDS Fall 

auszul6sen. ) 
23. Untersuchung von Liquor und Blut. 

Formalgenetisch ist die MiBbildung aufzufassen als eine Hirnanlage, die 
sich im Stadium der Rinne nicht yom Hautblatt abgetrennt und zum Rohr 
geschlossen hat. An gunstigen Objekten, z. B. Hiihnerembryonen mit An­
encephalie, kann man zeigen, wie sich diese flache Hirnanlage im ubrigen ganz 
"normal" weiterdifferenziert. Sie stellt ein flach ausgebreitetes, seitlich in 
die Haut ubergehendes Gehirn dar. Sekundar kommt es allerdings zu mannig­
fachen Storungen. An der Stelle, wo die offen gebliebene Anlage in das ge­
schlossene Rohr ubergeht, bilden sich abnorme Ausstiilpungen des Zentral­
kanals bzw. der Ventrikel aus und vor allem kommt es regelmaBig zu erheb­
lichen destruktiven Prozessen an dem frei liegenden Gewebe, zu reaktiven 
Entzundungen und zu Einschmelzungen. Dabei ist zu beachten, daB - ent­
sprechend der von SPATZ eingehend beschriebenen spezifischen Reaktionsweise 
des unreifen Nervensystems - aIle diese Vorgange keine wesentlichen Narben 
hinterlassen. So kann das ganze Bild schlieBlich auBerordentlich kompliziert 
werden; es laBt sich aber, wie z. B. OSSENKOPP kurzlich gezeigt hat, auch an 
ausgetragenen menschlichen Anencephalen diese Art der formalen Genese 
klarlegen. 

Eine primare Entzundung, wie sie RABAUD (Meningite fetal) und nach ihm 
BROUWER u. a. angenommen haben, liegt meines Erachtens nicht vor (vgl. dazu 
auch die Arbeit von OSSENKOPP). 

Kausalgenetisch sind die Anencephalen - und das gilt ebenso fur die Hirn­
briiche - aufzufassen als Hemmungsbildungen, die auf eine im Einzelfall nicht 
faBbare Schadigung zuruckzufiihren sind. STOCKARD hat in sch6nen Experi­
menten an Fischen uberwiegend wahrscheinlich gemacht, daB Einwirkungen 
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verschiedenster Art dieselben MiBbildungen hervorrufen konnen, und anderer­
seits dieselben Schadlichkeiten verschiedene Formen von MiBbildungen ver­
anlassen konnen. Ausschlaggebend ist nicht die Art der Noxe, sondern der 
Zeitpunkt ihrer Einwirkung. Es haben namlich die einzelnen Teilprozesse der 
Entwicklung innerhalb der ganzen Entwicklung des Embryos eine verschiedene 
und wechselnde Entwicklungsgeschwindigkeit. Auf dem Hohepunkt des Ent­
wicklungstempos einer Organanlage, wenn also hier eine im Vergleich zu anderen 

__ ._ ••••• • cphalocclc f!.'gittnlis 

c I)hn locele 
.' intel'fronta lis 

CCl)halocele 
ml,o(rOlltali 

Cephaloce le 
nasoorbitalis 

. _ Cepha locele 
ph en orbit;.,li 

Cephalocele 
naso('tlllHoida,ii 

Abb.1. Bruchpforten der Cephalocelen am vorderen Schadelende. (Aus CORDES: Erg. Chir. 29.) 

Teilen des Embryos besonders lebhafte Zellvermehrung sich zeigt, besteht eine 
besondere Anfalligkeit. Schadlichkeiten, die in dieser Phase den Embryo treffen, 
fiihren gerade an diesen Teilen mit besonderer Entwicklungsgeschwindigkeit 
Hemmungen und damit MiBbildungen herbei. 

Auf Grund dieser STOCKARDschen Hypothese erklart sich auch das Zu­
sammentreffen von Anencephalie und Nebennierendefekt : es ist nicht etwa 
die eine MiBbildung von der andern abhangig, sondern beide sind koordiniert 
und treffen deshalb so oft zusammen, weil Hirnanlage und Nebennierenanlage 
in einer bestimmten Phase wegen ihrer hohen Entwicklungsgeschwindigkeit in 
gleicher Weise anfallig sind. 
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Die Hirnbriiche sind angeborene geschwulstformige Bildungen am Schadel; 
sie bestehen aus Schadelinhalt, der durch eine Knochenliicke nach auBen ver­
lagert ist . Sie sind von Haut iiberzogen. Die einzelnen Formen werden je nach 
dem Inhalt des Bruchsacks unterschieden, wobei allerdings zu bemerken ist, 
daB es sich eigentlich nicht urn einen Bruch, eine Hernie, handelt, sondern urn 
eine Ektopie. Zu nennen sind: 

a) Die Encephalocele; sie enthiilt Hirnsubstanz. 
b) Die Encephalocystocele; sie enthalt Hirnsubstanz und Ausstiilpungen 

des Ventrikelsystems. 

Cephalocele fronto · 
ethmoidulis 

("Ol' llaloe(' lc trnn s-
_. c1 h moida 1 i s 

__ _ . Cephulocclc ~ phcno . 
cth moidnlis 

Cephulo('cle 
- - - - ~phcnoo l'lJ i t:.ll i ~ 

['cphalocelc 
Spl, c" opha,·yn· 

~c(,lis 

- - - -_ . Cophalocl' lc oCCil'i tnlis 

Abb. 2. Innere Bruchpforten der basalen Cephalocelen. (Aus CORDES: Erg. Chir. 29.) 

c) Die Meningocele; sie enthalt Hirnhiiute mit Fliissigkeitsansammlung. 
d) Die Meningoencephalocele und Meningoencephalocystocele, Kombina­

tionen von a oder b mit c. 
Die Hirnbriiche treten an typischen Stellen aus, durchweg da, wo zwei oder 

mehrere Schadelknochen zusammenstoBen oder da, wo sich die Trennungs­
linien zweier Anlagen eines Knochens befinden, also zwischen den beiden An­
lagen der Frontalia oder zwischen den beiden Anlagen der Occipitalia. Atypisch 
gelegene Hirnbriiche sind meist sehr verdachtig auf traumatische Genese 
(CORDES). Abb. 1 und 2 nach CORDES verzeichnen die einzelnen Unterformen 
an der Konvexitat und der Basis des Schadels. 

Die GroBe der Hirnbriiche ist sehr verschieden. Es gibt kleine, bohnen­
groBe und riesige, die doppelt so groB wie der ganze Kopf sind. Meist sind sie 
rundlich, gelegentlich weisen sie Einziehungen auf. Die Haut kann normal 
sein, ist aber ofter gespannt, gerotet und neigt zur Bildung von Dekubital-
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geschwiiren. Die Bruchpforte ist meist kleiner, als es die GroBe des Bruches 
vermuten liiBt. Die psychisch-neurologischen Erscheinungen der Kinder mit 
Hirnbriichen sind verschieden, oft gering, meist aber starker: es finden sich 
Schwachsinn, Epilepsie, auch Lahmungen und SprachstOrungen. Mit der Ce­

phalocele konnen sich Geschwiilste 
kombinieren, so Hamangiome und 
die sog. Nasengliome. Auch tera­
toide Mischgeschwiilste sind beob­
achtet . AuBer dem Hirnbruch 
konnen sich andere MiBbildungen 
finden, so am Gehirn, am Riicken­
mark (Spina bifida!) und sonst am 
Korper . 

Abb. 3. Encephalocele occipitalis, breite Basis, k egel· 
fiirmigc Gestalt. (Bcobachtung der KUTTNERschen 

Klinik.) (Aus CORDES: Erg. Chir. 29.) 

Die Diagnose der groBeren For­
men ist leicht und kaum zu ver­
fehlen ; die der kleineren kann 
Schwierigkeiten machen. Das gilt 
besonders fUr die doppelseitigen 
Briiche am inneren Augenwinkel 
(Cephalocele nasoor bitalis) . 

Als Therapie kommt nur der 
chirurgische Eingriff in Frage. Der 
Erfolg ist oft genug zweifelhaft; 
doch ist auch die Prognose der nicht 
operierten groBeren Hirnbriiche 
schlecht. Es besteht hier immer 

die Gefahr des Druckgeschwiirs an der Haut, die den Bruch iiberzieht, und 
die der Infektion. Kleine Meningocelen geben - behandelt oder unbehandelt -
etwas 5 bessere Aussichten. 

Abb. 4. Meningo·Encephalocystocele occipitalis permagna (als Beispiel, welchen Umfang Hirnbruche 
erreichen kiinnen. Der Inhalt eines derartigen Bruches best-eht - abgesehen von den verlagerten 

Teilen des Hirns und der Meningen - vor aHem aus Liquor!) 

Ich erwahne hier noch kurz den Balkenmangel, eine MiBbildung, die ana­
tomisch mehr Interesse beansprucht als klinisch. Er kann mit anderen StO­
rungen, wie Heterotopien, Pachy- oder Mikrogyrie und mit Geschwulstbil­
dungen verkniipft sein. Er ist unter Umstanden encephalographisch nach­
zuweisen. 

Der Balkenmangel ist in Gehirnen von Schwachsinnigen und Epileptischen 
gefunden worden, aber auch bei psychisch und neurologisch unauffaIIigen Inc 
dividuen. 
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IV. Arhinencephalie und Cyclopie. 
Arhinencephalie (KUNDRAT) und Cyclopie bilden eine zusammengehorende 

MiBbildungsgruppe. Ihr wesentlichstes Merkmal ist eine Entwicklungsstorung, 
die darin besteht, daB beide Hemispharen zum mindesten in ihren vorderen 
Abschnitten ungetrennt, "verwachsen", erscheinen, daB das Riechhirn fehlt 
und daB ferner bei den Cyclopen auch die beiden Augen in die Mittellinie ge­
riickt und hier "verschmolzen" sind. 

Del' auBere Habitus diesel' Mil3bildungen kann bei den leichtesten Fallen 
von Arhinencephalie normal sein. Von hier fiihrt eine "teratologische Reihe" 
iiber leichtere MiBbildungen des Gesichts zu den schwersten Formen del' Cyclopie. 
Diese hat bekanntlich ihren Na-
men daher, daB man an Stelle del' 
beiden Augen in del' Mittellinie 
des Gesichts nur eine Orbita mit 
einem Bulbus findet, des sen Zu­
sammensetzung aus zwei Kompo­
nenten in den meisten Fallen aller­
dings deutlich zu erkennen ist. 
So ist etwa die Cornea quergestellt 
oval, die Pupille hat die Form 
einer liegenden 8 usw. odeI' in 
einem groBen Bulbus finden sich 
zwei getrennte Hornhaute, zwei 
Pupillen und zwei Linsen, und von 
hier fiihrt schlie13lich die Reihe zu 
cyclopischen Mil3bildungen, bei 
denen innerhalb einer groBen 
medianen Augenhohle zwei eben 
verwachsene odeI' ganz getrennte 
Bulbi liegen. Weiter kommt man 
zu den von KUNDRAT als Arhinen­
cephalie zusammengefaBten MiB­
bildungen, wo zunachst getrennte 
Orbitae, die direkt nebeneinander 

Abb. 5. Cyclopisches Gchil'n, von del' Basis geschen. 
(Nach RIESE: Z. Nour. 69.) 

liegen, vorhanden sind, und schlie13lich zu solchen, bei denen sie durch einen 
zu geringen Zwischenraum getrennt sind. 

Bei allen Cyclopen und bei den schweren Formen del' Arhinencephalie kann 
sich naturgemaB eine normale Nase nicht entwickeln. Bei den Cyclopen findet 
man oberhalb des unpaaren Auges meist einen Russel (Proboscis), del' gelegent­
lich eine Offnung und im Innern nasenmuschelahnliche Gebilde aufweisen 
kann. Seine Hohlung endet abel' immer blind. 

Von den Unterarten del' Arhinencephalie hat die von KUNDRAT als Ethmo­
cephalie bezeichnete Form dicht nebeneinander liegende Orbitae, zwischen 
denen ein riisselformiges Nasenrudiment liegt. Bei den Cebocephalen liegt 
zwischen den dichtgestellten Augen eine N ase; sie ist klein und verbildet und 
hat an del' Spitze ein odeI' zwei kleine Locher, die in eine blind endende 
Hohle fiihren. 

Als dritte Form del' Arhinencephalie hat KUNDRAT MiBbildungen mit medianer 
Hasenscharte, die bessel' als falsche Medianspalte des Oberkiefers - entstanden 
durch Fehlen des Zwischenkiefers - zu bezeichnen ist, angefiihrt, und als nachste 
solche mit doppelseitiger Kiefer- und Gaumenspalte. Endlich hat KUNDRAT die 
typische HirnmiBbildung auch bei del' durch eine Synostose del' Stirnbeine 
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bedingten Trigonocephalie (Oocephalie, Eierkop/) gefunden. Hier ware dann 
schIieBlich der Fall von GOLDSTEIN-RIESE anzuschlieBen, der auBerIich an­
scheinend normal aussah bei einem in typischer Weise schwer miBbildeten 
Gehirn. 

Das Gehirn dieser Monstra zeigt durchweg gleichsinnige Veranderungen. 
Man kann sich den Befund verdeutlichen, wenn man sich vorstellt, daB in der 
Mittellinie eines normalen Gehirns ein Keil herausgeschnitten wird, dessen 
Basis am Frontalpol liegt und dessen Spitze mehr oder minder weit nach hinten 
reicht. Denkt man sich die dadurch entstandenen Schnittflachen aneinander 
gelegt, so hat man das Cyclopenhirn. Die Hemispharen des Vorderhirns bilden 

Abb. 6. Vorderhirn bei CycIopie, nach Abtragtmg 
frontaIer Kuppen, deren hintere oben dargestellt 
ist. Man sieht von vornher in den unpaaren Ven· 
trikeI, durch dessen grolles, deutliches hinteres 

Loch der Plexus herausgeprellt worden ist. 
(Nach RIESE. ) 

eine einheitliche Masse, die von oben 
gesehen meist die Form eines nach 
hinten offenen Hufeisens oder auch 
die eines aufrecht gestellten Schildes 
hat. Seine Oberflache ist glatt oder 
zeigt seltener eine GIiederung in Fur­
chen und Windungen. Der Balken 
fehlt. In diesem ungeteilten Vorder­
hirn liegt ein einheitlicher Ventrikel. 
Die StammgangIien sind in groBerer 
oder geringerer Ausdehnung mitein­
ander verwachsen. An der Basis fehlt 
das Riechhirn. Der Befund am Opticus 
entspricht im allgemeinen dem der 
Augen, d . h. man findet alle Uber­
gange von einem einfachen median 
gelegenen unpaaren Nerven bis zur 
teilweisen oder vollstandigen Ausbil­
dungen zweier Strange. Die Decke 
des dritten Ventrikels ist meist in 
Form einer groBen Blase dorsalwarts 
ausgestulpt . Sie reiBt bei der Heraus­
nahme des Gehirns leicht ein, so daB 
man von hinten her in den groBen ge­
meinsamen V orderhirnventrikel hinein­
blicken kann. 1m einzelnen bieten 
derartige Gehirne bei genauer Unter-
suchung entwicklungsgeschichtlich und 

teratologisch sehr viel Interessantes, wie die alteren Untersuchungen von 
NAEGELI, VERAGUTH, ZINGAL, LEONOWA-LANGE, BLACK, die neueren von 
WINKLER, RIESE, GOLDSTEIN -RIESE, GAMPER, ZIMMERMANN, LOWENBERG, 
STUPKE u. a . beweisen. Es lassen sich dabei Teile des Riechhirns nachweisen. 

Mit der Cyclopie und Arhinencephalie vergesellschaftet finden sich oft ge­
nug andere MiBbildungen, wie Anencephalie, Spaltbildungen des Ruckenmarks 
und der Wirbelsaule, grobe MiBbildungen der Korperorgane, Polydaktylie 
und anderes. 

Formalgenetisch liegt der Cyclopie und der Arhinencephalie eine Starung 
in der Entwicklung des Vorderhirns zugrunde. Die sog. teratogenetische Termi­
nationsperiode, d. h. der Zeitpunkt, fUr den die Entwicklung der MiBbildung 
spiitestens anzusetzen ist, muB sehr fruh liegen, und zwar noch in der Zeit der 
Medullarplatte (SPEEMANN, FISCHEL, POLITZER u. a .). 

Zeitliche Schwankungen in der Terminationsperiode der einzelnen FaIle 
sind nicht unwahrscheinlich; je fruher sie anzusetzen ist, urn so schwerer ist 
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die Storung, die eintritt; es ist moglich, daB sich auf diese Weise die Reihe Arhin­
encephalie-Cyclopie weiter bis zur Meroanencephalie und Anencephalie fort­
setzen laBt. DaB ein "Defekt" der MiBbildung zugrunde liegt, sei es im Sinne 
eines Mangels an Bildungsmaterial, sei es im Sinne einer mangelnden Differen­
zierungsfahigkeit des vorhandenen Materials, ist sicher. Aber weshalb letzten 
Endes das Vorderhirn ungeteilt bleibt, ist unklar. Die alte Theorie, daB die 
fehlende Entwicklung der Sichel schuld sei, ist unhaltbar. RIESE hat dem Riech­
hirnmangel eine Bedeutung beigemessen, zu Unrecht, wie schon daraus hervor­
geht, daB es in Hemispharen geteilte V orderhirne ohne Rhinencephalon gibt 
(KUNDRAT, OLDBERG). Kausalgenetisch sind fUr Cyclopenbildungen bei niederen 
Tieren sicher vielfach exogene Momente wirksam. Bei Saugetieren, speziell 
beim Menschen, muB man in erster Linie an endogene StOrungen denken, die 
aber kaum weiter zu klaren sind. Familiares Auftreten kommt vor; es gibt 
auch in einer Geschwisternschaft cyclopische und andere MiBbildungen des 
Zentralnervensystems, wie Anencephalie, Spina bifida. KLOPSTOCK hat eine 
Familie beschrieben, bei der die Eltern Geschwisterkinder aus einer sehr zahl­
reichen Familie ohne MiBbildungen waren. Von vier Kindern - auBerdem 
ein Abort - war das erste eine MiBgeburt. Das zweite zeigte auffallende Ge­
sichtsbildung; das nachste hatte eine typische Cyclopie und das letzte eine 
Ce bocephalie. 

Die Cyclopie ist bei Tieren relativ haufig und auch beim Menschen nicht 
selten. Dagegen kommen Arhinencephalien nicht oft zur Beobachtung. Die 
klinische Bedeutung dieser MiBbildungen ist gering. Cyclopen sind nicht lebens­
fahig. Arhinencephale, besonders die leichteren Formen ohne grobe MiBbil­
dungen des Gesichts, haben gelegentlich ein h6heres Alter erreicht. Aus der 
alteren Literatur ist ein Fall von TURNER bekannt, der bis zum 23. Lebens­
jahre einen leichten Schwachsinn zeigte, dann epileptisch und psychotisch 
wurde und erst mit 48 Jahren starb. Von neueren Fallen erreichte der Cebo­
cephalus von RIESE 2 Monate. Der von GOLDSTEIN und RIESE beschriebene 
Knabe wurde 41/2 Jahre alt. Er hatte schwerste dauernde Adduktionsspasmen 
der unteren Extremitaten. Die Arme machten langsame athetosartige Be­
wegungen und auch die Gesichts- und Zungenmuskeln zeigten eigentumliche 
Pseudo-Spontanbewegungen. Selbstandige psychische AuBerungen fehlten. Es 
waren aber einzelne primitive Reaktionen auszulOsen. 1m ganzen verhielt sich 
das Kind wie ein groBhirnloses Wesen, also etwa wie das von EDINGER und 
FISCHER beschriebene Kind. 

Die Diagnose ist in den Fallen mit auBeren MiBbildungen immer ohne wei­
teres zu stellen. Dabei verdienen besonders Kinder mit medianer Gesichts­
spalte und doppelseitiger Kiefer- und Gaumenspalte Beachtung. Sonst bringt 
die Encephalographie Klarheit (GOLDSTEIN-RIESE). Man sieht im Rontgen­
bild statt der beiden Seitenventrikel die einheitliche groBe Hohle des V order­
hirns. 

Die Bezeichnung Arhinencephalie wird auch fUr jene MiBbildungen an­
gewandt, bei denen ohne Verschmelzung der GroBhirnhemispharen das Riech~ 
hirn fehlt. Besser wiirde man in solchen Fallen von einem doppelseitigen Defekt 
des Rhinencephalon sprechen. Falle dieser Art sind selten. Vielleicht gehOrt 
schon ein Teil der KUNDRATschen Arhinencephalen mit doppelseitiger Kiefer­
und Gaumenspalte hierzu, denn der von KUNDRAT selbst beschriebene Fall zeigte 
getrennte Hemispharen mit Ausbildung des Balkens und getrennten Seiten­
ventrikeln. Allerdings bestanden im Bereich des Zwischenhirns abnorme Ver­
wachsungen beider Seiten. Gehirne ohne Riechhirnbei sonst normaler Aus­
bildung sind nach OLDBERG bisher im ganzen 15mal beschrieben worden, wobei 
die von ihm zusammengestellten Falle bis ins Jahr 1631 zUrUckgreifen. 
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Interessant sind sie deshalb, weil bei 5 von 15 Fallen Eunuchoidismus mit 
Sicherheit vorgelegen hat; moglicherweise ist die Zahl noch hoher anzusetzen. 
WEIDENREICH hat zuerst auf die Bedeutung dieses Zusammentreffens hinge­
wiesen. Der OLDBERGSche Fall, ein 67jahriger Mann, zeigte feminine Briiste, 
Fettansatz um die HUften, abnorme Behaarung und hatte nie Stimmwechsel 
durchgemacht. Die Hoden waren bohnengroB. 

Moglicherweise haben diese FaIle Beziehungen zu den als LAWRENCE-MoON­
BIEDLsches Syndrom bezeichneten eigenartigen Beobachtungen von Dystrophia 
adiposogenitalis mit Polydaktylie, bei denen eine MiBbildung des Zwischen­
hirns vermutet wird. Obduktionsbefunde liegen hier bisher nicht vor. 
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Der Mongolismus. 
Von GERHARD KREYENBERG-Hamburg-Alsterdorf. 

Mit 12 Abbildungen. 

Der Mongolismus - die verbreitete Bezeichnung "mongoloide Idiotie" wird, 
weil in logischer Hinsicht sehr anfechtbar, besser gemieden - ist eine der 
wenigen klar umrissenen Krankheitsbilder der Defektpsychosen. Unter Mongo­
lismus versteht man ein ganz charakteristisches Krankheitsbild, das sich korper­
lich durch schiefgestellte Augen, Zuriickbleiben des Wachstums, rissige Zunge, 
krummen kleinen Finger und eine Hypotonie, psychisch durch einen Schwachsinn 
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mehr oder weniger erheblichen Grades auszeichnet. Die Englander LANGDON­
DOWN, FRASIS-MITCHELL sind es gewesen, die 1870 das Krankheitsbild zuerst 
als kalmiickische oder mongolische Idiotie beschrieben haben. Es folgten dann 
spater Autoren, von denen ich nur die Namen der Englander SHUTTLEWORTH, 
SUTHERLAND, den Franzosen BOURNEVILLE und den Deutschen NEUMANN 
nennen mochte, in unserer Zeit die Autoren KASSOWITZ, WEYGANDT, VOGT, 
VAN DER SCHEER und SIEGERT. In der neuesten Zeit hat ein Buch von CROOKS­
HANH groBes Aufsehen erregt. Der Verfasser kommt da zu recht eigentiimlichen 
Ergebnissen. Er nimmt 3 Rassen an: die semitische, die mongolische und die 
Negerrasse. Er glaubt, daB die Eltern der Mongoloiden nahe verwandt sind 
und daB durch solche Verwandtenehen die Kinder sowohl in ihrer rassenmaBigen 
als auch in ihrer geistigen Entwicklung zuriickbleiben, daB also die Mongoloiden 
als atavistische Riickschlage auf die mongolische Rasse anzusehen sind. Das 
Beweismaterial, das CROOKSHANH bringt, ist recht diirftig und halt einer strengen 

Kritik nicht stand. Es kann 
nicht scharf genug gegen 
derlei Unsinn vorgegangen 
werden. Es handelt sich 
beim Mongolismus um eine 
MiBbildung oder eine Ent­
wicklungshemmung, deren 
Ursachen zwar noch nicht 

Ii1lks- o. B. Mongololrfeto einwandfrei geklart sind, 
scIJule jedoch kommt eine Erkla-

Abb. 1. rung im Sinne CROOKSHANHS 
nicht in Frage. 

Die eingehende Monographie VAN DER SCHEERS enthalt eine Fiille von neuen 
Beobachtungen und Anregungen iiber den Mongolismus, aber vollige Klarheit 
iiber seine Ursachen gewinnt man nicht. Die verschiedensten Theorien dariiber 
sind aufgestellt worden, aber noch ist es unmoglich zu sagen, welcher von ihnen 
man zustimmen sollte. VAN DER SCHEER nimmt eine durch Amniondruck in 
den ersten Fetalmonaten eingetretene Schadigung der in eine abnorme Gebar­
mutterschleimhaut implantierten Kindesanlage an und stellt diese Krankheit 
infolgedessen in die Gruppe der MiBbildungen. 

KRAEPELIN faBt die Krankheit als Entwicklungshemmung auf und rechnet 
sie der Gruppe Oligophrenien zu. In neuerer Zeit bricht sich mehr und mehr 
die Anschauung Bahn, daB wir es bei der mongoloiden MiBbildung mit einer 
Storung des gesamten innersekretorischen Driisensystems einschlieBlich der 
vegetativen Zentren zu tun haben, wobei es sich um eine pluriglandulare Insuffi­
zienz handelt. DaB die Tatigkeit der einen oder der anderen innersekretorischen 
Driisen bei der Entstehung der Krankheit von ausschlaggebendem EinfluB ist, 
kann angenommen werden, braucht aber durchaus nicht der Fall zu sein. Die 
innersekretorische Storung ist nach Ansicht einiger Forscher als primare Ursache 
anzusehen, nach Ansicht anderer, z. B. WEYGANDTB, als Folge einer allgemeinen 
Entwicklungshemmung eines in seiner Lebensfahigkeit geschwachten Keim­
plasmas. AIle diese Ursachen spielen sicherlich bis zu einem gewissen Grade 
bei der Entstehung des Mongolismus mit, jedoch wird jedem, der viele solcher 
Kinder sieht, aufgefallen sein, daB auch die Hereditat eine groCe Rolle spielt. 
Es ist mir immer wieder aufgefallen, daB man bei den direkten V orfahren 
dieser Kranken selten Spuren von psychischen Anomalien findet, daB man 
solchen aber desto ofter in der weiteren Verwandtschaft begegnet, wahrend 
man beim gewohnlichen Schwachsinn immer schon bei den Eltern auf Spuren 
von groBeren Anomalien stoBt. 
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Wenn man die weitere Verwandtschaft, also die Geschwister der Eltern, 
Vettern und Basen der Probanden durchforscht, ist man immer wieder dariiber 
erstaunt, wie haufig sich hier Abweichungen von der Norm finden. Und so 
glaube ich mit SCHULZ, im Gegensatz zu VAN DER SCHEER, daB in der Atiologie 
des Mongolismus die Hereditat wohl nicht die Hauptrolle, aber immerhin eine 
beachtliche Rolle spielt. Von den 75 Mongoloiden, die in der letzten Zeit durch 
meine Hande gegangen sind und die ich eingehend untersucht habe, konnte ich 
in 50 Fallen reichlich Angaben iiber psychische Anomalien bei Verwandten 
bekommen (vgl. Abb. 1 und 2) . 

Meine Beobachtungen decken sich im groBen und ganzen mit den Ergebnissen 
der Arbeit von BRUNO SCHULZ, so daB ich von der Veroffentlichung meiner 
Arbeit seinerzeit abgesehen 
habe, aus der ich aber hier Arb~ler 

jlJo# ----- 'i'-- "'+-ganz kurz einiges anfiihren t 
mochte. 

Es fallt ja jedem auf, daB 
die Mongoloiden sehr oft den 
letzten Platz der Geburten­
reihe einnehmen, was die 
Tabelle 1 iiber meine 50 
Mongoloiden deutlich zeigt, 
wo die Mongoloiden in 56 % 
die letzten einer Geburten­
reihe sind. Interessant ist 
auch, daB das Alter der Mutter 
bei der Geburt der Mongolo- Ab ll . 2. 

iden sehr oft 40 Jahre und 
dariiber betragt. Das spricht ja dafiir, daB wahrscheinlich eine Produktions­
erschopfung der Mutter irgendwie eine Rolle spielen muB. lch habe von 
75 Mongoloiden Aufzeichnungen iiber das Alter der Mutter und das Alter des 
Vaters gesammelt und gebe dariiber die folgende Tabelle 2. 

Wir sehen daraus, daB in 46,7% der Fane die Mutter bei der Geburt des 
Mongoloiden iiber 40 Jahre alt war, bei rund 50% der Falle war die Mutter 
alter als der Vater. Auch andere Autoren kommen zu ahnlichen Ergebnissen. 
lch stelle die Ergebnisse von VAN DER SCHEER, SCHULZ und meine noch einmal 
in einer Tabelle zusammen und gebe gleichzeitig die Normalbefunde, die VAN 
DER SCHEER in seinem Buch l auffiihrt, zum Vergleich. 

VAN DER SCHEER fand, daB in 45 %, SCHULZ, daB in 43,7% der Falle die 
Mutter alter als 40 Jahre war. Interessant ist, daB wahrend bei meinen Fallen 
46,7% der Miitter im Alter von 40 und mehr Jahren standen, von den Vatern 
der Mongoloiden nur 10,5% ein Alter von 45 Jahren und mehr hatten. Ganz 
entsprechende Befunde konnten auch VAN DER SCHEER und SCHULZ anfiihren. 

Es ist ferner erwahnenswert, daB zwischen der Geburt eines normalen und 
eines mongoloiden Kindes durchschnittlich eine langere Zeit liegt als zwischen 
der Geburt zweier normaler Kinder. Ebenso beachtenswert ist es auch, daB dann, 
wenn der Mongolismus bei nicht gleichgeschlechtlichen Zwillingen vorkommt, 
nur eines der Kinder betroffen ist (OREL, VAN DER SCHEER, JANKINS u. a.). 
Gleiches ist der Fall bei gleichgeschlechtlichen zweieiigen Zwillingen. Bei ein­
eiigen Zwillingen sind immer beide betroffen. 

1 Methorst. De Economist 1923 (Zentralbiiro der Statistik in Holland) 1300000 FaIle, 
zitiert nach VAN DER SCHEER. 
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GriHle 
der 

Geschwi­
ster­

reihen 

1 
2 
3 
4 
5 
6 
7 
8 
9 

10 
11 
12 

Tabelle 1. 

Zahl der Merkmaltrager mit der 
Geburtennummer 

1 2 1 3 1 4 1 5 1 6 1 71 8 91 10 1 11 1 12 

Summa der Erstgeburten 5 = 10% 
Summa der Letztgeburten 28 = 56 % 

Tabelle 2. 

Alter der Mutter 

Erwar­
tungs­
ziffern 

4,0 
3,3 
2,0 
2,0 
0,5 
0,4 
0,1 
0,1 

0,1 

I 12,5 

Korrig. 
Erfah­
rungs­
ziffern 
fUr die 
Erstge­
borenen 

3,0 
3,0 

6,0 

Korrig. 
Erfah­
rungs­
ziffern 

4,0 
4,9 
4,0 
5,0 
1,5 
1,5 
0,5 
0,5 

0,5 

22,4 

Alter 
des Vaters 

bis 191 20/24 I 2b/29 I 30/34 I 35/39 1 40/44 1 45/49 1 ~~rd Summa 

bis 19 
20-24 
25-29 
30-34 
35-39 
40-44 
45--49 

,50 und mehr 

Summa: 
In % 

Alter 

2 

2 
6 
2 

2 

4 10 

5 
2 
3 

5,3 13,3 

2 
12 
16 

Tabelle 3. 

8 
6 

15 18,7 

2 

13 
10 
2 

4 
2 
2 

~~ 11~'71 = 
46,7 -

Mutter: 

bis 19 

% 

20/24 25/29 30134 35/39 
% % % % 

2 
8 
9 

23 
25 
4 
4 

75 

40/44 
% 

Korrig. 
Erfah­
rungs­
ziffern 
fiir die 

Letztge­
borenen 

5,0 
7,5 

12,0 
20,0 
3,0 

4,0 
4,5 

56,0 

In % 

2,7 
10,7 
12 
30,7 
33,4 

5,25 
5,25 

100 

45/49 
% 

5,3 13,3 16 18,7 36 J 10,7 
46,7 

KREYENBERG 

SCHULZ ... 10 7,5 11,2 27,5 40 I 3,7 
43,7 

V. D. SCHEER 0,3 5,7 11,7 11,1 26,2 33,9 I 11,1 
45 

Normal1 1,33 16,12 28,72 26,35 18,7 8,04 
I 

0,75 

Vater: 

bis 19 20/24 

I 
25/29 30/34 

I 
35/39 

I 
40/44 

I 
45/49 

I 

50und 
Alter mehr 

% % % % % % % % 

KREYENBERG - 2,7 

I 
10,7 12 30,7 33,4 5,25 5,25 

SCHULZ. - 2,5 13,7 16,3 22,5 21,2 17,5 6,2 
v. D. SCHEER - 2,2 10,4 12,6 26,9 21,9 18,7 7,3 
NormaP. 0,21 8,72 I 25,26 26,71 20,15 11,99 4,92 2,04 

1 Siehe FuBnote S. 15. 
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Interessant ist auch, daB ich Mongolismus nie bei mehr als einem Mitglied 
einer Geschwisterreihe sah. Immerhin sind einwandfreie :Fal1e in der Literatur 
angefUhrt, wo 2, ja auch 3 und 4 Mitglieder einer Sippe die mongoloide MiB­
bildung aufweisen. So beschreibt BOROVSKY eine Familie, wo 2 Schwestern 
und ihre Base (Tochter von Mutters Schwester) an Mongolismus litten. Ferner 
ist festzustellen, daB im groBen und ganzen die Mutter der Mongoloiden 
weniger fruchtbar sind als solche normaler Kinder. Und so kann man wohl 
annehmen, wie auch JANKINS in seiner Arbeit "Ursachen des Mongolismus" 
nachwies, daB ganz allgemein mit steigendem Alter der Mutter die Fahigkeit 
der Ovula, sich normal und vollwertig zu entwickeln, abnimmt. Infolgedessen 
mussen eineiige Zwillinge immer beide Mongoloide sein. Auch erklart diese 
Theorie ohne weiteres, warum meistens eine groBe Pause zwischen der letzten 
Geburt eines normalen und eines mongoloiden Kindes vorhanden ist, namlich 
weil die Fruchtbarkeit der Mutter aus irgendwelchen Grunden abgenommen 
hat. Diese abnehmende Fruchtbarkeit der Mutter kann einesteils im Alter, 
anderseits in anderen Schadigungen ihren Grund haben (vgl. KRABBE). 

Das mehrfache Auftreten von Mongoloiden in einer Sippschaft ist auf eine 
familiare gleichartige Funktionsweise der Eierstocke bei Frauen aus derselben 
Sippe zuruckzufuhren. 

Selbstverstandlich wird das Entstehen der mongoloiden MiBbildung auch 
auf anderen Ursachen beruhen konnen. So soIl z. B. nach Untersuchungen 
von CHARLING die tuberkulOse Belastung eine Rolle spielen. Auch die Lues wird 
als Ursache genannt. NONNE veroffentlicht 3 sehr interessante FaIle von Mon­
golismus bei Lues congenita ebenso TARANTELLI 1 Fall, wo auBer dem Mon­
goloiden noch Mutter und Bruder eine positive Wa.R. hatten, und CLEMENZ 
stellt bei 15 unter 18 Fallen Luessymptome fest, davon 4mal an den Augen und 
lImal an den Zahnen. Jedoch sind diese Befunde von CLEMENZ, die ich teil­
weise nachkontrollieren konnte, mit einer gewissen Vorsicht zu bewerten. GALLO 
hatte sogar unter 94 mongoloiden Kindern 26 positive Wa.R. Ich personlich 
mochte mich ganz entschieden gegen eine luische Atiologie aussprechen. Ich 
konnte in 50 Fallen die Wa.R. ansteIlen, sie war niemals positiv (das gleiche 
berichten andere Autoren, z. B. KAFKA, OREL, WEYGANDT u. a.). Und auch die 
Liquores, die ich untersuchen konnte, boten einen vollig negativen Befund 
(Naheres s. spater). Selbstverstandlich soIl nicht abgestritten werden, daB 
Mongolismus und Lues zusammen bei ein und demselben Patienten vorkommen 
konnen, jedoch als direkte Ursache kommt nach meinen Erfahrungen die Lues 
nicht in Frage. 

Jedoch nun zur Klinik des Mongolismus. So unklar die Atiologie ist, 
so klar und unverkennbar ist der Habitus. Das Charakteristische, was ja auch 
der ganzen Krankheit den Namen gegeben hat, sind die schiefgestellten Lid­
spaIten, die von auBen oben nach innen unten verlaufen und durch ihre geringe 
Offnung an die Schlitz augen der Mongolen erinnern. Die Augen erscheinen wegen 
der engen Offnungen kleiner, sind jedoch, wie eingehende Untersuchungen 
ergaben, in keiner Weise kleiner als die Normaler. Charakteristisch ist ferner, 
daB in ungefahr 40-50% aller FaIle ein Epikanthus besteht. Der Schadelbau 
ist in den meisten Fallen typisch brachymikrocephal. Der Kopfumfang bleibt 
fast immer hinter dem normalen zuruck. Ich fand einen durchschnittlichen 
Kopfumfang von 52 cm. Charakteristisch fUr das Gesicht ist die Hypoplasie 
des Nasen-Oberkiefergerustes. Der Mittelkiefer erscheint auf frontalen Rontgen­
aufnahmen besonders hypoplastisch und kalkarm. Abb. 2 a zeigt einen solchen 
flachen, kalkarmen Zwischenkiefer mit defekter Zahnbildung und Verlagerung 
derZahne. Das Rontgenbild ergibt ohne weiteres, wieunregelmaBig die Knochen­
struktur und ihre Dichte und wie pervers die Lagerung der Zahne ist. Der 

Handbuch <ler Neurologic. XVI. 2 
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Langsspalt, der auf dem beigegebenen Rontgenogramm deutlich zu sehen ist 
und der mit dem Septum parallel lauft, deutet an, daB hier eine Vereinigung 
der Knochen ausgeblieben ist und sich so eine Palatoschisis entwickelt hat, 

die nach auBen hin nicht sichtbar, aber im Ront­
genbild deutlich zu erkennen ist. Die Ossa nasalia 
sind oft rudimentar, so daB man sie auf dem 
Rontgenbild nur unter Anwendung einer beson­
deren Technik darstellen kann (vgl. Abb. 3). 
Jedoch habe ich niemals das Fehlen des Nasen­
beins (wie VAN DER SCHEER und GREIZ) nach­
weisen konnen. Abb. 3 zeigt sehr schon ein rudi­
mentar entwickeltes Nasenbein, das nur bei be­
sonderer Technik rontgenologisch darzustellen ist. 
Man kann sich sehr gut vorstellen, daB VAN DER 
SCHEER und GREIZ bei der Praparation ein solches 
winziges Nasenbein iibersehen haben. Abgesehen 

Abb. 2a. Kalkarmer Zwischen- von diesen rudimentar entwickelten Nasenbeinen kiefer mit defekter Zahnbildung 
und Palatoschisis. herrscht sonst bei Mongoloiden die Stiilpnasen-

form vor (s . Abb. 4) . Bei genauerer rontgenolo­
gischer Untersuchung des Schadels findet man noch manche interessante Ab­
weichungen von der Norm. Es wiirde zu weit fiihren, diese aIle eingehend zu 
beschreiben. Ich verweise auf eine ausfiihrliche Arbeit meines Mitarbeiters 

WELKER. Erwahnen mochte ich nur noch 
wenig dichte , kalkarme, hypoplastische Pro­
cessus frontales maxillares, diinne, grazile 
Nasenscheidewande, kyphotische Veranderun­
gen des Schadelgrundes u. a. m. 

Besonders beachtenswert sind die Nasen­
nebenhOhlen. In 60% meiner FaIle fand ich 
eine verspatete Pneumatisierung der Stirn­
hohle, ebenso war es mit der Keilbein- und der 
Kieferhohle. Beim Processus mastoideus war 
die Pneumatisation in 40 % mangelhaft und 
dem Alter entsprechend zu wenig fortgeschrit­
ten. Die Sella bot keinen einheitlichen Befund. 
Sie war teils recht groB, teils auffallend klein, 
teils normal entwickelt. In einem Fane war 
eine abnorm stark ausgesprochen steilgestellte 
Sella zu verzeichnen. Die Processus clinoidei 
anteriores und posteriores sind in diesem FaIle 
hypertrophisch, scharf und lang ausgezogen 
und scheinen sich vollig zu vereinigen, so daB 
es so aussieht, als ob der Zugang zur Hypo­
physe vollig abgedrosselt ware (Abb. 5) . Kli-

Abb. 3. Rudimentares Nasenbein. nisch bot die 29jahrige Patientin das typische 
Bild der Dystrophia adiposogenitalis, trockene 

Haut, sparliche Kopfbehaarung mit Glatzenbildung und kiimmerliche Genital­
behaarung. Der Introitus war in der Mehrzahl der FaIle recht gut geweitet, 
teilweise sogar auffallend gut, und nur in 5 Fallen, also in 10 %, konnte er als 
hochgradig verengt angesehen werden. 

Auch das GebiBl der Mongoloiden zeigt charakteristische Veranderungen. Fast 
immer fand sich eine Mikrodontie des ganzen Gebisses. In 50% sind jedoch 

1 Vgl. dazu eine demnachst erscheinende Arbeit meines Mitarbeiters SCHWISOW, der 
diese Ergebnisse schon entnommen sind. 
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von dieser Mikrodontie die derselben Bildungsgruppe angehorenden mittleren 
Schneidezahne und ersten Molaren ausgenommen, und in ganz wenigen Fallen 
kam es sogar zu einem Riesenwuchs dieser Zahne. Die von anderen Autoren 
erwahnte Cariesneigung konnten wir 
bei unseren Untersuchungen nicht fest­
stellen. 

1m allgemeinen sind die Reduktions­
vorgange des Gebisses bei den Mon­
goloiden starker ausgepragt, als wir sie 
bei anderen Degenerierten oder Psycho­
pathen zu sehen gewohnt sind. Hier 
ware auf den seitlichen Schneidezahn 
hinzuweisen, der in der Halite aller 
FaIle fehlte. Eine rontgenologische 
Untersuchung ergab, daB der Zahn in 
25 % nicht angelegt und in den iibrigen 
25 % im Kiefer liegengeblieben war und 
keinerlei Tendenz zum Durchbruch 
zeigte. Der Weisheitszahn war noch 
starker an diesen Reduktionserschei­
nungen beteiligt und fehlte bei 80 % 
ganz, war auch, wie einwandfreie Ront­
genbilder zeigten, iiberhaupt nicht an­
gelegt. 

Zu erwahnen ist dann ferner noch Abb. 4. 6jahrige Mongoloide mit Stiilpnase und 
1 M 1 d ff d cha rakteristischem Profil. das bei vie en ongo oi en anzu tre en e 

schlotterndeKiefergelenk. Die Ursachen 
dafiir sind wohl folgende: 1. Das Tuberculum articulare des Kiefergelenks 
ist durch gestorte Ossificationsprozesse abgeflacht und gibt dem Kieferkorper 
zuviel Spielraum. 2. Hinzu kommt noch, 
daB der allgemein herabgesetzte Muskel­
tonus das Gelenk schlaffer erscheinen laBt, 
als es tatsachlich ist. 3. Die groBe Zunge, 
die sich meist zwischen die Zahne drangt, 
schiebt nach und nach den Kiefer vor 
und laBt ihn lockerer werden. Dadurch 
durften sekundar die Bander des Kiefer­
gelenks erschlaffen. Besonderen N achdruck 
mochte ich noch einmal darauf legen, daB 
ich bei meinen 75 Mongoloiden kaum 
irgendwelche Anhaltspunkte fiir Lues fand. 
Nur bei einem einzigen Fane fand ich 
einen einwandfreien tonnenartigen unteren 
Schneidezahn. Sowohl der Patient als 
auch die Eltern hatten einen negativen 
Wassermann, aber es ist immerhin mog­
lich, daB der GroBvater an einer paralyse- Abb. 5. Steilgestellte Sella einer 29jahrigen 
ahnlichen Krankheit gestorben ist, SO daB Mongoloidcn. Vgl. S. 18. 

hier das seltene V orkommnis zu verzeichnen 
ist, daB Lues und Mongoloismus zusammentreffen. Die Zunge ist bei den 
Mongoloiden sehr oft rauh, mit tiefen, riBartigen Furchen, so daB man von 
einer Scrotalzunge spricht (s. Abb. 6) . Man findet jedoch auch bei Mongo­
loiden normale und nur wenig geriefte Zungen, so daB ich VAN DER SCHEER 
nicht beipflichten kann, wenn er die Lingua scrotalis fur pathognomisch erklart. 

2* 
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Die Verknocherung des Schadels ist durchschnittlich gegenii ber der Norm 
verlangsamt, wie dieganze Knochenentwicklung beim Mongolismus iiberhaupt 
sicherlich gehemmt zu sein scheint. Auch am iibrigen Skelet kann man diese 

Wachstumshemmung nachweisen. Die Ossi­
fikation ist in 20% meiner FaIle verlang­
samt, in 50% normal und in 30% be­
schleuniltt. Ein weiteres Charakteristikum 
de:;; Mo;golismus sind die kurzen, plumpen 
Hande und FiiBe, so daB man von Stummel­
fingern gesprochen hat . AIle meine FaIle 
zeigten den leicht radialwarts gebogenen 
kleinen Finger, der durch eine Verkiirzung 
der Mittelphalanx zustande gekommen ist 
(Abb. 7 und 8). An den FiiBen ist diese Ver­
kiirzung infolge der rudimentaren Entwick­
lung nicht so typisch. Jedoch fand ich bei 
allen jiingeren Mongoloiden, die noch nicht 
viel FuBzeug getragen hatten, daB die groBe 
Zehe weit abstand und beim Gehen eigen· 
artige ruderahnliche, nach au Ben gerichtete 
Bewegungen machte, die an Schwimmbe-

Abb.6. Scrotale Zunge. wegungen erinnern (s . Abb. 9). Der Korper-
bau ist meist kurz, gedrungen, oft etwas 

adipos. Die durchschnittliche KorpergroBe ist bei meinen 75 Fallen 149 cm. 
Bei allen Mongoloiden findet sich besonders in der Kindheit eine Hypotonie 

der gesamten Muskulatur. Es fallt den Kindern nicht schwer, ihre Beine auf die 

Abb. 7. Vergleich zwischen einer normalen Hand und der Hand eines Mongoloiden. 

unglaublichste Art zu verwenden. Abb. 10 und 11 zeigen das in typischer Weise. 
Ihr beliebter Sitz ist ja der bekannte Tiirkensitz. Einen 11jahrigen Mongoloiden 
sah ich, der diesen .Tiirkensitz standig beibehielt und sich auch in dieser Haltung 
fortbewegte. Bei den Augen findet man viele Abweichungen von der Norm, 
ohne daB diese wieder charakteristisch fUr den Mongolismus sind. Strabismus 
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fand ich in 45% der FaIle, haufig noch Nystagmus, Linsenveranderungen 
u . a. m. Aber auch andere Degenerationszeichen finden sich massenhaft bei den 
Mongoloiden. Gegabelte Rippen, Patellarluxationen, KlumpfuB, Gaumen­
spalte, Hasenscharte, Fischschuppen-
haut, Syndaktylie, Hypospadie, Alo­
pecia areata, Hernien treten bei ihnen 
haufig auf. In 10% meiner FaIle fand 
sich ein lautes systolisches Gerausch am 
Herzen, das auf ein offenes Foramen 
ovale zurtickzufUhren war. Die auBeren 
Genitalien sind meistens rudimentar 
entwickelt, die Pubertat tritt meist 
verzogert ein. Die Sprache der Mongo­
loiden ist fast immer rauh und heiser, 
leicht belegt und schlecht artikuliert. 
Ofters findet man Stottern oder Stam­
meln. Die Haut ist meistens trocken, 
abschilfernd, haufig findet sich Akro­
cyanose. An die eigenartigen humoralen 
Verhaltnisse im Blut und Liq uor mochte 
ich ebenfalls erinnern und dabei auf die 
eingehenden Abhandlungen meines Mit­
arbeiters MANITZ hinweisen. 

Die Luesreaktionen waren, wie ich 
oben erwahnte, in allen von uns unter­
such ten Fallen - und es sind im Laufe 
der Jahre jetzt etwa 50 - negativ ge­
wesen. Zu erwahnen ist ferner, daB ein 

Abb. 8. Handskelet eines 9jahrigen Mongolo­
iden. Beachtc die typische Kleinfingerstellung. 

positiver Ausfall auch nicht mit den verfeinerten Methoden (Stern, Cholesterin­
extrakt kalt) erzielt wurde. Der Hamoglobingehalt ist nach KASSOWITZ 20%, 
nach WEYGANDT und KAFKA waren die Werte fUr Erythrocyten und Hamo­
globin herabgesetzt, die der Leuko­
cyten in 42% bis 18000 erhOht. 
Nach den sehr eingehenden Unter­
suchungen meines Mitarbeiters 
MANITZ fanden sich Erythrocyten­
werte unter 4 Millionen nur in 10 % , 
wahrend aIle ti brigen normale W erte, 
30 % sogar tiber 5 Millionen zeigten. 
Auchder BlutfarbstoffwiesgroBten­
teils bei unseren Untersuchungen 
normale Werte auf. Die Leukocyten 
waren bei uns in tiber 50% erhoht 
(tiber 8000) . Bei der Auszahlung 
der Leukocyten fand sich eine ge­
ringe Eosinophilie. Was die Blut­
senkungsgeschwindigkeit anbe­
langt, so fanden wir eine mehr oder 

Abb. 9. FiiJ3e eines Mongoloiden mit Schwimmhaut­
bildung und charakteristischer Zehenstellung. 

VgI. S. 20 Mitte. 

weniger deutliche Steigerung. Auch die Fibrinogenbestimmung ergab erhohte 
Werte. Die PrUfung der Plasmakolloide lieB in 80% herabgesetzte Werte er­
kennen. Die EiweiBreaktion (das EiweiBverhaltnis im Serum) war bei unseren 
Untersuchungen normal, der Blutzucker bewegte sich ebenfalls innerhalb nor­
maIer Grenzen. Besonderer Wert wird ja in der Literatur dem Ausfall der 
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ABDERHALDENschen Reaktion zugesprochen. Nach unserer Ansicht kommt ihr 
jedoch nur ein recht bedingter Wert zu. Wir fanden einen Abbau der Hypo­
physe und der Keimdruse in je 75%, einen Abbau der Schilddruse im ganzen 
in 45%, wahrend das Gehirn in allen Fallen abgebaut wurde. Aus diesen Unter­
suchungen geht einwandfrei hervor, daB die Lues bei der mongoloiden MiBbildung 
kaum eine Rolle spielt . Entzundliche Prozesse und andere groBere Stoffwechsel­
storungen sind auszuschlieBen. Wohl ergeben aber die Untersuchungen eine 

Abb. 10. Typische Dberstreckbarkeit der Beine bei einem 9jahrigen Mongo!oiden. 

wahrscheinliche Storung der inneren Sekretion, hierfur sprechen vor allen 
Dingen die Werte des Viscositatsfaktors und Zuckerbelastungs- und Stoffwechsel­
versuche. Ich konnte im Laufe der letzten Jahre bei 5 Mongoloiden Stoffwechsel­
versuche machen. Es fand sich in 3 Fallen Steigerung des Grundumsatzes 

nach BENEDICT (20 %, 30 % und 35 % ), in den 
beiden anderen Fallen 4% und 0,9%. 

Was das psychische Bild des Mongolismus 
anbetrifft, so ist zunachst zu sagen, daB der 
Ausdruck Idiotie in den meisten Fallen nicht 
zutrifft. Gewohnlich liegt eine Imbezillitat 
mehr oder weniger schweren Grades, seltener 
eine Debilitat vor. Nach Angaben des Wiener 
Kinderarztes ROSENBLUTH hat er in Wien 
typischeMongoloide beobachtet, die psychisch 
vollig normal waren und ohne Schwierigkeiten 
dem Unterricht einer Normalschule folgen 
konnten. Ich personlich habe solche FaIle 
niemals gesehen, auch meine Erkundigungen 

Abb. 11. Typische Dberstreckbarkeit bei Lehrern in Normalschulen haben ergeben, der Zehen des Mongo!oiden. 
daB Mongoloide niemals von ihnen beob-

achtet wurden; auch in Hilfsschulen finden sich nur einige wenige, die dort 
aber meistens nur Gastrollen geben; auf jeden Fall sind es nur wenige, die dem 
Unterricht einer Hilfsschule folgen konnen. Meistens ist die psychische Schadi. 
gung der Mongoloiden doch viel starker, als man auf den ersten Anblick glaubt. 
Die meisten verstehen durch ihre drollige Art, durch ihr "Faxenmachen" und 
durch Zirkuskunststucke und den stark entwickeIten Nachahmungstrieb uber 
ihre starken Intelligenzdefekte hinwegzutauschen. Sie sind meistens auBer­
ordentlich beliebt durch ihre Anhanglichkeit und Gutartigkeit. Und selten 
hangen wohl Mutter mehr an ihren Kindern als gerade Mutter von Mongoloiden. 
Meistens sind die Mutter einsichtslos und wie mit Blindheit geschlagen, wenn 
man ihnen die Wahrheit uber den geistigen Zustand ihrer Lieblinge mitteilt. 
Neben torpiden Mongoloiden finden sich, wenn auch bedeutend seltener, erethische 
und triebhafte, die auch charakterlich allen Erziehun.gsversuchen groBe Schwierig­
keiten entgegensetzen. Geistige Fortschritte macheD. die Mongoloiden gewohnlich 
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nur sehr wenig. Lesen und schreiben lernen sie nur hachst unvollkommen, 
das Rechnen fast nie. Zu erwahnen ist, daB die Mongoloiden meistens musikalisch 
sind und einen gewissen Sinn fUr Rhythmus und Musik haben. Neben diesen 
ausgepragten Fallen von Mongolismus gibt es auch sogenannte formes frustes . 
Diese formes frustes haben einige klassische Symptome, aber die Intelligenz­
starung ist meistens nicht so erheblich. 

Was den Verlauf des Mongolismus anbelangt, so ist er als gleichmiWig 
zu bezeichnen: es besteht meistens nur eine geringe Bildungs- und Erziehungs­
fahigkeit , und die meisten sterben schon im friihen Kindesalter . Es ist be· 
sonders die Tuberkulose, die ihre reiche Ernte unter den Mongoloiden halt. 
Aber auch anderen Infektionskrankheiten erliegen sie in erhahtem MaBe. Nach 
meinen Erfahrungen sind besonders die Masern zu ftirchten, die mit den meist 
folgenden Bronchopneumonien auBerst ge­
fahrlich fUr die mongoloiden Kinder wer­
den. Ich habe in einer einzigen Anstalts­
Masernepidemie von 100 Masernkranken 
11 Kinder verloren, davon 10 mongoloide. 
Nach einer Statistik von STEINEN, die 
80 Falle umfaBt, sterben 63 % vor Er­
reichung des 20. Lebensjahres, davon allein 
58,8% vor Erreichung des 1. Lebensjahres. 
Die alteste Mongoloide, die ich zur Zeit 
in meiner Anstalt habe, ist 32 Jahre alt. 
In der Anstalt Farmsen bei Hamburg be­
findet sich ein 53jahriger Mongoloider, den 
ich Gelegenheit hatte zu sehen (s. Abb.12) . 
Er ist ein tiefstehender, harmloser Idiot, 
judischer Abstammung. Seine KarpergraBe 
betragt 141 cm, sein Kopfumfang 51 cm, 
er hat einen vorstehenden Unterkiefer und 
ist in seinem auBeren Habitus als typischer 
Mongoloider zu bezeichnen. Es finden sich 
bei ihm alle klassischen Erscheinungen, Abb.12. 52 Jahre alter Mongoloider. 

wie man sie beim Mongolismus findet: 
der gebogene kleine Finger, die Scrotalzunge, die stark schiefstehenden Augen­
spalten usw. AuBerdem hat der Patient einen erheblichen Wasserbruch. 

Zum SchluB sind noch einige Worte uber die anatomischen Veranderungen 
am Platze. Auch hier ist das Ergebnis durftig und keineswegs dazu angetan, 
Licht in die Atiologie des Mongolimus zu bringen. 

Hinsichtlich der pathologischen Anatomie findet sich in der Literatur nichts 
fur den Mongolismus Pathognomisches. Ich habe in den letzten Jahren persan­
lich 10 Gehirne sezieren kannen. Ich fand nur einmal die in der Literatur 
beschriebene Kugelform. Fast immer findet man jedoch plumpe, wenig differen­
zierte Windungen, kleines Cerebellum und kleinen Gehirnstamm. 

DAVIDOFF, der eingehende Untersuchungen an 10 Mongoloidengehirnen 
gemacht hat, kommt zu der Ansicht, daB das Cerebellum des Mongoloiden nicht 
entsprechend dem wirklichen Alter gewachsen sei und daB auch die Gehirn­
windungen in ihrer Entwicklung und ihrem Wachstum durch irgendwelche 
Schadigungen gehemmt wurden, so daB sie die Gestalt des Gehirns von Kindern 
in fruheren Lebensaltern beibehalten haben. In der Literatur findet man noch 
Untersuchungsergebnisse von BrACH, GANZ, die ebenfalls keine einheitlichen 
Bilder der pathologischen Anatomie dieser Krankheit bringen. Sie finden 
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abnorme Schichtung, wenig entwickelte zellige Elemente, entartete Ganglien­
zellen mit doppeltem Kern, mangelhafte Entwicklung der Tigroidkorper u. a. m. 

VAN DER SCHEER findet noch eine Hypoplasie der Regio subthalamica, der 
Corpora mamillaria und der Hypophyse. 

lch fand bei meinen personlichen Untersuchungen wohl hier und da Armut 
von Zellen, vor allen Dingen in der Frontalregion der 3. Schicht, und auch die 
Rindendecke war im Vergleich zur normalen geringer, in einem Fall war das 
Ammonshorn nicht regelrecht angelegt - alles Sachen, die man bei anderen 
Krankheiten auch finden kann und die in keiner Weise pathognomisch fUr den 
Mongolismus sind. 

Was die Therapie anbelangt, so werden immer wieder innersekretorische 
Mittel empfohlen, die aber beim Mongolismus nur wenig leisten. Auch die vor 
etlichen Jahren von JAENSCH und seinen Mitarbeitern eingefiihrte Lipatren­
therapie hat in keiner Weise das gehalten, was sie versprochen hat. Die JAENSCH­
schen Untersuchungen griindeten sich auf eine Beobachtung der Capillarstruktur­
formen am Nagelfalz. Nach seiner Ansicht wurden durch das Lipatren die 
Capillarstrukturformen, die bei den Mongoloiden vorwiegend primitiv waren, 
zur Norm entwickelt. Mit dieser Streckung der Capillaren geht nach JAENSCH 
auch eine psychische Weiterentwicklung einher. Eingehende Untersuchungen 
auch von mir und meinen Mitarbeitern haben einwandfrei ergeben, daB man 
auf die JAENscHsche Therapie keinerlei Hoffnungen zu setzen hat. Besser haben 
sich Rontgenbestrahlungen nach dem v. WIEsERschen Verfahren erwiesen, und 
zwar aus dem Grunde, weil wir es beim MongoIismus offensichtIich mit einer 
Storung der gesamten inneren Sekretion zu tun haben und die Bestrahlung 
der Hypophyse wohl sicherlich anregend wirkt. lch habe in den letzten Jahren 
etwa 20 Mongoloide im ganzen bestrahlt und die Ergebnisse in einer gemein­
samen Arbeit mit Braun niedergelegt. lch sah ebenso wie BRAUN bei 50 % eine 
deutliche Besserung. Die Patienten wurden ruhiger, entwickelten sich geistig 
schneller und wuchsen auffallend. In einem Fall, der in der Arbeit ausfiihrlich 
geschildert wird, traten bereits mit 9 Jahren die Menses auf. Jedoch sind die 
Enderfolge auch mit der Rontgentherapie recht diirftig. Fast kein Mongoloider 
wird berufsfahig oder selbstandig existenzfahig. Die Fortschritte, die man durch 
miihsamen Einzelunterricht oder bei leichteren Fallen in der Hilfsschule erreicht, 
sind gering und stehen in keinem Verhaltnis zu den ausgegebenen Kosten. 

Literatur. 
Ein eingehendes Literaturverzeichnis bis 1927 findet sich in VAN DER SCREERS Beitragen 

zur Kenntnis der mongoloiden MiBbildung. Berlin: S. Karger 1927. 

ABELS: Diagnose des NeugebOJ:enenmongoloids, Skelettfehlbildungen. Wien. med. 
Wschr. 77, 591. - ARMSTRONG: Uber mongoloide Idiotie. ZbI. Psychiatr. 51, 834. 

BARNES: Mongolismus: Friihzeitige Erkennung und Behandlung. ZbI. Psychiatr. 35, 
426. - BARMES, NOBLE, P.: Ann. clin. Med. 1, Nr 5 (1923). - BARTELS: Ein Beitrag zur 
Tetaniekatarakt. Klin. MbI. Augenheilk. 44 I. - BENEDICT, H.: Schadelaufnahmen. Wien. 
klin. Wschr. 1899 I, 639. - BENEDICT, M.: Zur Rontgenaufnahme des Kopfes. Miinch. 
med. Wschr. 1903 I, 125. - BERGER: Mongoloide Idiote und GebiB. Diss. Berlin 1924. -
BOLK: Bedeutung anatomischer Anomalien bei mongoloider Idiotie. Psychiatr. BI. 1923, 
Nr 1/2, 142-143. - BOROVSKY, MAXVELL P.: Familiar mongolian idiocy. J. of Childr. 
dis. 21, Nr 252-252, 241-258 (1924). - BRAITHWAITE: Arch. Dis. Childh. 1, Nr 6, 
369-372 (1926). 

CLEMENZ: Zbl. Neur. 33, 444 (1924). - CLIFT: Rontgenolocigal findings in mongolism. 
Amer. J. RoentgenoI. 9, Nr 7. - COMBY: Nouveaux cas du mongolisme infantile. Referat 
fiir Kinderheilkunde, 1907, S. 66. - Arch. MM. Enf. 30 (1927). - Nouvelles observations 
de Mongolisme. Arch. Med. Enf. 30, Nr 1, 5-25, Nr. 2, 86-108 (1927). 



Literatur. 25 

DAVIDOFF, LEO M. M. D.: The Brain in Mongolian Idiocy (Peter Bent Brigham Hospital 
Fellowship Holder for 1926 New York). Arch. of Neur. 20, 1929 (1928). - DOXIADES, 
L. u. C. POTOTZKY: Bedeutung der kardiovascularen Untersuchungsmethoden (Capillaro­
skopie, Elektrokardiographie, Rontgenolographie) fiir die Beurteilung des Mongolismus 
und des Myxodems beim Kinde (Kaiserin-Auguste-Viktoria-Haus, Reichsanstalt ftir Be­
kampfung der Sauglings- und Kleinkindersterblichkeit, Charlottenburg). Klin. Wschr. 
1927 III, 1326-1328. 

FALK: Uber kausale Genese der angeborenen MiBbildungen. Zbl. Gynak. 411, Nr 24, 
872 (1921). 

GALANT, DR. M.: Der Mongolismus, die mongoloide Idiotie, das Mongoloid, das Pseudo­
mongoloid, mongolischer und Kalmtickentypus. Fortschr. Med. 44, Nr 19, 805-807 
(1926). - GANDOLFO, SILVIA: Concetti di eziopatogenesi nel mongolismo con particolare 
riferimento all'habitus morfologico e al tipo costituzionale del bambino mongoloide. Rass. 
Studi psychiatr. 16, H. 3/4, 299-324 (1927). - GAUTIER, P. et P. COEYTAUX: Un cas de 
mongolisme chez des jumeauxArch. Med. Enf. 29, No 8, 459-463 (1926). - GEORGI, F.: 
Arch. f. Psychiatr. 71, 55 (1925); Dtsch. Z. Nervenheilk. 83, 356 (1924). - GREYG, DAVID M.: 
The skull of the Mongolian imbecile Roy colI of surg. muscum. Edinburgh med. J. 34, 
Nr 5, 253-274; Nr. 6, 321-337 (1927). 

HOFMEISTER: Uber Stiirungen des Knochenwachstums bei Kretinismus. Fortschr. 
Rontgenstr. 97 I, H. 1. 

JENKINS, R. L. and M. D. CHICAGO: Etiology of Mongolism. Amer. J. Dis. Childr. 
411, 506-519 (1933, Marz). 

KRABBE, KNUD H.: La pathogenese de l'idiotie mongoloide en lumiere de mongolisme 
chez les jumeaux. Acta psychiatr. (Kobenh.).l, H.4, 337-345(1926). - KREYENBERG, GER­
HARD: Capillaren und Schwachsinn. Arch. f. Psychiatr. 88, H. 4 (1929). - KREYENBERG 
u. BRAUN: Erfahrungen mit der v. WIEsERschen Rontgentherapie. Z. Neur. 148 (SchluB-) 
H. 5 (1933). 

-MANITZ, HANNS: Das humorale Syndrom der Mongoloiden. Dtsch. Z. Nervenheilk. 
126, H. 1/2 (1932). - MARFAN, A. B.: Presse med. 34 (1926). - MARKLIN, MTH.: Amer. J. 
med. Sci. 178 (1929). 

NEUMANN: Uber den mongoloiden Typus der Idiotie. Berl. klin. Wschr. 1899 I. -
NONNE: Syphilis und Zentralnervensystem, 1921. 

OREL, HERBERT: Zur Atiologie des Mongolismus. Univ.-Klin. f. Kinderkrankheiten 
Wien. Z. Kinderheilk.42, H. 3/4, 440-452 (1926). - Zur Klinik der mongoloiden Idiotie. 
Z. Kinderheilk. 44, H. 5/6, 449--472 (1927). 

PICHLER, L. u. F. TREMMEL: Das Intelligenzprofil des Mongoloiden. Eos (Wien) 18, 
H. 5, 146-155 (1926). 

REUBEN, MARK, S. and SYDNEY KLEIN: Mongolian idiocy in both of twins. Dep. of 
dis of children coIl of physic. a. surg. Columbia univ. New York. Arch. of Pediatr. 43, Nr 8, 
552 554 (1926). 

SCHIFF, PP.: Dtsch. Z. gericht. Med. 19 (1926). - SEREJEESKI: Probleme des Mongolis­
mus im Zusammenhang mit der Lehre tiber die innere Sekretion in der Psychiatrie. Mh. 
Psychiatr. 60, 136. - STEVENSSON and STULTZ: Sella turcica of mongolian imbeciles. Zbl. 
Psychiatr. 311, 427. - STEINEN, R UNHILT : Von dem Schicksal und Charakteristik mongoloider 
Kindeskinder. Univ.-Klinik Heidelberg. Mschr. Kinderheilk. 311, 495-501 (1927). -
STEWARD, R. M.: Proc. roy. Soc. Med. 19 (1926). 

TARANTELLI, EUGENIO: Contributo allo studio del mongolismo. Un caso da eredolues. 
Clin. dermosifilopat, univ. Roma. Endocrinologia 2, H. 4, 329-336 (1927). - TIMME: 
The mongolian Idiot. Arch. of Neur. 1921. 

VIVALDO, JOAN CHARLOS, ARISTIDES BARRANNOS: Ref. Soc. argent. de Neur. 1, No 4 
(1925). 

WELKER, KARL: Das Schadelrontgenbild bei der mongoloiden Idiotie. Kassel: R~t:hm 
u. Co. 1931. - WEYGANDT, W.: Psvchiatr.-neur. Wschr. 1926; Med. Klin. 1927. - UOOr 
mongoloide Degeneration. Med. Klill. 23 I. - Uber die Frage amniogener Stiirungen im 
Bereich des Zentralnervensystems. Dtsch. Z. Nervenheilk. 117, 118, 119. 



26 H. JOSEPHY: Lobare Sklerose. Hemiatrophia cerebri. 

Lobare Sklerose. Hemiatrophia cerebri. 
Von H. JOSEPHy-Hamburg. 

Mit 4 Abbildungen. 

Als lobare Sklerose bezeichnet man die in Gehirnen von Schwachsinnigen 
und Epileptikern vorkommenden Schrumpfungen und Verhartungen, die einen 
groBeren Bezirk umfassen, sich allerdings keineswegs in ihrer Abgrenzung auf 
das Gebiet eines Lappens zu beschranken brauchen. Man findet ein- oder 
doppelseitig Teile des Cortex verschmalert und meist auch verhartet - die 
Windungen konnen sogar knorpelhart sein (Induration cartilagineuse CRU­
VEILHIERS). Die Furchen klaffen dementsprechend. 

Bei der histologischen Untersuchung findet man in derartigen Fallen Ver­
anderungen, die in weiterem Sinne in das Gebiet der Porencephalien gehoren, 

Abb. 1. Lobare Sklerose beider Hinterhauptslappen. Porencephalie mit sekundarer Mikrogyrie 
(Ulegyrie). Sk Sklerosierte W indungen. 

also zu den exogen-gefaBabhangigen Storungen des kindlichen, noch nicht aus­
gereiften Gehirns. Wahrend es im allgemeinen bekanntlich dabei zu weit­
gehenden Einschmelzungs- und Resorptionsvorgangen kommt, deren End­
resultat die groBe Hohle, der Porus, ist, stehen bei der lobaren Sklerose diese 
Vorgange zuruck gegenuber Schrumpfungen und Narbenbildung durch faser­
gliose Wucherungen; sie gehen offenbar vorwiegend von der Hirnoberflache 
aus, konnen aber von hier aus tiefer ins Mark ubergreifen. Die Rinde ist von 
Narben durchsetzt, die aus dichten und dicken Gliafasern und auch aus mesen­
chymalen Netzen bestehen ; daneben finden sich kleine meist kraterformige 
Defekte, Miniaturpori. Es handelt sich also bei dieser Form der lobaren Sklerose 
urn eine flachenhafte Narbenbildung der Rinde, urn eine lobare Ulegyrie 1. 

Ursachlich sind derartige Rindendestruktionen wohl vor allem auf Schadi­
gungen von der Oberflache, also von den Meningen her zuruckzufiihren. Sub­
durale geburtstraumatische Hamatome, auBerdem auch entzundliche Prozesse, 
kommen dabei in Frage. 

Lokalisatorisch kann diese Art der Sklerosierung grundsatzlich jeden Rinden­
abschnitt treffen ; es sind jedoch bestimmte Gebiete, so die Gegend der Zentral-

1 Der Name Ulegyrie (von ovJ..1j, Narbe und rV(los) stammt von BRESLER, der damit die 
narbige Schrumpfung der Windungen als "unechte" Mikrogyrie von der echten MiBbiidungs­
mikrogyrie abtrennte. 
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windungen und das Occiput, bevorzugt. Die klinischen Erscheinungen sind 
dementsprechend; cerebrale Kinderlahmung in der klassischen Form, auch 
doppelseitig, ferner Sprachstorungen, zentrale Blindheit, dane ben oft Schwach­
sinn und Epilepsie. 

Von diesen Formen der lobaren Sklerose hat SCHOB mit Recht die 
"Hemiatrophia cerebri" als etwas Besonderes abgetrennt. Man findet makro­
skopisch Verkleinerung einer ganzen Hemisphare, die dabei in toto wohlgebildet 
und sozusagen das verkleinerte Abbild der gesunden Seite ist. Der nahe­
liegende Gedanke, daB es 
sich urn eine besonders 
ausgedehnte, "konfluierte" 
lobare Sklerose handeln 
konne, erweist sich bei 
der histologischen Unter­
suchung als falsch. Es gibt 
hier keine narbigen Veran­
derungen und keine Porus­
bildungen. Vielmehr zeigen 
diese Falle, wie sie von 
SPIELMEYER, BIELSCHOWS­
KY, JAKOB u. a. beschrie­
ben sind, eine diffuse, iiber 
die ganze Rinde ausge­
breitete Lichtung der obe­
renLaminae, besonders der 
dritten, wahrend die un­
teren Schichten, die fiinfte 
und sechste, im wesent­
lichen intakt sind. Die 
Ganglienzellen und N er­
venfasern sind in den er­
krankten Schichten weit-

gehend verschwunden. 
Gliafarbungen zeigen eine 
maBige, isomorphe Faser­
gliose. An Stellen starkster 
Schiidigung kann sich im 
Bereich der Lamina III ein 
typischer Status spongio­
sus ausbilden. Pathogene­
tisch diirfte das Primare 
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Abb. 2. Miniaturporus aus del' Rinde des Falles Abb. 1. 
P Porus; V jVI Lamina 5 und 6. 

eine Erkrankung der Ganglienzellen sein. Vielleicht geht sie, wie BIELSCHOWSKY 
es fiir seine FaIle annimmt, von exogen entstandenen Focis aus, die ence­
phalitischer Natur sein mogen. Von hier aus solI es im Gefolge der mit 
Stauung und Schwellung einhergehenden epileptischen Insulte zu einer Schiidi­
gung der besonders anfalligen LaInina III kommen. Es lassen sich aber nicht 
in allen Fallen die primaren Foci im Sinne BIELSCHOWSKYs nachweisen. 

Jedenfalls hat diese Form der Rindenerkrankung mit der Verkleinerung 
der Hemisphare ihre besondere Note; sie wird noch unterstrichen dadurch, 
daB sich klinisch diese Falle auch durch Besonderheiten hervorzuheben scheinen 
(BIELSCHOWSKY, SCHOB), und zwar vor allem durch einen schubweisen Ver­
lauf der Erkrankung. Am ausgesprochensten ist das in dem von SPIELMEYER 
beschriebenen Fall. Hier handelte es sich urn einen Kranken, der seit seinem 
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20. Lebensjahr epileptische Anfii,lle hatte . Mit 40 Jahren bekam er im An­
schlu13 an einen Status eine typische Halbseitenlahmung. Bei der Obduktion, 
2 Jahre spater, fand sich eine Hemiatrophie. BIELSCHOWSKYS Fall 1 bekommt 
mit 5 J ahren im Anschlu13 an Masern epileptische Anfalle; erst langere Zeit 
nachher macht sich im Anschlu13 an neue Insulte eine allmahlich einsetzende 
Hemiplegie bemerkbar. D~.r Endzustand ist eine cerebrale Kinderlahmung 
mit Epilepsie und Idiotie. Ahnlich ist es im zweiten Fall BIELSCHOWSKYs: bei 
einem hereditar unbelasteten Madchen treten im 1. Lebensjahr Krampfe auf. 
Danach ist die Patientin 6 Jahre hindurch anfallsfrei und entwickelt sich einiger­
ma13en normal. Dann tritt ein schwerer epileptischer Insult auf, der eine Sprach­
starung und eine allmahlich sich ausbildende Hemiplegie hinterla13t. Der End­
zustand ist auch der einer epileptischen und schwer verblodeten Kinderlahmung. 

Abb. 3. Hemiatrophia cerebri. Deutliche Verkleinerung del' sonst wohlgebildeten Hemisphiire. 
Windungen verschmiUert , Fnrchen klaffend, Ventrikel erweitert. Auch del' Thalamus ist anf der 

kranken Seite kleiner, nicht dagegen das Caudatum. V Ventrikel; I Insel; Th Thalamus . 

Ebenso war in dem Fall von JAKOB - Schwachsinn mit Epilepsie, aber ohne 
Lahmung - eine Verschlimmerung im Anschlu13 an gehaufte Anfalle un­
verkennbar. 

Das Charakteristicum dieser FaIle ist also die wesentliche Verschlimmerung 
im Anschlu13 an epileptische Attacken; die Kranken, die zunachst nur ein wenig 
differenziertes Bild eines epileptischen Schwachsinns bieten, konnen nach 
einer solchen Attacke hemiplegisch sein und bleiben. Zu einer solchen Hemi­
plegie kann es sogar noch in spaterem Lebensalter (Fall SPIELMEYER) kommen. 
Der Endzustand unterscheidet sich in den meisten Fallen allerdings nicht von 
dem einer typischen cerebralen Kinderlahmung. Immerhin kann man aus del' 
Anamnese doch vielleicht einmal vermutungsweise die Spezialdiagnose stellen. 
Auch encephalographisch ist eine Klarung nicht unmoglich. 

Hirnphysiologisch haben diese FaIle von Hemiatrophie ein gro13es Interesse. 
Sie stellen namlich FaIle von "Hemiplegie mit intakter Pyramidenbahn" dar. 
Anatomisch findet man, wie SPIELMEYER es zuerst gezeigt hat, in del' Zentral­
windung wie in der ubrigen Rinde die oberen Schichten zugrunde gegangen, 
wahrend Lamina V mit den BEETzschen Pyramiden erhalten ist; ebenso ist 
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die aus ihnen entspringende absteigende Pyramidenbahn intakt. Trotzdem 
besteht die Hemiplegie. SPIELMEYER hat darauf hingewiesen, daB die Unfahig­
keit zu Willkurbewegungen zuruckzufuhren sei auf die LoslOsung der Pyra­
midenbahn aus ihren corticalen Verbindungen. BIELSCHOWSKY, der diese 
Gedankengange weiter entwickelt hat, unterscheidet im Cortex zwei Funda­
mentalzonen. Eine Innenzone entsendet die ganze corticofugale Faserung, 
eine AuBenzone nimmt die corticopetale 
Faserung auf, die zum groBen Teil dem 

I 

II 

Thalamus entstammt (dementsprechend 
findet sich bei der Hemiatrophie eine 
retrograde Degeneration der Thalamus­
kernel. Die Hemiplegie beruht darauf, 
daB durch den Ausfail der dritten 
Rindenschicht "die betreffenden Hemi­
spharen ihrer Receptivitat fUr aIle aus 
der Peripherie kommenden Impulse ver­
lustig gegangen sind und damit auch 
die Fahigkeit verloren haben, Empfin­
dungen zu Wahrnehmungen und zu 
hoheren psychologischen Komplexen 
zusammenzuschlieBen. Dieser Umstand 
erklart das Erloschen jeder zweck­
mal3igen Willkurbewegung in ausrei­
chender Weise". 

.. . III 

Die gesicherten Faile dieser Form 
von Hemiatrophie sind nicht allzu 
haufig. Die Beschreibungen von halb­
seitig verkleinerten Gehirnen aus der 
alteren Literatur sind zum Teil histo­
logisch nicht genau genug, um eine 
genaue Einordnung zu ermoglichen. 

Es gibt aber auch Falle von Hemi­
atrophie, die anders aufzufassen sind 
als die Beobachtungen von SPIELMEYER., 
BIELSCHOWSKY, JAKOB USW. DURCK 
hat ein von einem halbseitig gelahmten 
Idioten stammendes Gehirn beschrieben, 
dessen eine Hemisphare verkleinert war; 
bei der Zerlegung zeigte sich, daB das 

.: 
,- .. 

. ' -, 

Abb. 4. Rindenbild des Falls Abb. 3. Granu­
lare Rinde. In Lamina II und besonders III 
finden sich nur gan? wenige Ganglienzellen, wah­
rend Lamina IV - V I ?iemlich gut erhalten sind. 

ganze Zentrum semiovale ausgefUllt war mit gro!3en, zackigen harten Kalk­
massen. Auch in der Rinde war reichlich Kalk abgelagert . .Ahnliche Gehirne 
haben MARCHAND, ZENON I und V ANZETTI gesehen. DURCK fUhrt die Hemi­
atrophie hier auf ein sehr groBes flachenhaftes racemoses Angiom 1 der Pia 
zuruck. Er nimmt an, da!3 diese Geschwulst die darunterliegende Hemisphare 
in Wachstum und Ernahrung groblich behindert hat. Hier liegt also del' halb­
seitigen Atrophie kein selbststandiger degenerativer RindenprozeB zugrunde. 

1 KRABBE und WISSING beschreiben eigenartige Verkalkungen der Hirnrinde, die 
rontgenologisch in ausgedehnten Bezirken die Form der Gyri nachzuahmen scheinen. Sie 
finden sich vor aHem bei Patienten mit Angiomen des Gesichts bzw. des Kopfes. Klinisch 
bestand in den seltenen derartigen Fallen - die Autoren beschreiben 4 und steHen aus der 
Literatur noch etwa 10 zusammen - Epilepsie mit oder ohne Schwachsinn. Die Kalk­
ablagerung wird auf Angiome der Pia .zuriickgefiihrt. Histologisch finden sich an den Pra­
paraten, die mir Herr Dr. KRABBE zeigte, gr6Bere und kleinere Kalkplattchen in der Rinde. 
Eine eingehende Besprechung dieEer FaIle, die als STURGE-WEBERsche Krankheit zu­
sammengefaBt werden, findet sich bei BERGSTRAND. 

1Y 
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Status marmoratus (VoGTsche Krankheit). 
Plaques fibromyeliniqnes. 

Von H. JOsEPHY-Hamburg. 

Mit 3 Abbildungen. 

Obgleich die Zahl der bisher beschriebenen Falle von Status marmoratus 
(Etat marbre) des Striatums, fiir die SPATZ mit Recht den Namen "VoGTsche 
Krankheit" vorgeschlagen hat, nur etwa 20 betragt, rechtfertigt sich eine Be­
sprechung nicht etwa nur aus anatomischen, sondern auch aus klinischen Grun­
den. Wie C. und O. VOGT gezeigt haben, ist eine Diagnose des zuerst von ANTON 
und OPPENHEIM beschriebenen Krankheitsbildes schon in vivo moglich; man 
kann aus Symptomen und Verlauf voraussagen, daB man im Gehirn den Status 
marmoratus des Striatums finden wird. 

Zunachst beruht die Zusammenfassung der Falle auf dem anatomischen 
Befund: im Markscheidenbild zeigen das Putamen und der Nucleus caudatus, 
die bekanntlich von C. und O. VOGT und nach ihnen von fast allen Autoren als 
Striatum bezeichnet werden, eine eigenartige regellose Vermehrung von Mark­
scheiden. Dadurch gewinnen die Kerne ein charakteristisches marmoriertes 
Aussehen, das auch schon am frischen Organ zu erkennen ist. Atiologisch liegt 
hier hochstwahrscheinlich nichts Einheitliches vor; aber nicht nur das ana­
tomische Zustandsbild, sondern auch die K1inik dieser Falle ist recht gleich­
artig, wie aus den Beschreibungen von C. und O. VOGT, BIELSCHOWSKY, SCHOLZ, 
ONAIU, PFEIFFER, MEYER, SCHARAPOW und TSCHERNOMORDIK, FrLIMONOFF u. a. 
hervorgeht. 

C. und O. VOGT identifizieren das von ihnen gezeichnete klinische Bild 
schlechthin mit der LITTLEschen Starre; sie meinen, daB LITTLE bei der Heraus­
hebung des nach ihm benannten Krankheitsbildes vorwiegend Falle von Status 
marmoratus vor sich gehabt habe. Die meisten Autoren, so z. B. FOERSTER und 
JAKOB, fassen allerdings den Begriff der LITTLESchen Krankheit viel weiter; die 
Falle von Status marmoratus bilden nur eine Untergruppe dieses Sammelbegriffs. 

Klinisch ist die VOGTsche Krankheit in groBen Zugen gekennzeichnet durch 
eine Rigiditat mit Neigung zu mobilen Spasmen; hiervon sind in erster Linie 
die unteren Extremitaten betroffen. Dazu kommen doppelseitige Hyper­
kinesen vor aHem der oberen ExtreInitaten; sie haben meist den Charakter der 
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Athetose (Athetose double). Echte Lahmungen, echte Pyramidenzeichen fehlen 
im allgemeinen. Wesentlich ist, daB die ganzen Krankheitssymptome im Laufe 
der Jahre eine Neigung zur Regression zeigen; zum mindesten sind sie stationar 
und werden nicht schlimmer. 

Einige der bisher beschriebenen Faile weisen eine erhebliche familiare Be­
lastung auf, bzw. es kommen in einer Familie mehrere gleichartige Erkran­
kungen vor. Es sind dies die Faile ANTON (Nervenleiden in der vaterlichen 
und miitterlichen Familie, Bruder mit ahnlichen Bewegungsstorungen), weiter 
BARRE-VOGT 1 (Bruder mit unwillkiirlichen Bewegungen der Hande), dann 
OPPENHEIM-VOgt (Familie Wiemer, Mutter und Tochter gleichartig erkrankt), 
endlich SCHOLZ (zwei Geschwister, blutsverwandte Eltern, moglicherweise 
gleichartiger Fail in der Aszendenz). 

Andererseits finden sich in der Anamnese exogene Schadlichkeiten und zwar 
auch da, wo eindeutig eine hereditare oder familiare Komponente vorliegt. So 
erkrankt der Fail ANTONS nach Scharlach, von den SCHoLzschen Geschwistern 
das eine nach einer Infektionskrankheit, das andere nach Trauma. Fiir weitere 
Faile ist nur die exogene Ursache eruierbar gewesen (Fall BIELSCHOWSKY, In­
fektion). bfter ist Zangengeburt und Asphyxie vermerkt, wobei die Asphyxie 
moglicherweise schon Symptom der Krankheit ist (C. und O. VOGT, FOERsTER). 
Bei einzelnen Kranken gibt die Vorgeschichte iiberhaupt keine ursachlichen 
Anhaltspunkte. 

Es scheint jedenfails das gleichartige klinische Bild aus verschiedenen Ur­
sachen und auf verschiedener Basis entstehen zu konnen. Veranlagung und 
auBere Schadlichkeiten sind hier offenbar in besonderer Weise miteinander 
verflochten und vieileicht miissen immer beide Momente zusammen kommen, 
um das Leiden hervorzubringen. Hierfiir sprechen am eindeutigsten die Faile 
ANTON und SCHOLZ. Ob der Status marmoratus rein endogen-hereditar ent­
stehen kann, wofiir zunachst vor ailem die Beobachtung OPPENHEIM-VOGT und 
BARRE-VOGT sprechen wiirden, oder auch rein exogen, muB doch wohl zunachst 
dahingesteilt bleiben. 

Die ersten Zeichen des Leidens machen sich bei den Kindern gleich nach 
der Geburt oder doch spatestens im ersten Lebensjahr bemerkbar. Gelegentlich 
treten als Auftakt ein oder mehrere epileptiforme Anfaile auf. MEYER sah in 
seinem Fall zu Beginn wochenlange Schlafzustande. Bei PHILIPPE, BOGAERT 
und SWEERTS' Patienten bestand post partum eine auffallige Schlaffheit der 
Muskulatur, choreatische und athetotische Bewegungsunruhe und ein Fehlen 
des motorischen Antriebs; das wurde im 3. Lebensjahr besser. 

Die Untersuchung der ausgebildeten Faile zeigt auf motorischen Gebiet 
weitgehende Hilflosigkeit. Durchweg konnen die Kranken weder gehen noch 
stehen. Sitzen ist oft moglich. Die unteren Extremitaten sind schwer rigide; 
es besteht SpitzfuBstellung. Oft sind passive Bewegungen kaum moglich. 
Die Sehnenreflexe sind lebhaft bis gesteigert. Echter BABINSKIScher Reflex 
fehlt meist, kommt aber vor. 

Arme und Hande sind aktiv besser beweglich, doch sind die selbstandigen 
Bewegungen meist sehr langsam, schwerfallig und ungeschickt. Hier finden 
sich, mehr oder minder deutlich hervortretend, typische langsame athetotische 
Spontanbewegungen, die ailerdings nie das AusmaB erreichen, wie man es bei 
den typischen Failen doppelseitiger Athetose sieht. 

Das Gesicht zeigt eine leichte Starre und gelegentliche athetotische Ver­
zerrungen. 

1m allgemeinen lernen die Kranken sehr spat sprechen. Es finden sich 
durchweg schwere dysarthrische Storungen, bedingt offenbar durch die Be­
wegungsbehinderung der Gesichts- usw. Muskulatur. So konnte die Kranke 
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von OPPENHEIM-VOGT die Zahne kaum voneinander bringen, sie sprach mehr­
silbige Worter einsilbig und brachte schwierigere gar nicht heraus. Del' von 
JAKOB erwahnte Kranke, del' noch lebt, spricht wenig und klossig-schwerfallig, 
langsam und undeutlich. Ein Kind von 8 Jahren, das ich seit langem beob­
achte, hat allmahlich ganz leidlich artikulieren gelernt, zeigt abel' doch auch 
ahnliche erhebliche Storungen. Del' Spasmus mobilis ist besonders an den 
Armen nachzuweisen. 

Ein Teil del' Kranken ist tief schwachsinnig und dazu epileptisch. Andere 
wieder zeigen eine leidliche Intelligenz, sind lernfahig und nehmen Anteil. 

Abb. 1. Fall von LITTLEscher Starre (VoGTsebe 
Krankbeit). 8jabriger Knabe; spastische Lah­
mung der Beine, athetotiscbe Bewegungsunruhe 
der Hande, Dysartbrie. Intellektuell zuriick­
geblieben, aber leidlieb attent, faJ3t auf, bat im 

Laufe der mebrjahrigen Beobaehtung sieh 
geistig weiterentwiekelt. 

Abh. 2. 23jahriger Patient mit VOGTscher Krank­
heit. Es handelt .ieb urn den 1923 von JAKOB 
abgebildeten und beschriebenen Kranken. Die 
Beine sind ganz versteift, die Hande sind in 
dauernder athetotischer Unruhe, das Gesicht ist 
ziemlich starr, die Sprache kaum verstandlich. 
Psyehiseh ist der Patient ganz attent; er hat 

u. a. etwas Sehaehspielen gelernt. 

Die korperliche Schwerfalligkeit tauscht oft einen erheblicheren Ausfall VOl' , 
als er tatsachlich da ist. 

Das ausgebildete Krankheitsbild bleibt, wie oben schon erwahnt wurde, 
zum mindesten stational', odeI' es kommt sogar zu gewissen Besserungen. Die 
Kinder, die mit 3, 4, 5 Jahren schwer idiotisch und fast bewegungsunfahig zu 
sein scheinen, entwickeln sich psychisch weiter als man zunachst irgendwie er­
warten mochte und werden auch motorisch oft etwas leistungsfahiger. 

AMMOSSOW sah bei einem Fall Eunuchoidismus und Polyurie. ONARI hat 
eine Kranke beschrieben, die mit 35 Jahren eine Progredienz del' korperlichen 
Symptome und eine katatoniforme Psychose bekam; anatomisch fand sich 
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hier neben dem Status marmoratus ein Status dysmyelinisatus des Pallidums, 
der Fall ist also nicht rein. 

Ein Teil der Patienten mit VOGTscher Krankheit stirbt vor dem 15. Lebens­
jahr, andere haben ein hoheres Alter - bis zu 59 Jahren - erreicht. 

Die anatomischen Veranderungen beschranken sich in den typischen Fallen 
auf das Striatum; es konnen sich jedoch auch in anderen Hirnteilen Verande­
rungen finden (VOGT, BIELSCHOWSKY, ONARI, HOLZER u. a.). 

1m allgemeinen ist das rechte und das linke Striatum gleichartig betroffen. 
Nur in dem Fall von BIELSCHOWSKY war die eine Seite sehr viel schwerer ver­
andert als die andere. 

Pull 

Abb. 3. Markscheidenfrontalschnitt. Praparat von C. und O. VOGT. Status marmoratus im Caudatum 
besonders im Putamen. Photogr. (Nach JAKOB.) 

Das typische Markscheidenbild zeigt Abb. 3. Starkere VergroBerungen 
lassen in den dunklen Flecken ei.ne Vermehrung feiner Markfasern erkennen; 
im BIELSCHOWSKY-Praparat findet sich eine entsprechende Vermehrung der 
Fibrillen, bei Gliafarbung eine Vermehrung der Fasern und der plasmatischen 
Glia. Die Ganglienzellen sind hier ausgefallen. 

Die eigenartige Vermehrung der Markfasern, ein Befund, der in der Hirn­
pathologie kein Analogon hat, wird von VOGT als eine MiBbildung aufgefaBt. 
SCHOLZ hat auf Grund seiner oben erwahnten FaIle die Ansicht vertreten, daB 
es sich um eine Narbenbildung mit iibermaBiger regenerativer Wucherung von 
Achsenzylindern und Markscheiden handle. Die Ursache der Narbenbildung 
konne eine ganz verschiedene sein, wesentlich sei, daB ein jugendliches Striatum 
betroffen werde. Er spricht demgemaB von einer "infantilen partiellen Stria­
tumsklerose". Er unterstreicht allerdings auch durchaus die Bedeutung der 
Veranlagung fur die Erkrankung und will uberhaupt seine Auffassung nicht 
verallgemeinern. Er gibt zu, daB der Status marmoratus auch auf anderer 
Basis als auf der einer Narbenbildung entstehen konne. Gegen Scholz haben sich 
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vor allem VOGT und BIELSCHOWSKY ausgesprochen, wahrend SCHWARTZ eine 
exogene Ursache - namlich Geburtsblutungen - verantwortlich macht. 

MEYER sah in seinem Fall GefaBveranderungen, die sich in dieser Form 
sonst nicht gefunden haben. 

Die anatomischen Befunde sprechen jedenfalls auch dafiir, daB der Status 
marmoratus genetisch nicht einheitlich ist. 

Die Diagnose der VOGTschen Krankheit laBt sich in vivo stellen, und zwar 
auf Grund der Symptomatik - Rigiditat besonders der Beine, Athetose der 
Arme, Sprachstorungen - und des Verlaufs: auf lange Sicht gewisse Besserung 
oder zum mindesten keine Verschlechterung des Zustands. 

Eine eigentliche Therapie gibt es naturgemaB nicht. Unter Umstanden 
sind chirurgische Eingriffe wegen der Motilitatsstorungen indiziert. 

Anhangsweise sind hier die Plaques fibromyeliniques zu nennen, eigenartige 
Markflecken in der Hirnrinde, die durchaus dem Status marmoratus des Stria­
tums entsprechen. Sie kommen vereinzelt vielleicht in jedem Gehirn vor (C. und 
O. VOGT). In groBerer Zahl sind sie gelegentlich in Gehirnen von Schwach­
sinnigen in Kombination mit dem Status marmoratus des Striatum gefunden. 
Eine spezifische klinische Bedeutung kommt ihnen nicht beL 
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Cerebrale KinderHthmung. 
Von FRIEDRICH WOHLWILL-Lissabon. 

Mit 27 Abbildungen. 

Einleitung. 
Ein Kind in den ersten Lebensjahren erkrankt akut unter hohem Fieber, 

BewuBtseinstriibung und Krampfen. Diese stiirmischen Erscheinungen klingen 
nach einigen Tagen, hochstens Wochen, abo Entweder schon wahrend dieses 
akuten Stadiums oder unmittelbar anschlieBend oder auch erst einige Zeit 
spater tritt eine Lahmung von cerebralem Charakter auf, die, wie das bei solchen 
ja die Regel ist, anfangs schlaffer, spater spastischer Natur ist, die dann weiter­
hin eine gewisse Neigung zum Zuriickgehen zeigt, dann aber auf einem bestimmten 
Stand bleibt und sich nicht wesentlich mehr verandert. In der Verteilung 
der Lahmungserscheinungen, in der Art der Muskeltonusstorungen, in der 
Haufigkeit gewisser Begleiterscheinungen wie hyperkinetischer Bewegungs­
storungen, von Krampfen, Intelligenzdefekten, Wachstumsstorungen usw. 
unterscheidet sich dieser Zustand mehr oder weniger stark von der residuaren 
Hemiparese des Erwachsenen. Da er an sich mit dem Leben vertraglich ist, 
so sterben die davon Betroffenen in der Regel erst nach langen Jahren an einer 
anderen Krankheit. Bei der Sektion findet man dann naturgemaB nur End­
zustande, die iiber die Vorgange im akuten Stadium keinen AufschluB zu geben 
vermogen. Immerhin wird man nach der Art des Krankheitsverlaufs in erster 
Linie an eine infektiose und damit mit Wahrscheinlichkeit auch an eine ent­
ziindliche Affektion des Gehirns als Grundlage dieses Prozesses denken, und 
so hat denn auch STRUMPELL diese Affektion als eine Encephalitis angesprochen 
und sie geradezu als ein Gegenstiick der spinalen Kinderlahmung, der HEINE­
MEDINSchen Krankheit, bezeichnet. Das geht gewiB zu weit, und wir werden 
noch sehen, daB selbst fUr diese typischen FaIle noch andere "Initiallasionen" 
in Betracht kommen als encephalitische Prozesse. 

Aber mag dem sein, wie ihm wolle, in dieser Umgrenzung haben wir doch 
ein wohl charakterisiertes Krankheitsbild vor uns, das sich uns zwar nicht 
als atiologische und nicht als pathologisch-anatomische, wohl aber als klinische 
Einheit prasentiert und somit eine zusammenfassende Krankheitsbezeichnung 
verdient, als welche "cerebrale Kinderlahmung" zwar nicht ideal, aber doch 
nicht ganz ungliicklich gewahlt erscheinen mag. Es handelt sich urn ein Krank­
heitsbild von derselben Einheitlichkeit, wie sie etwa der Chorea minor, der 
Paralysis agitans, dem Diabetes usw. zukommt, d. h. Krankheiten mit teils 
unbekannter, teils uneinheitlicher Atiologie und pathologischer Anatomie, aber 
geniigend praziser klinischer Kennzeichnung. Wir wollen in den weiteren Er­
orterungen diese FaIle als "Kerngruppe" der "cerebralen Kinderlahmung" 
bezeichnen - und zwar nur zur leichteren Verstandigung, nicht urn irgend­
einen Vorschlag fUr die Nomenklatur zu machen - ahnlich wie A. JAKOB (1) 
von einer solchen spricht; doch decken sich die beiden Begriffe nicht voll­
standig. 

Leider aber sah man des weiteren 1 von dieser charakteristischen Verlaufs­
form ab; man rechnete vielmehr hierher auch FaIle, bei denen dieser Lahmungs­
zustand angeboren war, solche mit spaterem, aber schleichendem Beginn, 
solche, bei denen der ProzeB nicht regressiv und dann stationar, sondern von 
progressivem Verlauf ist. Weiterhin stellte man para- und diplegische Motilitats-

1 Es handelt sich hier nicht etwa urn eine historische Reihenfolge der Anschauungen. 

3* 



36 F. WOHLWILL: Cerebrale Kinderlahmung. 

storungen den hemiplegischen an die Seite, und auch die von emlgen For­
schern empfohlene Beschrankung des Begriffs "cerebrale Kinderlahmung" 
auf Falle von Rinden- oder wenigstens von GroBhirnerkrankung oder anderer­
seits von Pyramidenbahnlasion setzte sich nicht durch bzw. wurde wieder 
fallen gelassen. Den Fallen, die jetzt unter dieser Rubrik liefen, waren nunmehr 
nur noch gewisse Ziige im klinischen Bild des Endstadiums mit seinen oben 
kurz skizzierten Besonderheiten gemeinsam. Sie haben nicht nur die aller­
verschiedenste Atiologie, die mannigfachste pathologisch-anatomische Grund­
lage, sondern sie sind jetzt auch keine klinische Einheit mehr. Der Begriff 
"cerebrale Kinderlahmung" ist von dem einer Krankheit zu dem eines Sym­
ptomenkomplexes herabgesunken; er hat denselben Wert, wie Konvulsion, 
Hemiplegie, Ikterus 1. Immerhin kann ein solcher Syndrombegriff als gang­
bare Scheidemiinze noch seine Bedeutung haben; es laBt sich iiber die darin 
zusammengefaBten Zustandsbilder allerlei Gemeinsames in physio-pathologi­
scher und klinischer Hinsicht aussagen, genau so wie iiber den Ikterus wichtige 
Forschungen gemacht worden sind ganz unabhangig davon, ob er auf einem 
VerschluB der Gallenwege, einer schweren Leberdegeneration oder einer Hamo­
lyse beruht. 

Nun ist man aber noch einen Schritt weiter gegangen und hat diesem Syn­
drombegriff noch sein wichtigstes Symptom, namlich die Lahmung genommen. 
Man rechnete jetzt Falle hierher, die keinerlei Lahmung oder Parese mehr 
hatten, sondern nur noch die "begleitenden" Bewegungsstorungen wie Chorea, 
Athetose, cerebellare Sttirungen usw., schlieBlich auch solche ohne aIle Be­
wegungssttirungen, ja iiberhaupt ohne Erscheinungen von seiten der motori­
schen Bahnen wie gewisse FaIle von Epilepsie und ldiotie! Man nannte das 
"cerebrale Kinderlahmung ohne Lahmung" oder "paradoxale Kinderlahmung" 
[FREuD (1), JAKOB (3) u. a.]. Dies wurde auf eine sehr merkwiirdige Weise 
motiviert, indem man namlich darauf hinwies, daB man in solchen Fallen die­
selben pathologisch-anatorrllschen Veranderungen, dieselben Hohlenbildungen, 
Glianarben, Rindenatrophien usw. antreffe, wie bei der "eigentlichen cerebralen 
Kinderlahmung", und doch war man sich ja schon langst dariiber einig ge­
worden, daB "cerebrale Kinderlahmung" kein pathologisch-anatomischer Be­
griff sei, daB der Sektionshefund in ganz uncharakteristischen Endzustanden 
bestehe, die diese "Krankheit" nicht zu erkennen ermoglichen. 

Die "Kinderlahmung ohne Lahmung" solI natiirlich ein Analogon zu an­
deren symptomatisch benannten Krankheiten mit dem Zusatz "sine" sein. 
Aber gerade der Vergleich mit diesen laBt das Abwegige dieser Begriffsschopfung 
aufs deutlichste erkennen. Nehmen wir das den Neurologen gelaufigste Bei­
spiel: die Paralysis agitans sine agitatione, so sehen wir, daB es FaIle gibt, die, 
ohne Tremor aufzuweisen, doch aIle iibrigen wesentlichen Symptome und die­
selbe Verlaufsart aufweisen wie diejenigen mit dem typischen "Pillendrehen"; 
ja, durch diese Nomenklatur mit dem "sine" wird uns erst recht zu Gemiite 
gefiihrt, daB der urspriingliche Krankheitsname zwar von einem in die Augen 
fallenden, jedoch nicht obligatorischen Symptom dieser Krankheit hergeleitet 
ist. Hier haben wir eine klinische Einheit vor uns. Beim Typhus handelt es 
sich urn eine atiologische Einheit; der Name ist bekanntlich der bei dieser Krank­
heit so haufigen BewuBtseinstriibung entnommen. Es gibt aber einen "Typhus 

1 Schon vor 40 Jahren hat STR"UMPELL (1,2) sich in ahnlicher Weise geauBert; er sagt: 
"Der Name ,cerebrale Kinderlahmung' hat gar keinen Wert, wenn man ihn fur aIle bei 
Kindern akut auftretenden Hemiplegien gebrauchen will, ebenso wie man doch jetzt ver­
standigerweise nicht jede spinale Lahmung eines Kindes als spinale Kinderlahmung be­
zeichnet." Diese Mahnung, bei deren Formulierung alIerdings die Ansicht STRi:TMPELLB 
von der atiologischen Verwandtschaft der beiden Krankheiten mitgewirkt haben diirfte, 
wurde von spateren Forschern wenig beherzigt. 
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sine Typho", d. h. ohne Benommenheit, der sich sonst genau so verhii.lt wie der 
gewohnliche, vor allem aber dieselbe Atiologie hat. Nimmt man diesen Krank­
heiten das Symptom, nach dem sie ihren Namen tragen, so bleibt ihnen doch 
das Wesentliche, wodurch sie als Einheit erkannt werden, sei es in klinischer, 
sei es in atiologischer Hinsicht. 

Was bleibt aber, wenn man der cerebralen Kinderlahmung, die ja schon 
vorher, wie wir sahen, nur ein Symptomenkomplex war, die Lahmung nimmt 1 
So gut wie iiberhaupt nichts, d. h. genau soviel, wie wenn man dem Ikterus 
die Gelbsucht nehmen und etwa Zustande von Hautjucken und Pulsverlang­
samung als "Ikterus ohne Gelbsucht" bezeichnen wollte. Hiergegen konnte 
eingewandt werden, daB die Dinge doch im Zentralvernensystem anders liegen. 
Durch diese Bezeichnung und Rubrizierung, so findet man mehrfach argumen­
tiert, solle eben zum Ausdruck gebracht werden, daB es im Gehirn nur von der 
Lokalisation abhange, welche Symptome auftreten. Das ist gewiB richtig, 
aber bei solchen Vergleichen kann man doch entweder nur Affektionen von 
gleicher Atiologie und Pathologie und verschiedener Lokalisation (und damit 
Symptomatik) oder solche von gleichem Sitz und verschiedener Atiologie usw. 
einander gegenuberstellen. Aber beides zu gleicher Zeit zu variieren, das geht 
doch nicht an. Das hier geubte Rubrizierungsverfahren wiirde nicht viel anderes 
bedeuten, als wenn man eine durch einen corticalen Erweichungsherd bedingte 
Monoplegie als Hemianopsie ohne Gesichtsfelddefekt bezeichnen wollte mit 
dem Hinweis darauf, daB ja fiir Hemianopsien auch oft corticale Erweichungen 
als anatomische Grundlage in Betracht kamen, und daB es nur auf die Lokali­
sation ankomme, ob dabei eine Sehstorung auftrete oder nicht. 

Wollten wir nach dieser maximalen Erweiterung des Begriffs die "cere­
brale Kinderlahmung" zu definieren versuchen, so wiirden wir nur noch zwei 
Punkte, die allen zugerechneten Fallen gemeinsam sind, auffinden konnen: 
1. daB es sich um Endzustdnde organischer Hirnaffektionen handelt (und auch 
dieses nur mit Einschrankungen) und 2. daB diese letzteren in der Kindheit 
entstanden sind. Der zweite sehr wesentliche Punkt solI uns nachher beschii.f­
tigen. Die Zusammenfassung von Endzustanden verschiedenartigster Prozesse 
dagegen kennt keine Analogie in der Krankheitslehre. Wer wiirde aIle Haut­
narben, mogen sie von einer Schlagermensur, einer Verbrennung, von den 
Pocken, einem Ulcus cruris oder einem zerfallenen Gummi herriihren, als noso­
logische Einheit betrachten 1 Das hatte nur dann einen Sinn, wenn das klinische 
Bild aller dieser Restzustande sehr wesentliche gemeinsame Zuge aufweisen 
wiirde; und gerade das ist ja bei Hirnlasionen infolge des eben betrachteten 
ausschlaggebenden Einflusses des Sitze8 der Lasion nicht der Fall. 

So wie die Dinge heute liegen, bleibt eigentlich gar nichts ubrig, als auf­
zuzahlen, was man zur "cerebralen Kinderlahmung" rechnen will, oder noch 
besser, was man nicht dazu rechnen will; denn nach DE SANCTIS gehoren etwa 
2/3 aller pranatalen und kindlichen Hirnlasionen in diesen Sammeltopf. FREUD 
schlieBt in seiner bekannten Monographie die auf Keimvariation beruhenden 
FaIle aus; von den exogen bedingten rechnet er die Lues cerebri unter Um­
standen dazu, nicht aber multiple Sklerose, Meningitis, HirnabsceB und -tumor!. 
Andere Autoren stecken die Grenzen wieder anders ab, lassen andere Affek­
tionen mit zu, schlieBen andere aus. Von welchem Gesichtspunkt aus das eine 
oder das andere geschieht, laBt sich bestenfalls nachfiihlen, nie sachlich be­
griinden. 

1 JAKOB dagegen bringt in seiner Monographie (2) iiber das extra-pyramidale System 
einen operativ geheiIten Hirnabscell unter der Rubrik "cerebrale Kinderlahmung", ebenso 
sein Schiller J OSEPHY einen eigenartigen tumor- (neurinom-) artigen Prozell. 
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Das Merkwiirdigste aber ist, daB in vielen, auch modernen, zusammen­
fassenden Arbeiten zwar eingangs das UnzuHi.ngliche des Begriffs, der Mangel 
eines festumrissenen Krankheitsbildes hervorgehoben wird [z. B. IBRAHIM (1), 
STERTZ (2), SCHOB (2) u. v. a. - OPPENHEIM (2) allerdings spricht noch von 
einer durch klinische Merkmale und Verlauf "selbstandigen Krankheit"], nach­
her aber doch mit der "cerebralen Kinderlahmung" operiert wird, als handle 
es sich um eine Krankheit sui generis. Das tut z. B. IBRAHIM (1), wenn er aus­
fiihrt, daB auch echte ausgeheilte Meningitiden das Krankheitsbild der cere­
bralen Kinderlahmung erzeugen konnten, sei gewiB, doch wiirden solche FaIle, 
eben so wie solche von reinem Hydrocephalus, eigentlich zu Unrecht unter unser 
Leiden rubriziert. Das tut eine Reihe anderer Autoren, wenn sie Erorterungen 
daruber anstellen, ob dieses oder jenes Symptom bei der cerebralen Kinder­
lahmung vorkomme oder nicht, oder wenn sie die "Differentialdiagnose" der 
"cerebralen Kinderlahmung" besprechen. Denn von einer Differentialdiagnose 
zu sprechen, hat doch nur dann einen Sinn, wenn es eine Moglichkeit gibt, 
durch bestimmte - etwa auf die Atiologie gerichtete - Untersuchungsmethoden 
oder durch den weiteren Verlauf oder durch den Sektionsbefund die gestellte 
Diagnose zu bestatigen oder zu berichtigen. Zur cerebralen Kinderlahmung 
aber gehort genau soviel, wie man dazu rechnen will, sei es daB man die Ent­
scheidung dem einzelnen uberlaBt, sei es daB man ex cathedra daruber Be­
schlusse faBt. 

Man kann nun immer wieder lesen, daB, wenn es sich auch um keinen prazisen 
Krankheitsbegriff handle, man doch leider ohne ihn nicht auskommen konne, 
und daB das Operieren mit ihm schlieBlich auch nicht viel schade, da er doch 
nun einmal gut eingeburgert sei und jeder wisse, was damit gemeint sei. Solche 
Ansicht findet man schon bei FREUD (1), der auseinandersetzt, einer Definition 
bedurfe es bei der infantilen Cerebrallahmung nicht, sondern nur einer Erlau­
terung; es sei ein klinisch fundiertes Krankheitsbild im Sinne einer hoheren 
nosographischen Einheit, die durch die konstante Verknupfung von Charak­
teren des Vorkommens und Verlaufs mit einzelnen Symptomen und Symptomen­
komplexen gekennzeichnet sei. AnschlieBend spricht aber FREUD selbst die 
Hoffnung aus, daB es bald gelingen werde, die infantile Cerebrallahmung durch 
eine gewisse Anzahl besser koharenter, anatomisch und vielleicht auch atio· 
logisch gut determinierter Krankheitsbilder zu ersetzen. 

Fur unsere Zeit mochte Verfasser sowohl die Notwendigkeit wie die Unschad­
lichkeit der Beibehaltung des Begriffs "cerebrale Kinderlahmung" bestreiten. In 
Wirklichkeit weiB keiner, was damit gemeint ist, und das Arbeiten mit Ull­

bestimmten, nicht definierbaren Begriffen muB unter allen Umstanden den 
Fortschritt hemmen. In praxi spiegelt die Etikettierung eines konkreten Krank­
heitsfalles mit einem derartigen bestimmten Krankheitsnamen eine diagnostische 
Leistung vor, die in Wirklichkeit nicht vorliegt. SchlieBlich sind wir doch seit 
FREUD etwas weiter gekommen und konnen tatsachlich heute schon eine Reihe 
"besser koharenter, anatomisch und zum Teil auch atiologisch gut determinierter 
Krankheitsbilder" auseinanderhalten. Eine Anzahl besonderer umschriebener 
Affektionen ist sowieso schon aus dem groBen "Topf", in dem sie zur Zeit FREUDS 
noch untergebracht waren, herausgenommen worden, so die amaurotische 
Idiotie, die tuberose Sklerose, die SCHILn:FJRsche Krankheit und ihre Ver­
wandten u. a. m. Innerhalb der noch der cerebralen Kinderlahmung zuge­
rechneten Affektionen sind die Athetose double und die atonisch-astasische 
Form FOERSTERS klinisch, das VOGTsche Striatumsyndrom klinisch und ana­
tomisch gut charakterisierte Einheiten (s. u.). Bei den noch ubrigbleibenden 
Fallen begnuge man sich doch mit Benennungen wie: "spastische infantile 
Hemiplegie" oder "Diplegie" oder "Athetose" usw. Dann bleibt man sich 
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wenigstens dessen bewuBt, daB man den Zustand rein symptomatisch gekenn­
zeichnet hat, und hat trotz alledem mit dieser Bezeichnung mehr iiber den 
Fall ausgesagt als mit der Etikette "cerebrale Kinderlahmung"; und dabei wird 
man gar nicht so ganz selten durch Zusatze, die die atiologische oder patho­
logisch-anatomische Grundlage betreffen, die vorliegende Affektion noch ge­
nauer prazisieren konnen (s. den Abschnitt "Diagnose" S. 118). 

Besonders ungiinstig stellt sich iiberdies gerade die Bezeichnung "cerebrale 
Kinderlahmung" dar [FREUD (1) spricht nur von infantiler Cerebrallahmung], 
weil sie den Anschein erweckt, ein Gegenstiick zu bilden zur "spinalen Kinder­
lahmung " , einer klinisch, pathologisch-anatomisch und auch atiologisch (d. h. 
wenigstens epidemiologisch) ganz besonders gut umschriebenen Krankheits­
einheit. Aber auch hier wirkt der Vergleich der beiden Begriffe kIarend, in­
dem er uns zum BewuBtsein bringt, daB das Wort "Kinderlahmung" in beiden 
Fallen von ganz verschiedenem Definitionswert ist: Bei der spinalen Kinder­
lahmung, der HEINE-MEDINSchen Krankheit, gibt der Zusatz "Kinder-" einem 
sehr haufigen, aber doch nicht durchaus wesentlichen Zug dieses Krankheits­
bildes Ausdruck. Eine spinale Kinderlahmung des Erwachsenen ist nur ein 
sprachliches, nicht ein sachliches Paradoxon. Bei der cerebralen Kinderlahmung 
dagegen ist dieser Zusatz von durchaus prinzipieller Bedeutung; er charakteri­
siert, wie wir sahen, fast das einzige Band, das die diesem "Begriff" subsu­
mierten Affektionen zusammenhalt. Eine cerebrale Kinderlahmung des Er­
wachsenen kann es nicht geben oder wenigstens nur in dem Sinne, daB eine in 
der Kindheit so erkrankte Person auch erwachsen werden kann. 

Nach allem, was gesagt wurde, kommen nunmehr fiir die Darstellung der 
"cerebralen Kinderlahmung" nur zwei Wege in Betracht: entweder man schrankt 
diesen Begriff wieder soweit ein, bis man ein einigermaBen umschriebenes Krank­
heitsbild vor sich hat, also etwa bis zu der anfangs skizzierten "Kerngruppe"; 
diese konnte dann allerdings leicht etwa im Kapitel der Encephalitis als eine 
besondere UnterabteiIung ihre Unterbringung finden. Oder aber man legt 
entsprechend dem zuletzt Ausgefiihrten den Hauptnachdruck auf das Alter, 
in dem diese Affektionen auftreten, und stellt sich die Frage: Welche Besonder­
heiten zeigen cerebrale Lahmungen bei Kindem gegeniiber denen der Erwach­
senen 1 Soweit ich sehe, ist von diesem Gesichtspunkt aus dieses Kapitel in 
zusammenhangender Weise noch gar nicht dargelegt worden. In den Beschrei­
bungen der Symptomatologie der "cerebralen Kinderlahmung" findet man 
vielmehr in buntem und verwirrendem Wechsel Ziige aufgefiihrt, die nur der 
genannten "Krankheit" eigen sind, solche, die vielleicht nur haufiger bei Kin­
dern sind als bei Erwachsenen, und endlich solche, die genau so oft und in der­
selben Form bei Erwachsenen vorkommen. ZahienmaBige Unterlagen zum 
Vergleich liegen anscheinend iiberhaupt noch nicht vor. 

FaBt man das Problem von der eben angedeuteten Seite an, so drangt sich 
einem sofort auch die Frage nach den Ursachen der etwaigen Besonderheiten 
auf. Natiirlich reagiert ein Gehirn, wenn es noch wahrend seiner EntwickIung 
von einem krankhaften ProzeB betroffen wird, anders als ein Organ mit ab­
geschlossener EntwickIung. Aber die Frage nach dem "Warum" ist in den 
wenigsten Fallen der Klarung naher gebracht worden, ja, wenn man sich in 
sie vertieft, wird man finden, daB sie zum Teil nicht einmal soweit gekIart ist, 
wie das mit den heute zu Gebote stehenden Mitteln moglich ware. Wenn es 
also auch nur ware, um diese vielen Liicken und Mangel unserer Kenntnisse 
in diesen Dingen in kIareres Licht zu stellen, solI im folgenden versucht werden, 
den Besonderheiten der Reaktionen des kindlichen Gehirns und der cerebralen 
Motilitatsstorungen des K indesalters in atiologischer, pathologisch-anatomischer, 
pathologisch-physiologischer und kIinischer Hinsicht nachzugehen. Es solI 
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also ganz bewuBtermaBen das versucht werden, was FREuD und RIE nicht als 
ihre Aufgabe betrachteten, indem sie es als ihr Thema ansahen, "jenen Krank­
heitszustand zu untersuchen", der von diesen Autoren als ,cerebrale Kinder­
lahmung im engeren Sinne' bezeichnet wird, "dessen eigentliches Wesen ... 
noch unbekannt ist" , eine Aufgabe, die nach dem Ausgefiihrten un16sbar 
sein muB 1. 

I. Atio}ogie. 
1. Innere Krankheitsursaehen. 

Es ist heutzutage eine banale Erkenntnis, daB innere und auBere Faktoren 
zur Entstehung und Gestaltung aller Krankheiten beitragen. Wir werden also 
von vornherein auch bei den kindlichen Motilitatsstorungen die Mitwirkung 
von Anlagemomenten zu erwarten haben. Es gibt aber offensichtlich nichts 
auf diesem Gebiet, das gerade fiir kindliche Krankheitszustande kennzeichnend 
ware. Die naheliegende Annahme, daB, was dem Menschen im Keime mit­
gegeben ist, sich, wenn iiberhaupt, schon sehr friih, womoglich von Geburt 
an, zu erkennen geben miisse, trifft ja bekanntlich in keiner Weise das Richtige. 
Nur bei den groben idiotypisch bedingten MiBbildungen, von denen weiter 
unten noch die Rede sein wird, ist der Defekt von Geburt an vorhanden und 
manifest. Fiir aIle iibrigen Formen konstitutioneller Abartung, insbesondere 
fiir die sog. Abiotrophien, gilt das Gesetz, daB das Alter, in dem sie in Erschei­
nung treten, nicht nur bei den verschiedenen Formen, sondern auch bei den 
einzelnen Familien und - mit oder ohne Mitwirkung hinzutretender auBerer 
Faktoren - bei den einzelnen Individuen in weiten Grenzen schwankt. 

Immerhin sind auch unter den sog. heredo-degenerativen Krankheiten eine 
Reihe solcher vertreten, die schon im Kindesalter ihren Anfang nehmen und 
dabei mit cerebralen Motilitatsstorungen einhergehen. Es seien von vielen nur 
die amaurotische ldiotie, die FRIEDREICHsche Ataxie, die MERZBACHER-PELI­
ZAEussche Krankheit und die ihr verwandten familiaren Formen der SCHILDER­
schen Krankheit, endlich die SPATZ-HALLERVORDENsche Krankheit genannt. 
Wir sahen allerdings oben, daB FREUD die auf Keimvariationen beruhenden 
Mfektionen von der "cerebralen Kinderlahmung" ausgeschlossen wissen will. 
Aber abgesehen davon, daB dieser Vorschlag nicht allgemein angenommen 
worden ist - COLLIER z. B. bespricht die amaurotische Idiotie als eine Gruppe 
der "cerebralen Kinderlahmung" - ist es von dem hier vertretenen Standpunkt 
aus doch vollkommen berechtigt, auch diese Leiden zur Beantwortung der 
Frage nach den Besonderheiten kindlicher Hirnschaden heranzuziehen. 

Sieht man dagegen von diesen hereditaren Krankheiten im engeren Sinne 
ab, so bleibt tiber die Rolle innerer Krankheitsursachen bei diesen Mfektionen 
nicht viel zu berichten, und zwar nicht etwa, weil ihre Bedeutung gering an­
zuschlagen ware - MAGNI z. B. glaubt sogar, daB nur auf dem vorbereiteten 
Boden eines besonders zu solchen Krankheiten pradisponierten Gehirns die 
im nachsten Abschnitt zu besprechenden auBeren Einwirkungen zur Entstehung 
von Hirnkrankheiten fiihren konnen -, sondern nur, weil wir iiber diese Dinge 
so gut wie nichts Konkretes wissen. Was man etwa iiber "nervose Belastung", 
Blutsverwandtschaft der Eltern [DE CAPITE, KONIG (5), der diese unter die 

1 Wenn in den folgenden Ausfiihrungen trotz allem, was hier einleitend gesagt wurde, 
doch im wesentlichen nur auf die Krankheitsprozesse naher eingegangen oder exemplifiziert 
wird, die herkommlicherweise bei der "cerebralen Kinderlahmung" abgehandelt zu werden 
pflegen, so geschieht das nur aus dem rein auBerlichen Grunde, daB die iibrigen Affektionen, 
die an sich mit demselben Recht hier ihre Stelle finden konnten, in diesem Handbuch unter 
anderen Rubriken ihre Besprechung finden. Schon so werden sich Wiederholungen nicht 
ganz vermeiden lassen. 
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"pradisponierenden Momente" rechnet] u. dgl. m. angefiihrt findet, entbehrt 
im allgemeinen festerer Begrundung. An genaueren, modernen Anforderungen 
genugenden geneaIogischen Forschungen fehIt es einstweilen. Nur in den 
entsprechenden Untersuchungen uber den Schwachsinn sind in unser Gebiet 
gehorende Beobachtungen enthalten (s. z. B. JACOBI und KONSTANTINU, s. 
S.51). Interessant ist die von BOENHEIM erwahnte Tatsache, daB es Kinder 
gibt, die im AnschluB an verschiedene Infektionen jedesmal nervose Kom­
plikationen bekommen. 

Familiares Vorkommen einschlagiger Affektionen ist mehrfach beschrieben 
worden. Einzelbeobachtungen solcher Art stammen von FILLIE, FREUD (2) 
- 2 Kinder bIutsverwandter Eltern -, GUNTHER - zwei Schwestern mit 
Pallidumsyndrom (hier weitere Literatur) -, HERZ - 2 Geschwister, die das 
Krankheitsbild einer progressiven cerebralen Diplegie mit Sehnervenatrophie 
und Katarakt boten, yom Autor zur MERZBACHER-PELIZAEusschen Krankheit 
gerechnet. Auf das familiar-hereditare Moment beim VOGTschen Striatum­
syndrom wird spater noch einzugehen sein. Hier verdienen auch die drei Beob­
achtungen STIEFLERS Erwahnung, von denen besonders die dritte - ein Zwil­
lingspaar mit fast identischer Symptomatologie betreffend - interessant ist. 

1m ubrigen braucht wohl kaum darauf hingewiesen zu werden, daB familiares 
Vorkommen an sich in keiner Weise zur Annahme endogener Ursachen be­
rechtigt, bei keinem Leiden und ganz gewiB nicht bei den uns beschaftigenden 
Affektionen, bei denen zwei so haufig ursachlich in Betracht kommende Mo­
mente wie die Syphilis der EItern1 und das Geburtstrauma (enges Becken!) 
aus sehr begreiflichen Grunden sich bei mehreren Nachkommen ein und des­
selben EIternpaares geltend machen konnen. Da uberdies enges Becken als 
solches erblich sein kann und die Syphilis auf die dritte Generation ubertrag­
bar ist, so kann es sogar zu einer gleichartigen Erkrankung bei Angehorigen 
mehrerer Generationen kommen, wodurch eine Hereditat vorgetauscht werden 
kann. Die sicherste Methode, hier zur Klarheit zu kommen, die Zwillings­
forschung, hat, soweit ich sehe, auf dies Gebiet noch keine Anwendung ge­
funden, wird wohl auch spater wegen der geringen Zahl der in Betracht kom­
menden Falle kein dankbares Objekt fur diese Methode darstellen. Einiges 
HierhergehOrige findet sich jedoch in der Zwillingsforschung bei Schwach­
sinnigen (s. z. B. BRANDER, den seine Ergebnisse indes zur Betonung der exo­
genen Momente veranlassen). 

DaB auf die Gestaltung des Krankheitsbildes, mag auch bei des sen Aus-
16sung das exogene Moment vollig im Vordergrund gestanden haben, Anlage­
faktoren mehr oder weniger maBgebenden EinfluB gewinnen konnen, ist an­
zunehmen. Doch auch hier wissen wir kaum etwas Konkretes. Auf die noch 
zu besprechenden, hierher gehorenden Beobachtungen und Untersuchungen 
bei choreatischen Bewegungsstorungen (KEHRER, J. BAUER, S. S.91) sei schon 
hier hingewiesen. 

SChlieBlich ware noch daran zu erinnern, daB das Kindesalter ja als Bolches 
sozusagen einen konstitutionellen Faktor darstellt, der sich als roter Faden 
durch die ganze foIgende Darstellung hinziehen wird. 

2. AuJlere Krankheitsursachen. 
Die iiufJeren Ursachen der uns interessierenden Krankheitsgruppen werden 

seit langem (wohl zuerst von McNuTT vorgeschlagen) ganz zweckmaBigerweise 
in diejenigen, die var, diejenigen, die wiihrend, und diejenigen, die nach der Ge­
burt einwirken, eingeteilt. Wir wollen uns diesem Vorschlag anschlieBen. Es 

1 ROGER und SMADJA behaupten sogar - damit sieher zu weit gehend -, daB der 
familiare "Little" iiberhaupt stets auf kongenitaler Syphilis beruhe! 
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leuchtet ohne weiteres ein, daB gerade die beiden ersten Ursachengruppen so­
zusagen ein Privileg der infantilen Cerebrallahmung darstellen. 

a) Wahrend der Graviditat einwirkende Schadlichkeiten. 
Bei den auBerst mannigfachen und dabei verwickelten Beziehungen, die 

zwischen dem Kind im Mutterleib und seiner Mutter bestehen, ist Gelegenheit 
zu den verschiedenartigsten Schadigungen des ersteren gegeben. In seiner 
Ernahrung und Sauerstoffversorgung ist ja der Fetus vollstandig abhangig 
von den entsprechenden Funktionen seiner Mutter. Storungen der Ernahrung, 
des Stoffwechsels, der morphologischen und chemischen Blutzusammensetzung 
und der inneren Sekretion bei der Mutter werden ihren EinfluB auf die Ent­
wicklung auch des fetalen Gehirns ausuben. Es sei auf die Untersuchungs­
ergebnisse iiber den Ubergang von Hormonen yom miitterIichen auf den kind­
lichen Organismus nur kurz hingewiesen. Inwieweit zu geringes Angebot der 
Stoffe, die das Gehirn vornehmlich zu seinem Aufbau benotigt, eine ungunstige 
Wirkung ausiiben kann, ist noch ganzlich unbekannt. Rechnen muB man 
jedenfalls mit solchen Zusammenhangen. 

Intoxikationen. Eine Reihe von Giften, darunter solche mit exquisiter 
Wirkung auf das Gehirn, kann von der Mutter auf das Kind iibergehen. Hier­
her gehort der lehrreiche Fall MARESCH', bei dem das 13 Tage nach einer Gas­
vergiftung der Mutter geborene Kind sich nur wenig bewegte, nicht schrie und 
nicht saugen wollte und dann bei der Sektion ausgedehnte Erweichungen beider 
GroBhirnhalften, besonders aber der Linsenkerne und Sehhiigel, aufwies, wahrend 
die Mutter bald genesen war; wahrscheinlich kann das Kind das CO nur lang­
samer und schwerer wieder abgeben, so daB es langer unter der Einwirkung 
stand als die Mutter. Ware dies Kind am Leben geblieben, so hatte es vermut­
lich Bewegungsstorungen geboten, die auch bei enger Fassung des Begriffs 
zur "cerebralen KinderIahmung" gerechnet worden waren. Ein ahnlicher Fall 
wurde neuerdings von NEUBURGER mitgeteiIt. 

Des weiteren mochte ich besonders auf das - ja allerdings in der Regel 
erst kurz vor der Geburt zur Wirkung kommende - Eklampsie-"Gift" hin­
weisen (dessen Ubergang auf den kindlichen Organismus sichergestellt ist), 
weil sich bei Kindern eklamptischer Mutter morphologische Zeichen der Hirn­
schadigung in Gestalt sicher pathologischer Fettkornchenzellansammiungen fast 
regelmaBig nachweisen lassen [WOHLWILL (3)]. Allerdings hat sich in - immer­
hin nicht sehr umfangreichen - Statistiken (ENTRES, NEUGARTEN, v. REuss) 
keine besondere Haufung von Hirnleiden bei derartigen Kindern ergeben, viel­
leicht weil die Hirngeschadigten unter ihnen bald nach der Geburt zu sterben 
pflegen; es ist ja die Sterblichkeit dieser Kinder, die noch anderen schweren 
Schadlichkeiten wie Friihgeburt, Sauerstoffmangel, kiinstlicher Entbindung 
ausgesetzt sind, besonders groB. Immerhin sollte man diese Zusammenhangs­
moglichkeit im Auge behalten. 

MAGNI legt auf die akute Alkoholvergiftung der Eltern bei der Konzeption 
besonderes Gewicht. In Belgien spreche man von "Samstagkinds". 

Ob chronische Vergiftungen der EItern (Alkohol, Blei u. a.) irgendeine Rolle 
spielen [etwa im Sinne eines pradisponierenden Moments: KONIG (5)], daruber 
wissen wir nichts, wie ja iiberhaupt die Blastophthorielehre ein sehr umstrittenes 
Kapitel darstellt. 

Infektionen. Von den Infektionskrankheiten konnen aIle diejenigen, die 
mit einem Eindringen der Erreger ins Blut einhergehen, auch auf den Fetus 
im Uterus iibergehen. Die dafiir notwendige Voraussetzung einer abnormen 
Durchlassigkeit des "Placentarfilters" fiir corpusculare Elemente ist - in Ge­
stalt einer Schadigung des Zottenepitheluberzugs - in diesen Fallen regel-
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maBig gegeben [WOHLWILL und BOCK (1)]. Weitaus die wichtigste Infektion 
ist fiir unser Gebiet fraglos die Syphilis. Der Organismus des Feten wird bei 
der Ansteckung in utero meist mit Spirochaten uberschwemmt. Diese erzeugen 
- wie in anderen Organen, so auch im Zentralnervensystem - Lasionen der 
mannigfachsten Art. Solche spielen sich vor allem in den weichen Hauten 
ab, in denen es zu teils mehr diffusen, teils knotchenformigen Entzundungen 
(SCHMEISSER, RACH, HAERLE, RANKE, WEYL), namentlich in spateren Stadien 
aber mehr zu Wucherungserscheinungen an den meningealenZellen: Fibroblasten, 
groBen meningealen RundzeIlen, lymphocytoiden Zellen [WOHLWILL (8)] kommt. 
Auch die groBeren Basisarterien (DURCK) wie die feineren intracerebralen Ge­
faBe konnen Veranderungen, vor allem Wucherung der GefaBwandzeIlen [W OHL­
WILL (8)] aufweisen, wahrend das Hirnparenchym nur selten und vielfach nur 
wenig kennzeichnende Veranderungen erkennen laBt. Neben diesen, bei syste­
matischen Untersuchungen syphilitischer Neugeborener und Sauglinge mehr 
oder weniger regelmaBig anzutreffenden Prozessen kommen fallweise "alle V er­
anderungen an den GefaBen, den Meningen und der Nervensubstanz selbst, 
die wir beim Erwachsenen als die Folge akquirierter Syphilis beobachten, auch 
bei der kongenitalen Syphilis vor. Noch haufiger als bei akquirierter Lues sind 
multiple Abschnitte des Nervensystems befallen und noch haufiger die ver­
schiedenen Formen der Hirnsyphilis untereinander kombiniert" [NONNE (1)]. 
Wichtig sind endlich Veranderungen an den Plexus, weil sie als Ursache des 
syphilitischen Hydrocephalus (HOCHSINGER, SEIBEL) in Betracht kommen. 
(Weitere Literatur s. bei SCHNEIDER.) 

Bei der Haufigkeit der kongenitalen Syphilis ist den genannten Befunden 
sicherlich auch ein wichtiger Platz unter den Ursachen cerebraler Lahmungen 
im Kindesalter einzuraumen. Uber die quantitative Bedeutung dieses Moments 
gehen allerdings die Meinungen noch immer sehr auseinander. Es finden sich 
aIle Ubergange von der extremen Ansicht ALTHAUS', der keine infantile spa­
stische Hemiplegie ohne angeborene Syphilis gesehen zu haben behauptet, 
bis zu sehr skeptischen .A.uBerungen wie denen NONNES (1) und anderer. Von 
fruheren Autoren hat vor allem ERLENMEYER ein hierhergehoriges Krankheits­
bild mit JACKsoN-Anfallen, Schwache, Storungen des Langenwachstums in 
den betroffenen Extremitaten und Intelligenzdefekten beschrieben, bei dem 
er dreimal angeborene Syphilis fur bewiesen, zweimal fUr moglich hielt. Als 
Grundlage dieser meist im ersten oder den ersten Lebensjahren einsetzenden 
Affektion vermutet er eine Rindenlasion, vielleicht ausgehend von umschriebenen 
meningitis chen Exsudaten. 1909 hat dann MARFAN eine auf kongenitaler Syphilis 
beruhende spastische Paraplegie beschrieben, die sich von der ERBschen syphi­
litis chen Spinalparalyse durch das Fehlen von Sphincteren- und Sensibilitats­
storungen und die Gegenwart von Pupillen-, Sehstorungen (mit und ohne 
Augenhintergrundsveranderungen) sowie psychische Storungen unterscheiden 
und somit zum mindesten auch einer cerebralen Lues ihre Entstehung verdanken 
solI, also hier ihren Platz verdient. Auch in einem von FOERSTER (10, 11) demon­
strierten Fall bestand das Bild einer spastischen Paraplegie der Beine, spater 
aller vier Extremitaten nach Abheilen einer akuten syphilitischen Meningitis. 
Bei der Sektion zeigte sich aber auch das Gehirn selbst in ausgedehnter Weise 
erkrankt. In dem von NOICA und GRACINA mitgeteilten, fUr "MARFANsche 
Krankheit" nicht ganz typischen Fall bestand eine an infantile Paralyse er­
innernde diffuse Meningo-Encephalitis, besonders im Gebiet der Zentralwin­
dungen und der Insel mit Verringerung der Zahl der Py- und BEETzschen Zellen 
und absteigender Pyramidenbahndegeneration. In neuerer Zeit haben besonders 
BABONNEIX und seine Mitarbeiter (1-6) die Bedeutung der syphilitischen In­
fektion fur die kindlichen Hemiplegien sowohl wie Diplegien hervorgehoben. 
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Ohne die Ubertreibungen mitzumachen, in die ihre Landsleute vielfach beziiglich 
der Rolle der angeborenen (in Frankreich immer noch unkorrekterweise als 
"erblich" bezeichneten) Syphilis verfallen, sehen sie doch in dieser Krankheit 
eine der haufigsten Ursa chen dieser Leiden - bei der hemiplegischen Form 
sollen es 30 % der FaIle sein (bei der diplegischen nach DE CAPITE sogar 55 % ). 
In man chen Fallen sei sie offenbar nicht die einzige Ursache, bereite aber den 
Boden vor, auf dem z. B. das Geburtstrauma seine verhangnisvolle Wirkung aus­
iibe (vgl. auch die oben S. 41 wiedergegebene Ansicht von ROGER und SMADJA). 

1m einzelnen ist sicherlich auch die Symptomatologie der Hirnerkrankungen 
bei kongenitaler Syphilis ebenso mannigfaltig wie die der Erwachsenen. Ins­
besondere sind auch mehr oder weniger rein extrapyramidale Storungen (PETTE), 
so z. B. Athetose double [NONNE (1)] zur Beobachtung gekommen. 

1m ganzen sind wir mit der Erkennung der syphilitischen Atiologie der uns 
interessierenden Hirnleiden ja viel besser daran als bei allen andern Ursachen, 
weil bei keiner von ihnen das Gesamtbild, das uns Anamnese, k6rperliche Unter­
suchung und biologische Reaktionen bieten, so eindeutige Hinweise zu geben 
vermag, wie bei der Syphilis. Selbstverstandlich - das ist banal, es schadet 
aber nichts, es immer wieder aufs neue hervorzuheben -, ist nicht jede Affektion 
bei einem Syphilitischen auch syphilitischer Herkunft [weiteres iiber dieses 
Thema s. u. a. bei NONNE (1)]. 

Von den anderweitigen chronischen Infektionen sind 'Ubertragungen auf 
den Fetus besonders bei Tuberkulose, Lepra und Malaria bekannt; diese Vor­
kommnisse spielen aber in der Atiologie kindlicher cerebraler Lahmungen keine 
irgend nennenswerte Rolle, wenn auch in einzelnen Fallen einmal mit einem 
derartigen Zusammenhang gerechnet werden muB. 

Noch weniger bedeutsam diirften in dieser Beziehung die akuten Infektions­
krankheiten der Mutter sein. Bei den meisten von ihnen ist allerdings der tJbergang 
der Erreger auf die Frucht im Mutterleib nachgewiesen; besonders gut studiert 
sind diese Verhaltnisse bei den Pocken und beim Typhus. Die Kenntnis dieser 
Dinge verdanken wir aber fast ausschlieBlich der Untersuchung von Friichten, 
bei denen diese Infektionen t6dlich verliefen. In den Fallen, die mit dem Leben 
davonkommen, ist der Nachweis der erfolgten Ansteckung naturgemaB schwer 
zu erbringen, am ersten noch bei den Pocken, die an den charakteristischen 
Narben, die die Kinder bisweilen mit auf die Welt bringen, erkennbar sind. 
Vermutlich kann aber auch hier in seltenen Fallen eine Quelle cerebraler Lah­
mungen zu suchen sein (iiber die einschlagigen Fragen s. u. a. bei HINSELMANN). 

Erwahnt sei hier nur noch die Ubertragung der Encephalitis epidemica von 
der Mutter auf den Feten. Hieriiber liegt ein Sektionsbefund von MARINESCO 
vor. KARvoUNIS stellt in seiner Dissertation weitere 10 klinische FaIle zu­
sammen, von denen in 4 die intrauterine Entstehung bewiesen erscheint (wobei 
wir die Er6rterungen, ob Erregeriibertragung oder Toxinwirkung stattfand, 
getrost unberiicksichtigt lassen k6nnen, solange wir den Erreger nicht kennen 
und nicht wissen, ob er iiberhaupt ein Toxin bildet). Eine weitere Beobachtung 
stammt von WISKOTT 1. Sehr interessant ist in diesem Zusammenhang noch 
die Beobachtung einer anscheinend durch ein morphologisch wohlcharakteri­
siertes Agens hervorgerufenen Encephalitis beim Neugeborenen durch MARGA­
RINOS TORRES, die LEVADITI in Parallele zu seinen Befunden betreffend die 
intrauterine Ubertragung ahnlicher Erkrankungen im Tierexperiment setzt. 
Das betreffende Virus wird von MARGARINOS TORRES als Encephalitozoon Ohagasi 
bezeichnet. 

1m iibrigen aber solI ganz besonders betont werden, daB, wenn man von 
den letztgenannten und den auf Syphilis beruhenden Fallen absieht, eine echte 

1 Anm. bei der Korrektur: Eine weitere, aber zweifelhafte, von SCHLEUSSING. 
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angeborene Encephalitis zu den extremen Seltenheiten gehort. Mir ist nur ein 
von mir selbst beobachteter Fall (4, Fall 10) bekannt, in dem der pathologisch­
anatomische Befund einer echten, allerdings eigenartigen, durch einen stark 
nektrotisierenden Charakter ausgezeichneten Hirnentziindung vorlag. Vielleicht 
gehoren auch die FaIle SCHMINCKES hierher, doch ist ihre intrauterine Ent­
stehung nicht durchaus sicher. Mit der Annahme einer intrauterinen Ence­
phalitis ist man vielfach unberechtigt freigebig gewesen, besonders wo es sich 
um die Erklarung von Entwicklungsstorungen des Hirns handelte 1. Indes 
fant die teratogenetische Terminationsperiode der genannten MiBbildungen fast 
ausnahmslos in eine Zeit des fetalen Lebens, in der nach Untersuchungen von 
WOHLWILL und BOCK (2) der Organismus zu typischen entziindlichen Reak­
tionen noch gar nicht befahigt ist (iiber die sog. kongenitale Encephalitis VIR­
CHOWS S. U. S. 49). 

Traumatische Einwirkungen. Endlich waren die kOrperlichen und psychi­
schen Traumen wahrend der Graviditat zu beriicksichtigen. Erstere konnen 
entweder durch die Bauchdecken und die Uteruswand hindurch den Schadel 
des Feten unmittelbar treffen, oder aber sie fiihren zu partieller Loslosung 
der Placenta und Blutungen und damit zu Ernahrungsstorungen der Frucht, 
die moglicherweise auf die Entwicklung des Gehirns EinfluB ausiiben konnen. 
Hier muB man in heutiger Zeit miBgliickte Abtreibungsversuche wohl mehr 
in Rechnung stellen, als das bisher geschieht (ZIEHEN, HOWE U. a.). Oder 
endlich sie greifen entfernt von der Gebarmutter an und fiihren nur durch All­
gemeinwirkungen zu einer Beeinflussung der Leibesfrucht. Man konnte sich 
vorstellen, daB schwerere, das Nervensystem der Mutter in Mitleidenschaft 
ziehende Verletzungen oder Erschiitterungen auf vasomotorischem Wege die 
Zirkulation im intervillosen Raum in ungiinstigem Sinne beeinflussen (wobei 
allerdings zu beriicksichtigen ist, daB dort schon normalerweise eine sehr trage 
Stromung herrscht), und daB dadurch wiederum die Ernahrung und Entwick­
lung des fetalen Gehirns beeintrachtigt werden kann. Auf ahnliche Weise miiBte 
man sich den Zusammenhang mit einem psychischen Trauma der Mutter vor­
stellen, wenn es einen solchen, wie von einigen Autoren angenommen wird, 
geben soUte. 

In Zukunft wird moglicherweise noch eine weitere, die Frucht im Mutter­
leib treffende Schadlichkeit eine Rolle spielen, das sind die R6ntgenstrahlen 
(ZAPPERT: Mikrocephalie). Einstweilen sind die Meinungen auf diesem Gebiet 
noch geteilt. 

Die im letzten Abschnitt genannten Kausalzusammenhange sind, wie ge­
sagt, aIle durchaus denkbar; sie lassen sich aber im konkreten Fall noch viel 
schwerer beweisen als bei entsprechenden Vorkommnissen im extrauterinen 
Leben. Ist bei diesen schon der SchluB aus dem "post hoc" auf das "propter 
hoc" ein oft unzulassiges Verfahren, so ist bei den vor der Geburt einwirkenden 
Schadlichkeiten selbst das "post hoc" meist nicht zu beweisen. Denn iiber das 
Alter einer Hirnaffektion konnen wir selbst in Sektionsfallen meist nur ganz 
schatzungsweise Vermutungen auBern (s. die ausfiihrliche Erorterung dieses 
Gegenstands durch G. MULLER). Es ist eine Ausnahme, wenn LINDEMANN und 
MARENHOLTZ in einem ihrer FaIle die vorgefundenen anatomischen Verande­
rungen als unbedingt alter ansprechen zu konnen glauben, als dem Geburts­
termin entsprechen wiirde. 

1 Meist werden abnorrne Verwachsungen als Reste fetaler Entziindung angesprochen, 
und zwar in unzulassiger Ubertragung beirn Erwachsenen zu beobachtender Vorkornmnisse 
auf die fetalen Verhaltnisse. In der Ontogenie kornrnen Verwachsungen yorher getrennt 
gewesener Teile bekanntlich norrnalerweise yor. Es hat daher nichts trberraschendes, wenn 
wir sie bei gestorter Entwicklung auch einmal in abnorrner Weise auftreten sehen. 
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b) Das Geburtstrauma. 
Hier kommen wir zu wohl dem wichtigsten Moment unter den Ursachen 

kindlicher Lahmungen, des sen Bedeutung auch schon seit langer Zeit hervor­
gehoben worden, nichtsdestoweniger aber immer noch strittig ist. Zweifellos 
bedeuten die Geburtsvorgange uberhaupt fur den kindlichen Organismus eine 
ganz gewaltige Umstellung fast aller Funktionen. Verfasser (9) hat das Ge­
borenwerden als das eingreifendste, sozusagen katastrophalste Ereignis be­

Abb. 1. Geburtstramna. HorizontaIschnitt nach Gefrieren. 
Subtentorielle BIutung. J.·Nr.196/32. 

zeichnet, das den Menschen 
wahrend seines ganzen Da­
seins betrifft. Ob StOrungen 
dieser hochst verwickelten 
Vorgange dauernde krank­
hafte Veranderungen an den 
Kindesorganen, insbeson­
dere auch am Gehirn, be­
dingen konnen, daruber 
wissen wir nichts, wir durfen 
derartiges aber keineswegs 
fur unmoglich halten. Urn 
so eingehender sind - na­
mentlich in den letzten 15 
Jahren - diejenigen krank­
haften Veranderungen stu­
diert worden, die durch das 
eigentliche mechanische Ge­
burtstrauma bedingt sind. 

Ein gewisses MiBverhalt­
nis zwischen mutterlichen 
Geburtswegen und Kindes­
schadel besteht ja immer_ 
Es wird im allgemeinen aus­
geglichen durch die sog. 
"Konfiguration" des kind­
lichen Schadels, bei der die 
in den Nahten beweglichen 
Schadelknochen ubereinan­
der geschoben werden. Da­
bei ist natiirlich zu mannig­
£achen Zerrungen und Kom­

pressionen des Schadelinhalts Gelegenheit gegeben. Die hierbei auftretenden 
groberen Rhexisblutungen - seit CRUVEILHIER bekannt - wurden von VIRCHOW 
und KUNDRAT genauer beschrieben. Die haufigen und in dieser Beziehung so 
wichtigen TentoriumzerreiBungen und ihr Mechanismus wurden von BENEKE 
und seinen Schiilern HERTZOG und GABRIEL sowie dem Amerikaner HOLLAND 
eingehend studiert. Die mit ihnen einhergehenden Blutungen, insbesondere 
wenn sie unter das Kleinhirnzelt erfolgen (s. Abb. 1), sind zwar durch den 
Druck auf die lebenswichtigen Zentren des verlangerten Marks von groBer 
Bedeutung fur die Sterblichkeit der Neugeborenen, spielen dagegen wohl kaum 
eine wesentliche Rolle bei der Entstehung dauernder Storungen der Hirntatig­
keit. Bedeutsamer diirften in dieser Beziehung schon die ebenfalls recht 
haufigen Blutungen in die weichen Haute sein (s. Abb. 2), die nach ihrer 
Resorption Verwachsungen und dadurch StOrungen der Liquorzirkulation ver­
ursa chen (SHARPE und MACLAIRE) . Ganz besonders trifft dies auch fUr die 
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Blutungen in die Plexus chorioidei und in die Ventrikel (s. Abb. 3) zu, die 
dadurch zu einer wichtigen Ursache des Hydrocephalus werden (SIEGMUND: 
VerschluB des dritten Ventrikels und Verwachsungen der Seitenventrikel mit 
Schadigung der Resorptionstatigkeit des narbig veranderten Ependyms; YLPPO: 
Reizung der Plexus durch die Blutung). 

Demgegenuber galten intracerebrale Blutungen fruher fUr selten (SEITZ, 
BENEKE, KOWITZ, YLPPO). Erst PH. SOHWARTZ (1-8) hat auf Grund aus­
gedehnter Untersuchungen die groBe Haufigkeit auch dieser Blutungen betont. 
Sie verschonen keinen Teil des 
Gehirns, haben aber ihre Vorzugs­
lokalisation im Gebiet der Wurzeln 
der V. Galeni. Besonders charak­
teristisch sind nach SOHWARTZ die 
Blutungen aus der V. terminalis. 
lch kann deren Haufigkeit besta­
tigen, muB aber dabei bemerken, 
daB es sich in meinen Fallen dabei 
haufig nur um recht unscheinbare, 
fUr Leben und Funktion hochst­
wahrscheinlich nicht sehr bedeu­
tungsvolle Befunde gehandelt hat. 
Diese Form der Blutung betrifft 
naturgemaB die periventrikuldren 
Gebiete, in erster Linie die weiBe 
Substanz, aber auch die Stamm­
ganglien, insbesondere den Kopf 
des Schwanzkerns, wobei die 
Grenze des Sehhugels im allge­
meinen nicht uberschritten wird 
(WALD). RUOKENSTEINER und 
ZOLLNER weisen darauf hin, daB 
die Blutung nahezu regelmaBig 
im Gebiet der fetalen Keimschicht, 
d. h. des unter dem Ependym ge­
legenen, fUr die Bildung nervoser 
und glioser Elemente bestimmten, 
aber hierfur noch unverbrauchten 
Zellmaterials gelegen ist, und 

Abb.2. J.·Nr.283 /32. Geburtstrauma. BJutungen in 
die weichen Haute. Odem derselben im Gebiet von 

Kleinhirn und Briicke. 

fUhren auf die Weichheit dieser auBerst zellreichen, faserfreien Schicht die 
charakteristische Lokalisation der Geburtsblutungen zuruck. 

Fur die Entstehung dieser Blutungen kommt neben den schon erwahnten 
Druck- und Zugkraften bei der Konfiguration [nach RYDBERG (2) ware plotz­
liches Nachlassen des in der Wehe erhohten Blutdrucks wichtig] nach einer 
Reihe von Autoren das Moment der Druckdifferenz in Betracht, die nach dem 
Blasensprung zwischen dem den Muttermund pelottenartig verschlieBenden, 
unter Atmospharendruck stehenden, vorliegenden Teil und dem ubrigen Kinds­
korper besteht, der dem - besonders wahrend der Wehe - stark erhohten 
intrauterinen Druck ausgesetzt ist. Die Bedeutung dieses Faktors, die schon 
von SEITZ, A. MAYER und - besonders fUr Fruhgeburten - von YLPPO ge­
wlirdigt worden war, ist wiederum eingehend studiert und begrundet worden 
von PH. SOHWARTZ (7, 8). Neuerdings wird sie allerdings, besonders von gynako­
logischer Seite, ziemlich energisch in Frage gestellt [E. A. MULLER, KUHN, 
RYDBERG (2)]. lch mochte in dieser Kontroverse nicht Stellung nehmen und 
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nur betonen, daB nach meiner Uberzeugung neben den genannten Momenten 
doch auch heute noch die Asphyxie - die gewiB, den SCHWARTzschen An­
schauungen entsprechend, oft die Folge von Blutungen, besonders in die Medulla 
oblongata, darsteIlen wird - in einer gar nicht so ganz kleinen Zahl von 
Fiillen, als deren wesentliche oder doch mitwirkende U rsache betrachtet werden 
muB [WOHLWILL (9), HEIDLER). Ob auBerdem auch hiimorrhagische Diathese 
(ROSAMOND, KESCHNER, WING) und Anwendung von Hypophysenpriiparaten 
(A. MAYER, SHARPE) eine Rolle spielen, ist zum mindesten fraglich. 

Abb.3. Geburtstrauma. Horizontalschnitt nach Gefrieren. 
B1utung in die VentrikeI. J.-Nr.1439/31. 

Durch die Blutungen wird 
das Hirngewebe teils mecha­
nisch zerstort, teils wird es 
von der Erniihrung abge­
schnitten. Aber auch ganz 
unabhiingig von Hiimorrha­
gien kann es im AnschluB an 
Ge burtsvorgiinge im Gehirn 
zu Gewebsschiidigungen kom­
men, die sich bis zu volliger 
Erweichung steigern konnen. 
Da weder direkte mechanische 
Gewalt noch thrombotische 
oder embolische GefiiBver­
stopfungen diese Vorkomm­
nisse befriedigend erkliiren, so 
muB man auf funktioneIle 
Kreislaufstorungen zuruck­
greifen, deren Bedeutung fUr 
viele Hirnaffektionen ja ge­
rade in den letzten J ahren -
besonders durch die SPIEL­
MEYERSche Schule - bekannt 
geworden ist. BENEKE und 
KRUSKA, die als erste diese 
regressiven Prozesse auf das 
Ge burtstra uma zuruckgefuhrt 
haben, dachten an - evtl. 
durch die Abkuhlung ausge­
loste - reflektorische GefiiB­
spasmen und da von abhiingige 
Ischiimie. Da indes vieles 

dafur spricht, daB die Zerfallsprozesse im Hirngewebe nach Aufhoren der 
traumatischen Einwirkung noch weiter fortschreiten, so kann man diese Dinge 
besser durch die Annahme erkliiren, daB - entsprechend der RICKERS chen 
Lehre - eine auf liingere Zeit fortwirkende Veriinderung der GefiiBnervenerreg­
barkeit mit Neigung zu Priistase und Stase von dem Geburtsvorgang zuruck­
bleibt, wodurch erneute Ernahrungsstorungen bedingt werden. Diese Auf­
fassung wurde zuerst von WOHLWILL (4), bald darauf auch von SCHWARTZ 
und SIEGMUND vertreten. Die genannten Destruktionsprozesse konnen je nach 
der Intensitat der einwirkenden Schiidlichkeit von sehr verschiedener Aus­
dehnung und Beschaffenheit sein. Die kleinsten stell en nur mikroskopisch 
erkennbare Anhaufungen von Abbauzellen dar; etwas groBere erscheinen als 
bereits mit bloBem Auge sichtbare, weiBliche und gelbliche trube Stippchen, 
besonders in der Umgebung der Ventrikel, und von da gibt es aIle Ubergiinge 
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zu schwersten, weite Gebiete der Hirnsubstanz in Mitleidenschaft ziehenden 
ZersWrungen, die entweder mit vollstandiger Erweichung einhergehen oder aber 
die Glia mehr oder weniger intakt lassen und in Vernarbung (Sklerose) iiber­
gehen (naheres s. Kap. II, S. 62). 

Als leichteste Folgen dieser Vorgange werden von SCHWARTZ (8) unter dem 
Namen "herdformiger und diffuser Aufhellungen" Befunde beschrieben, die 
im wesentlichen in der Gegenwart vorwiegend hypertrophischer, fettbeladener, 
strahliger Gliazellen in der Marksubstanz bestehen. Hier nun handelt es sich 
bekanntlich urn ein sehr strittiges Gebiet. VIRCHOW hatte zuerst einschlagige 
Befunde unter dem Namen "Encephalitis interstitialis congenita" beschrieben; 
er hatte also einen entziindlichen ProzeB darin erblickt, als dessen Ursachen er 
vor allem Infektionskrankheiten der Mutter (Pocken, Syphilis) ansah. Be­
kanntlich hat dann zuerst JASTROWITZ die Fettkornchenzellen als einen nor­
malen Bestandteil des Neugeborenengehirns aufgefaBt, und BOLL, WLASSAK, 
K. V. SCHRODER und FLECHSIG haben sie zur Bildung der Markscheiden in Be­
ziehung gebracht. Die Kontroverse ist dann neuerdings wieder aufgelebt: 
wahrend MERZBACHER und WOHLWILL (3), spater auch RYDBERG (1 und 2), der 
die extracellulare Lagerung des physiologischen Fetts bewiesen zu haben glaubt, 
versuchten, pathologische und normale Fettkornchenzellbefunde voneinander 
abzugrenzen, hat SCHWARTZ die Anwesenheit dieser Elemente fiir unter allen 
Umstanden pathologisch und in den allermeisten Fallen im Zusammenhang 
mit dem Geburtstrauma stehend erklart. Auf das Fiir und Wider kann hier 
nicht eingegangen werden [ich darf auf meine Zusammenstellung (9) verweisen], 
braucht es aber auch deshalb nicht, weil es sich auch nach dem Urteil der An­
hanger der SCHWARTzschen Anschauung hier urn reversible, also kaum als Ur­
sache dauernder Motilitatsstorungen in Betracht kommende V organge handelt. 

DaB auch bei Anlegung eines strengeren MaBstabs im Gehirn unter der 
Geburt oder wenige Tage spater verstorbener Kinder sicher pathologische Ver­
haltnisse in einem hohen Prozentsatz der Falle angetroffen werden, dariiber 
besteht wohl Einigkeit bei allen Autoren, die sich mit diesen Fragen beschaftigt 
haben. Es ist aber die Bedeutung dieser Befunde eine Zeitlang unter dem Ein­
druck der SCHW ARTzschen Mitteilungen zweifellos iiberschatzt worden. Die 
vorgefundenen Veranderungen sind oft an Qualitat und Ausdehnung so leichter 
Art, daB man in ihnen unmoglich eine befriedigende Erklarung fiir den Tod 
des Kindes erblicken kann. Verfasser muB gestehen, daB er, wenn er den Tat­
sachen keinen Zwang antun will, auch heute noch ohne die Diagnose "Friih­
geburt, Lebensschwache, Asphyxie usw." nicht auskommt und daB er immer 
noch eine nicht allzu kleine Zahl von Neugeborenentodesfallen iiberhaupt 
morphologisch nicht in befriedigender Weise erklaren kann. Er hat sich schon 
1926 dahin ausgesprochen (7), daB es ihm keinen Fortschritt zu bedeuten scheine, 
wenn in schematischer Weise, so wie friiher "Lebensschwache" heute Geburts­
trauma als Todesursache angegeben werde. Die Mehrzahl - auch der geburts­
traumatisch geschadigten - Neugeborenen stirbt iibrigens nach CATEL (3) an 
Infektionen, besonders Pneumonien. Trotz dieser Einschrankungen soIl die 
groBe Bedeutung des Geburtstraumas fiir die Sterblichkeit der Neugeborenen 
nicht geleugnet werden. 

An dieser Stelle ist indes viel wichtiger die Frage, wie haufig solche geburts­
traumatischen Schaden bei mit dem Leben davonkommenden Kindern sind, 
und in welchem AusmaB sie weiterhin die Hirnfunktionen beeintrachtigen 
konnen. Die Beantwortung dieser Frage ist dadurch sehr erschwert, daB wir 
weder auf pathologisch-anatomischem noch auf klinischem Gebiet iiber ein 
Kriterium verfiigen, das die geburtstraumatische Entstehung einer Hirnlasion 
zu erkennen erlaubte. In ersterer Beziehung braucht wohl kaum darauf 
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hingewiesen zu werden, daB der Befund von Blutungsresten (Hamosiderin) nichts 
beweist: wenn vorhanden, konnen sie sekundaren Blutungen ihre Entstehung 
verdanken, ihr Fehlen kann durch nachtragliche Resorption oder dadurch, 
daB es trotz traumatischer Einwirkung gar nicht geblutet hat (s. oben), erklart 
werden. Die Zuriickfuhrung einer Hirnlasion auf den Geburtstermin stoBt 
auf die oben gekennzeichneten (s. S. 45) Schwierigkeiten der Altersbestimmung 
pathologischer Hirnbefunde. Nur ein Mindestalter laBt sich bisweilen aus der 
Gegenwart gleichzeitig vorhandener Entwicklungsstorungen erschlieBen. So 
kann das Geburtstrauma in allen den Fallen ursachlich nicht in Betracht kommen, 
in denen die Neuroblastenwanderung betreffende Anomalien vorliegen: solche 
mussen vor Ablauf des 5. Fetalmonats entstanden sein [SCHOB (2) J. Auch die 
Radiarstellung der Windungen am Rand etwaiger porencephalischer Defekte -
fruher zu Unrecht als Zeichen einer idiogenen MiBbildung angesehen - ist zur 
Terminbestimmung herangezogen worden; es ist aber noch nicht ausgemacht, 
daB sie nach dem normalen Geburtstermin nicht mehr in Erscheinung tritt. 

Des weiteren kann man sieh an die Befunde halten, die in Gehirnen im 
1. Lebensjahr interkurrent ver8torbener Siiuglinge zu erheben sind. Da zeigt sieh, 
daB die sicher pathologischen, herdformigen Abbauprozesse mit zunehmendem 
Alter immer seltener werden, wahrend die vom Verfasser fiir "physiologisch" 
gehaltenen Verfettungen fixer Gliazellen im 1. Lebensjahr ziemlich regelmaBig 
angetroffen werden. SCHWARTZ mochte aueh solche Befunde fUr Geburtsfolgen 
halten. Hatte er darin recht, so muBte man schlieBen, daB weit uber die Haifte 
der Menschen aus dem Geburtsakt mit einer Schadigung des Gehirns hervorgeht, 
daB aber diese Schadigung (die in anderen Fallen als Todesursache ausreichen 
soli) sich fiir die groBe Mehrheit aller Betroffenen als vollig bedeutungs- und 
folgenlos erweist. (Oder soli man etwa sagen, daB es deshalb mit der Menschheit 
nieht so weit her ist, weil bei fast allen das Gehirn einen Denkzettel bei der 
Geburt mitbekommen hat 1) 

Halt man sich aber an die schwereren Destruktionsprozesse und uberbliekt 
die ununterbrochene Befundreihe von den zweifellos traumatisch bedingten 
Hirnlasionen Neugeborener bis zu den ausgedehnten Narben- und Hohlen­
bildungen bei alteren Kindern und Erwaehsenen, so wird man doeh nieht zweifeln, 
daB allgemein gesehen ein nicht unerheblicher Anteil der letzteren auch tat­
sachlieh auf die Geburtsvorgange zuruekgeht. 1m EinzelJall allerdings stoBt 
die Feststellung dieser Atiologie auf meist unuberwindliche Schwierigkeiten. 

Nieht minder groB sind diese Schwierigkeiten auf klini8chem Gebiet: Sind 
deutliehe, aueh fUr den Laien erkennbare Storungen der Hirntatigkeit schon 
von Geburt an vorhanden, so laBt sieh naturlich eine intrauterine Entstehung 
schwer aussehlieBen. Treten aber, wie das die Regel ist, die - vor aHem auf 
motorisehem Gebiet gelegenen - Defekte erst dann in Erscheinung, wenn die 
betroffenen Hirnteile normalerweise ihre Tatigkeit aufnehmen sollten (s. Kap. V, 
S. 115), so konkurrieren wieder nach der Geburt zur Geltung gekommene Schad­
lichkeiten. Von objektiven, fur Geburtssehadigung des Gehirns sprechenden 
Untersuehungsbefunden (die aber natiirlich nur erhoben werden konnen, wenn 
ein sachverstandiger Arzt die Geburt geleitet hat), werden genannt: Krampfe, 
Storungen der Atmung (HENKEL), auffallende Blasse (SEITZ), Zuckungen der 
Orbitalmuskeln (SHARPE), das Hampelmannphanomen HEUBNERS (YLPPO). 
SEITZ findet bei supratentoriellen Blutungen auffallende Unruhe und unauf­
horliches Sehreien, nach 24 Stunden einsetzende und dann allmahlieh zu­
nehmende Hirndruck- sowie lokale Reiz- und Lahmungserscheinungen, bei infra­
tentoriellen dagegen starke Apathie und Storungen von seiten der Oblongata­
zentren, von Anfang an oder nach wenigen Stunden einsetzend. Aber auch 
diese objektiven Symptome sind im allgemeinen nur bei den sehwersten Fallen 



Das Geburtstrauma. 51 

nachzuweisen, die dann auchmeist zum Tode fiihren. Augenhintergrundsblutungen 
(STUMPF und SICHERER, PAUL) zeigen zwar mit ziemIicher Sicherheit, Zeichen 
von Labyrinthschadigung (Voss, STERN und SCHWARTZ, BERBERICH und WIE­
CRERS), vielleicht manchmal (vgl. jedoch S. 105) eine traumatische Schadigung 
an, sagen aber naturgemaB nichts iiber eine eventuelle Beteiligung des Hims aus. 
Der Nachweis von Blut im Liquor - von SHARPE und seinen Mitarbeitem in 
10%, von ULLRICH am Material einer Frauenklinik in 15% der FaIle gefiihrt­
hat ebenfalls fiir uns nur beschrankte Bedeutung, da er lediglich eine Blutung 
in die weichen Haute oder die Ventrikel erkennen laBt: Diese konnen aber so­
wohl bei schwerer Schadigung des Gehirns durch intracerebrale Blutung oder 
Erweichung fehlen, wie sie andererseits vorhanden sein konnen, ohne daB das 
Gehirn beteiligt ist. Das gleiche gilt gegeniiber dem Vorschlag CATELS (3), der 
aus dem Verhaltnis von Liquor-Bilirubin zum Serum-Bilirubin auf voran­
gegangene Geburtsblutungen schlieBt. ULLRICH konnte bei Nachforschung 
nach Kindem, die nach der Geburt Blut im Liquor aufgewiesen hatten, nach­
weisen, daB 1/3 von ihnen in den ersten Lebenswochen gestorben war, die iibrigen 
aber vollig gesund waren 1. Von 28 Neugeborenen mit deutlichen klinischen Er­
scheinungen des Geburtstraumas waren 20 im ersten Vierteljahr gestorben. 
Von den iibrigen waren zwei ldioten mit spastischen Erscheinungen. Auch 
CATEL (4) liest aus einem allerdings wenig umfangreichen katamnestisch ver­
folgten Material eine sehr geringe Bedeutung des Geburtstraumas - speziell 
auch fiir den "Little" - heraus. 

Die Versuche, auf statistischem Wege die Bedeutung des Geburtstraumas fiir 
spatere Himstorungen zu eruieren, kranken im iibrigen ebenfalls an der Schwie­
rigkeit der Feststellung dieses atiologischen Moments. Fast stets wird dabei die 
schwere oder die abnorme Geburt (Friihgeburt, Lageanomalien, Anwendung 
von Zange oder Wendung) als Kennzeichen der Geburtsschadigung benutzt. 
Aber abgesehen von der Unzuverlassigkeit der betreffenden Angaben, soweit 
sie von den Miittem stammen, ist es gerade eine der wichtigsten Erkenntnisse, 
die wir SCHWARTZ und anderen verdanken, daB auch sog. normale Geburten, 
besonders wenn sie sich lange hinziehen, Hirnlasionen nicht ausschlieBen. 
Die betreffenden Statistiken sind daher mit entsprechender Skepsis aufzunehmen. 
Sie gehen entweder von den nervos und psychisch Kranken aus und finden 
dabei das Geburtstrauma in einem sehr verschiedenen Prozentsatz als atio­
logisch maBgebenden Faktor. Uns interessiert, daB z. B. FOERSTER (8) - im 
Gegensatz zu den Fallen mit Pyramidenbahnlasion - bei solchen von an­
geborener bilateraler Athetose ausnahmslos Friihgeburt feststellen konnte, und 
daB AUDEBERT unter 100 Littlefallen 82 Friihgeburten fand. Andererseits 
nehmen sie die abnormen Geburten zum Ausgangspunkt und suchen kata­
mnestisch festzusteIlen, wie oft sich spater Storungen der Himentwicklung 
nachweisen lassen. GroBere Zahlen liegen vor allem iiber die Friihgeburten 
vor. Hier fand YLPPO Storungen irgendwelcher Art in 7-8%, LITTLEsche 
Starre in 3,1 % der FaIle, BRANDT unter 72 Fallen 14 pathologische, darunter 
4 Littlefalle. KRUKENBERG fand unter 834 Zangengeburten nur 2 mit Hirn­
storungen (LITTLE), unter 144 rechtzeitigen Wendungen eine Diplegie und eine 
Hemiplegie, unter 2 vorzeitigen einen Fall mit Krampfen und geistigem Defekt. 
Eine groBe Statistik von JACOBI und KONSTANTINU, die Friihgeburt, Zangen­
geburt,langwierige Geburt und Asphyxie auseinanderhalt und dabei die genea­
logischen Verhaltnisse beriicksichtigt, ergibt, daB - allerdings im wesentlichen 

1 Anmerkung bei der Korrektur: Auch in einem 190 Kinder umfassenden Material 
von SMITH waren keinerlei Beziehungen zwischen Blutbefund im Liquor und spaterer 
Hirnerkrankung nachweisbar. 

4* 
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bei Schwachsinnigen 1 - unter den Geschwistern der Probanden (geburts­
geschadigte Schwachsinnige) von schwachsinnigen Eltern die Schwachsinns­
haufigkeit dreimal so groB ist wie bei den Probandengeschwistern von normalen 
Eltern . .Andererseits war von den schwachsinnigen Probandengeschwistern fast 
die Halfte regelwidrig geboren (was nicht auffallig ist, da das Material eine 
Auslese nach abnormer Geburt darstellt). Danach waren also in diesen Fallen 
endogene Faktoren und Geburtsverletzungen gemeinsam wirksam gewesen. 

Wie gesagt, ist die in den Statistiken notgedrungenerweise angenommene 
Gleichsetzung von abnormer Geburt und Geburtstrauma fehlerhaft; man sollte 
aber doch wenigstens erwarten, daB die Zahl der Hirngeschadigten nach ab­
normer Geburt eine deutlich groBere sein miiBte als nach normaler. Eine auf 
solchem Vergleich aufgebaute Statistik liegt nur von seiten HANNES' vor. Er 
fand dabei nur ganz unwesentliche, praktisch zu vernachlassigende Unter­
schiede zwischen den beiden Reihen; er schloB daraus auf eine nur auBerst 
geringe Rolle des Geburtstraumas. Dies Ergebnis kann indes nur die Folge eines 
zu kleinen Ausgangsmaterials sein. Es steht gar zu sehr im Widerspruch zur 
klinischen Erfahrung. 

Denn seit LITTLE und McNuTT haben die Arzte doch immer wieder die Er­
fahrung gemacht, daB bei motorischen Storungen des Kindesalters, besonders 
bei Diplegien, schwerere Geburtsschaden vorangegangen sind (JENSEN, ECK­
HARDT). Nur ganz wenige Autoren, wie KUSTNER, FINKELSTEIN, COLLIER, 
leugnen die Bedeutung dieses atiologischen Faktors ganz, meines Erachtens 
sehr zu Unrecht. PATTEN suchte nach symptomatologischen Unterschieden 
in den Fallen Init und ohne Geburtstrauma. Wenn er dabei verwertbare Unter­
schiede nicht fand, so liegt das nicht nur an dem viel zu geringen Umfang seines 
Materials, sondern vor allem daran, daB die klinischen Erscheinungen von 
Hirnlasionen ja erst in letzter Linie von der Atiologie abhangen. Auch dieser 
Autor verwertet sein negatives Ergebnis in unzulassiger und voreiliger Weise 
gegen die Bedeutung des Geburtsvorgangs. 

1m vorangehenden wurde die Fruhgeburt stets gemeinsam mit den geburts­
traumatischen Einfliissen als atiologischer Faktor besprochen. Dem liegt die 
vor aHem aus den Untersuchungen von YLPPO und SCHWARTZ sich ergebende 
Erfahrung zugrunde, daB zu friih Geborene infolge der mangelhaften Vor­
bereitung der miitterlichen Weichteile und infolge der Weichheit der Knochen 
und der mangelhaften Ausbildung der elastischen und muskularen GefaBwand­
elemente beim Feten selbst den mechanischen Einwirkungen der Geburt gegen­
iiber besonders gefahrdet sind. Daneben aber - das wird im Gegensatz zu 
friiher von den modernen Autoren meines Erachtens zu wenig beriicksichtigt -
muB man wohl daInit rechnen, daB eine ungeniigende .Anpassungsfahigkeit 
des Friihgeborenen gegeniiber auBeren Reizen und die Tatsache, daB ein Teil 
der normalerweise intrauterin erfolgenden Entwicklung nun auBerhalb des 
Mutterleibs durchgemacht wird, Schadigungen des Gehirns mit sich bringen 
konnte, die zu uns interessierenden Funktionsstorungen zu fiihren geeignet 
sind 2. 

DaB derartiges nicht ganz gleichgiiltig ist, konnte man aus den bekannten 
Untersuchungen von AMBRONN und HELD sowie von C. WESTPHAL (1) schlieBen, 
nach denen das extrauterine Leben oder aber die Funktion einer Nervenfaser 

1 Auch LITTLESche Starre wird von den Verfassern in ihre Untersuchungen mit ein­
bezogen, so daB ihre Ergebnisse hier von Bedeutung sind. Es wiirde aber zu weit fiihren, 
die speziell fiir diese Affektion sich ergebenden Zahlen hier im einzelnen anzufiihren. 

2 Neuerdings wiesen CREUTZFELDT und PEIPER nach, daB die Atemstorungen der Friih­
geburten nicht auf Geburtsblutungen beruhen kiinnen. Sie nehmen als Ursache nnd damit 
auch als Todesursa.che die Unreife des Atemzentrums an. 
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eine Beschleunigung der Markumhiillung an ihr mit sich bringt (s. auch LANG­
WORTHY). Man konnte sich ganz gut vorstellen, daB, wenn dies in einem zu 
friihen Zeitpunkt geschieht, dadurch Anforderungen an das kindliche Nerven­
system gestellt werden, denen es nicht gewachsen ist, und daB dies Versagen 
fiir die Hirnentwicklung schadlich ist. Damit wiirde die bekannte, von ZIEHEN 
als Hysteroplasie bezeichnete Tatsache gut vereinbar sein, daB die korperliche 
und geistige Entwicklung von Friihgeburten hinter derjenigen - auch vom 
Geburtstermin an gerechnet - gleichaltriger, normal geborener Kinder zuriick­
bleibt, ein Ausfall, der allerdings in der Regel bis zum Schulalter wieder ein­
geholt ist. Vergessen darf man im iibrigen nicht, daB Krankheiten der Mutter, 
insbesondere Infektionskrankheiten, gleichzeitig die Ursache der Friihgeburt 
und der Hirnschadigung des Kindes sein konnen. 

Vielfach hat man auch mit VAN GEHUCHTEN den Entwicklungszustand der 
Pyramidenbahn bei der Geburt fiir maBgebend gehalten. Die von oben nach 
unten fortschreitende Markreifung hat am Ende des 7. Monats den oberen 
Riickenmarksanfang, im 8. Monat das Dorsalmark erreicht. Infolgedessen 
wiirde es bei entsprechend alten Friihgeburten zu Innervationsstorungen 
kommen, die je nachdem aIle 4 oder nur die unteren Extremitaten betreffen. 
Wenn aber SACHS ausfiihrt, daB dieser Mangel sich spater wieder ausgleichen 
konne und dadurch die Besserung und Heilung in einigen Fallen zu erklaren 
sei, dann muB man fragen, warum denn dieser Ausgleich nicht iiberhaupt in 
allen Fallen erfolgt, d. h. die eben erwahnte "Hysteroplasie" in ihre Rechte tritt. 

Zusammenfa8send ware iiber die Bedeutung des Geburtstraumas folgendes 
zu sagen: Fiir die Neugeborenen- und Sauglingssterblichkeit spielt dies Moment 
sicher eine sehr erhebliche Rolle. Die Ansicht SCHWARTZS und seiner Mitarbeiter, 
nach der die Neugeborenenpathologie vollig beherrscht werde durch das Ge­
burtstrauma, schieBt allerdings nach meiner fiberzeugung iiber das Ziel hinaus; 
sie wird der Mannigfaltigkeit alles pathologischen Geschehens nicht gerecht. 
Ebenso weit von der Wahrheit entfernt scheinen mir aber die Autoren zu bleiben, 
die, wie vor allem manche Geburtshelfer - erschreckt von den Feststellungen 
der pathologischen Anatomen - die Bedeutung dieser Befunde weitgehend zu 
verkleinern suchen. Die Rolle des Geburtstraumas in der Entstehung cerebraler 
StOrungen des Kindesalters ist fiir den Einzelfall sehr schwer zu beurteilen, 
TIn allgemeinen aber darf sie jedenfalls nicht unterschatzt werden [Naheres 
iiber Geburtstrauma siehe bei SCHWARTZ (9), YLPPO, DOLLINGER (1 und 2), 
WOHLWILL (9), BERLUCCHI u. a. und im Bericht iiber die Verhandlungen 
iiber dies Thema auf der Diisseldorfer Naturforschertagung]. 

c) Nach der Geburt einwirkende Schadlichkeiten. 
Bei dieser Kategorie von Krankheitsursachen sind naturgemaB viel geringere 

Unterschiede gegeniiber den Verhaltnissen bei den entsprechenden Affektionen 
des Erwachsenen zu verzeichnen. Es handelt sich nur urn das Fehlen gewisser, 
spateren Lebensepochen eigentiimlicher Krankheitsvorgange einerseits und urn 
Haufigkeitsunterschiede andererseits. Was ersteren Punkt betrifft, so fallen 
allerdings auf unserem Gebiet gerade die Momente fort, die fiir die Erwachsenen­
hemiplegie die groBte Rolle spielen: es fehlt die Atherosklerose, und es fehlen 
die mit Hypertonie zusammenhangenden Affektionen. Infolgedessen sind 
Thrombosen der Hirnarterien und spontane intracerebrale Blutungen unendlich 
viel seltener als beim Erwachsenen; immerhin kommen auch solche vor. 

Von den iibrigen in das Gebiet der Kreislaufstorungen fallenden Affek­
tionen ist die Hirnvenen- und Durasinusthrombose auffallenderweise im Kindes­
alter besonders hiiufig. Angesichts unserer Unkenntnis iiber die Ursachen der 
Thrombose iiberhaupt ist es nicht verwunderlich, daB wir iiber diejenigen der 
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genannten Altersdisposition ebenfalls nicht unterrichtet sind. Die Venen­
thrombosen fiihren durch Behinderung des venosen Riickflusses zu Stauungs­
blutungen und zu hamorrhagischen Erweichungen in der Hirnsubstanz, be­
sonders in der Rinde. 1m allgemeinen sind diese Zustande wohl entweder tod­
lich, oder die Folgen werden verhaltnismaBig rasch iiberwunden. Dauerzustande 
auf motorischem Gebiet, wie sie zur "cerebralen Kinderlahmung" gerechnet 
zu werden pflegen, diirften nicht sehr oft zuriickbleiben. Doch macht ANTON (1) 
besonders auf diese Ursaehe infantiler Lahmungen aufmerksam. 

Dagegen ist Hirnembolie als Ursache bedeutend haufiger. Als Ausgangs­
punkt fiir sie spielen, da Aorten- und Carotisthrombosen im Kindesalter kaum 
vorkommen, 1. Endokarditiden, 2. Parietalthromben, die sieh im AnschluB 
an schwere Herzmuskelschadigungen bilden, und 3. - selten - bei offenem 
Foramen ovale Thromben in den Korpervenen ("paradoxe Embolie") die 
Hauptrolle. 

Auf eine vaseulare Grundlage der Lasionen wird ferner haufig aus der Aus­
breitung der bei Sektionen gefundenen Veranderungen geschlossen, die nicht 
gar zu selten dem Versorgungsgebiet bestimmter Hirnarterien, zumeist der 
A. cerebri media, entspricht [ANTON (2), MARBURG, KUNDRAT, AUDRY, PANDY, 
SERRES u. a.]; doch laBt sich nach der in diesen Fallen meist verstrichenen, 
sehr Langen Zeit die Art der GefaBlasion meist nieht mehr feststellen, und wo, 
wie bei manehen Fallen von Porencephalie, eine Verengerung der Carotis auf 
der Seite der Lasion angetroffen wird, kann diese gerade so gut, ja, mit groBerer 
Wahrscheinlichkeit als sekundare Folge der Reduktion an Hirnmasse an der 
betreffenden Hemisphare gedeutet werden. 

Ferner sind auch an dieser Stelle die schon mehrfach erwahnten funktio­
nellen Kreislaufst6rungen zu nennen. Sie sind vermutlieh aueh bei den Schiidel­
verletzungen von Bedeutung; solehe kommen natiirlich auch im extrauterinen 
Leben in reichliehem MaBe vor, unter Umstanden schon unmittelbar nach der 
Geburt wie in einem Fall JAFFES, bei dem die Pflegerin das Neugeborene von 
einem 80 em hohen Tisch fallen lieB. Es liegt in der Natur der Sache, daB dies 
Moment nichts fiir das Kindesalter Charakteristisches hat: hochstens daB, wie 
jedem Laien bekannt, Kinder sehr oft auf den Kopf fallen, ohne irgendwie 
Schaden zu nehmen. Das gleiche gilt fiir das psychische Trauma, das natiirlieh, 
wenn iiberhaupt, aueh wieder nur auf dem Wege iiber Kreislaufstorungen 
wirken kann. Es solI nur erwahnt werden, daB FREUD (1) fiir die ehoreatische 
Form die Schreckatiologie stark in den Vordergrund stellte. 

Von den eigentlichen Erkrankungen der Hirnsubstanz selbst ist eine dem 
friihesten Kindesalter vorbehaltene Affektion, der Icterus neonatorum, besonders 
in seiner schweren Form, hier wenigstens zu erwahnen. Bekanntlich passiert 
bei diesem - im Gegensatz zu den Verhaltnissen beim Erwaehsenen - der 
Gallenfarbstoff in betraehtlieher Menge die dann noeh nicht voll funktions­
fahige Blut-Liquorschranke und imbibiert namentlieh einige graue Kerne des 
Hirnstamms so stark, daB sie bei Betraehtung mit bloBem Auge intensiv gelb 
erscheinen (sog. "Kernikterus" der Neugeborenen). Dabei ist noeh unent­
sehieden, ob die in den betroffenen Kernen nachweisbaren Nervenzellverande­
rungen Ursache oder Folge der galligen Durchtrankung sind. C. DE LANGE (2) 
zog als erste eine atiologisehe Bedeutung dieses Kernikterus fiir einen Fall seit 
dem Sauglingsalter bestehender Chorea in Betraeht, maehte sieh aber selbst 
den Einwand, daB doeh im allgemeinen diese Affektion keine derartigen Folgen 
zeitige. Beim "Icterus gravis neonatorum" ist ein Uberleben der Neugeborenen 
recht selten, so daB cerebrale Folgeerscheinungen nur ausnahmsweise zur Beob­
aehtung kommen. Uber einschlagige sehr interessante FaIle berichten ZIMMER­
MANN und YANNET sowie BURGHARD und SCHLEUSSING. Klinisch standen 
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extrapyramidale Storungen im Vordergrund, anatomisch fanden sich schwere 
degenerative Veranderungen an den besonders regelmaBig den Kernikterus 
zeigenden grauen Massen. Ein strenger Beweis fiir den Zusammenhang der 
klinischen und anatomischen Erscheinungen mit dem Ikterus ist damit natiir­
lich nicht erbracht. 

Die groBte atiologische Rolle kommt im extrauterinen Leben den Infektions­
krankheiten zu - nach FREUD (1) sollen 1/3 aller hemiplegischen Falle durch sie 
bedingt sein - und insofern es sich hier vielfach um Krankheiten handelt, 
die das K indesalter - ohne auf dieses beschrankt zu sein - mehr oder weniger 
stark bevorzugen, so haben sie auch an dieser Stelle ihre ganz besondere Be­
deutung. Sie ziehen das Gehirn in sehr verschiedener Weise in Mitleidenschaft: 
keineswegs der haufigste Fall ist es, daB die Erreger sich im Gehirn selbst an­
siedeln und dort metastatische Entziindungen bedingen. Bei den septischen 
Entziindungen mit Eitererregern und bei den Endokarditiden, bei denen der­
artiges nicht selten vorkommt, sind wohl nur ganz ausnahmsweise Defekt­
heilungen, wie sie hier von Interesse sind, zu erwarten. 

Die Stoffwechselprodukte der pathogenen Mikroorganismen, die in der 
Regel wohl mehr zu diffusen Schadigungen des Zentralorgans fUhren, vermogen 
unter Umstanden auch herdformige Lasionen zu setzen, u. a. durch toxische Ge­
faBschadigung, aber auch durch unmittelbare Einwirkung auf das Hirngewebe. 
Derartiges wird z. B. beim Typhus [WOHLWILL (10)] und bei der Ruhr [so die 
Tierexperimente LOTMARS (1)] usw. beobachtet. 

Bei den Infektionskrankheiten, deren Erreger wir nicht sicher kennen, wie 
bei Scharlach, Masern, Grippe u. a. ist es naturgemaB oft schwierig, zu be­
urteilen, ob die Erreger der Grundkrankheit, irgendwelche Sekundarinfektionen 
oder toxisch wirkende Substanzen, es sind, die die hier zur Beobachtung kom­
menden teils entziindlichen, teils rein degenerativen Hirnaffektionen bedingen. 
Das gilt auch fiir die klinisch und anatomisch ziemlich wohlcharakterisierten 
Encephalomyelitiden nach Pockenimpfung und nach Masern. 

Manche Infektionen bringen nur mittelbar eine Beeintrachtigung des Hirns 
mit sich, indem sie zu einer Endokarditis (Rheumatismus, Gonorrhoe!) oder 
einer schweren Myokardschadigung mit anschlieBender Parietalthromben­
bildung (Diphtherie!) fiihren. Verschleppung des thrombotischen Materials 
kann dann Hirnembolie mit sich bringen (s. oben). Auch die oben erwahnte 
Sinus- und Hirnvenenthrombose ist bekanntlich nicht selten Folge von In­
fektionskrankheiten. Das gilt vor aHem fUr die Grippe, nach ZISCHINSKY auch 
fiir Keuchhusten. - Beim Scharlach spielt vielleicht auch die Nephritis eine 
vermittelnde Rolle [FREUD (1), NEURATH (2)]; diese kann durch Stoffwechsel­
anomalien (Uramie), durch in ihrem Gefolge auftretende Hypertonie (Hirn­
blutung!) und endlich durch Schadigung des Herzens (Embolie!) zu Hirn­
lasionen AnlaB geben. 

Eine besondere und eigenartige Form der Hirnbeteiligung liegt beim Keuch­
husten - nach FREUD und RIE der am haufigsten als Ursache der "cerebralen 
Kinderlahmung" in Betracht kommenden Infektionskrankheit - vor. Hier 
kommt es zu rein degenerativen, vor aHem die GroBhirnrinde betreffenden und 
hier "pseudolaminar" angeordneten Gewebsausfallen, die zuerst von HUSLER 
und SPATZ beschrieben und auf Giftwirkung des Erregers bezogen wurden, 
heute aber zumeist auf funktionelle Kreislaufsttirungen zuriickgefiihrt werden 
(YAMAOKA u. a.), wobei aber vielleicht doch eine unmittelbare Schadigung der 
nerv6sen Elemente als mitwirkend angenommen werden kann [WOHLWILL (U)]. 
Daneben sind natiirlich auch intracerebrale Blutungen, die friiher fast allein 
das Interesse in Anspruch nahmen, als Keuchhustenfolge bedeutsam. Sie 
werden von SINGER ebenfalls durch funktioneHe Zirkulationsst6rungen erklart. 



56 F. WOBLWILL: Cerebrale Kinderlahmung. 

Des weiteren waren hier noch die Infektionskrankheiten zu nennen, die 
primar ausschlieBlich oder ganz iiberwiegend das Gehirn befallen, wie die Ence­
phalitis epidemica, die cerebrale Form der HEINE-MEDINSchen Krankheit, die 
Lyssa u. a. Diese finden zwar als einheitliche Erkrankungsformen an anderer 
Stelle dieses Handbuchs ihre Besprechung; in ihrer Symptomatologie finden 
sich jedoch Bewegungsstorungen, die durchaus in das Gebiet der hier zur Dis­
kussion stehenden gehoren. Ihre Abtrennung von der "cerebralen Kinder­
lahmung" ist durchaus konventioneller Art (s. Einleitung). Ja, von dem hier 
vertretenen Standpunkt aus wiirde gerade eine exakte Vergleichung der Patho­
logie und Symptomatik dieser wohl umschriebenen Affektionen, wie sie sich 
beim Erwachsenen einerseits, beim Kind andererseits gestalten, recht auf­
schluBreich sein. Hierzu sind erst Anfange gemacht, und zwar nur bei der 
Encephalitis epidemica. Diese zeigt zweifellos in den seltenen Fallen, in denen 
sie Sauglinge und Kleinkinder befallt, gewisse Besonderheiten wie groBere Ein­
formigkeit des Krankheitsbildes mit Vorherrschen von Krampfen (KEMKES 
und SAENGER), starkeres Hervortreten von Pyramidenerscheinungen (STADEL­
MANN), Haufigkeit rigorfreier Starre (SIOLI) und - bei etwas alteren Kindern­
die bekannten Charakterveranderungen. 

SchlieBlich ist daran zu erinnern, daB bei der in der Einleitung umschrie­
benen "Kerngruppe" der "cerebralen Kinderlahmung" die Entwicklung der­
artig ist, daB man an eine im Gehirn lokalisierte Infektion zu denken sich ver­
anlaBt sieht. Man konnte diese Falle zur sog. "genuinen Encephalitis" rechnen. 

Sieht man von den letztgenannten, speziell "neurotropen" Infektionen ab. 
so ist bei allen Formen der todliche Ausgang einerseits, restlose Heilung anderer­
seits viel haufiger als die uns hier interessierende Defektheilung. Aber fiir aile 
besprochenen Affektionen sind solche Restzustande mit Zuriickbleiben mehr 
oder weniger schwerer Motilitatsstorungen bekannt. Es existiert dariiber eine 
sehr reiche Kasuistik, in der fast keine der bekannten Infektionskrankheiten 
fehlt. Es erscheint unnotig, sie hier im einzelnen zu referieren. Erwahnt sei 
nur - weil moglicherweise nicht allgemein bekannt -, daB auch fiir die erst 
in der letzten Zeit bekannt gewordene Form, die Impfencephalitis, bereits kata­
mnestische Erhebungen vorliegen (KRAUSE, DUKEN, I Fall von ECKSTEIN). 
nach denen in seltenen Fallen - KUDELKA fand unter 27 nachuntersuchten 
Kindern keinen - auch hier derartige Narbensymptome zuriickbleiben. Ein 
typischer derartiger Fall wird Z. B. von FITTIPALDI mitgeteilt. Das gleiche gilt 
fiir die verwandte Masernencephalitis (SmIADRICH). Nach DAGNELIE und Mit­
arbeitern waren bei letzterer Dauerfolgen sogar ziemlich haufig, bei Impf­
encephalitis hingegen selten. "Ubrigens erwahnt schon OPPENHEIM (2), daB 
die Impfung als Ursache der "cerebralen Kinderlahmung" beschuldigt worden 
ist. Eingehender studiert sind die nervosen Komplikationen vor allem fiir 
Keuchhusten und Scharlach [NEURATH (1, 2), BONHEIM] sowie fiir den Typhus 
[FRIEDLANDER, STERTZ (3)]. Es mag geniigen, auf diese Zusammenstellungen 
hier zu verweisen. 

Der Beginn der nervosen Komplikationen fallt entweder bereits ins Hohe­
stadium der Erkrankung, oder zwischen der Entfieberung und dem Einsetzen 
der Lahmung besteht ein kiirzeres oder langeres Intervall. Je groBer dieses 
ist, urn so unsicherer wird natiirlich die Beurteilung des ursachlichen Zusammen­
hangs. Insbesondere erscheint es mir unzulassig, bei so weit verbreiteten In­
fektionskrankheiten, wie es Z. B. die Masern sind, noch nach Monaten oder gar 
Jahren auftretende cerebrale Symptome auf diese zuriickzufiihren. Gerade fiir 
die Masern - wie iibrigens auch fUr die postvaccinale Encephalitis - besteht 
ein ziemlich gesetzmaBiger Termin fUr den Ausbruch, der zwischen dem 7. und 
12., allerhochstens zwischen 5. und 18. Tag gelegen ist. 
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Neben den Infektionen spielen die Intoxikationen des extrauterinen Lebens 
eine verhaltnismiiBig geringe Rolle. Auch hier ware die CO-Vergiftung zu 
nennen. Eine Athernarkose wurde - wenigstens als mitwirkend - von PARKES 
WEBER angeschuldigt. 

II. Pathologische Anatomie. 
Es ist von vorneherein zu erwarten, daB Schadigungen irgendwelcher Art 

wie an anderen Organen so am Gehirn, solange es sich in der Entwicklung 
befindet, andere morphologische Veranderungen zur Folge haben werden, als 
wir sie von ausgereiften Organen her kennen. Werden noch nicht voll ausgebildete 
nerv6se Strukturen zerstort, so wird zunachst die Entwicklung der Kerne und 
Bahnen, die aus ihrem Material entstehen sollten, in mangelhafter oder abnormer 
Weise erfolgen. Hier kann gleich hingewiesen werden auf die oben (S. 47) 
er6rterte bevorzugte Lokalisation der geburtstraumatischen Blutungen im 
Bereich der fetalen ventrikularen Keimschicht: Es leuchtet ein, daB hierbei fUr 
die Ausgestaltung des GroBhirns wichtiges Bildungsmaterial in mehr oder weniger 
groBem Umfang zugrunde gehen muB. 

Des weiteren aber kann es auch an andern topographisch oder systematisch 
mit diesen Bahnen oder Zentren zusammenhangenden Gebieten zu abnormen 
Entwicklungsvorgangen kommen. Bekanntlich gibt es hier sowohl eine abhiingige 
wie eine SelbstdiJJerenzierung; letztere, besonders in fruhen Perioden wirksam, 
laBt Teile zur Entwicklung kommen, die im spateren Leben ganz abhangig zu 
sein scheinen von den in den betreffenden Fallen zugrunde gegangenen Struk­
turen; erstere - namentlich in spateren Entwicklungsphasen - fUhrt zu 
abnormer Ausgestaltung von Zentren und Bahnen, die nicht unmittelbar aus 
dem zersti:irten Material hervorgehen; und zwar kann es sich dabei sowohl urn 
verkiimmerte wie urn iiberschiissige Bildungen handeln. Als Beleg fiir die erstere 
ware die haufig, aber keineswegs regelmaBig zu beobachtende Atrophie oder 
Minderentwicklung der gekreuzten Kleinhirnhalfte (LHERMITTE nnd KLARFELD, 
HASSIN u. a.), die nach MrSKOLCZY und DANCz nur bei bestimmten Altersstufen 
und nur bei Mitschadigung corticopontiner Bahnen beobachtet wird, sowie ge­
wisser Teile der Stammganglien bei friihkindlichen Lasionen des GroBhirns zu 
erwahnen, fiir letztere werden wir spater noch Beispiele kennen lernen (s. S. 70). 
Endlich k6nnen noch akzessorische Veranderungen als nicht obligate Begleit­
erscheinungen hinzukommen (KORNYEY), die zum Teil auf einer besonderen 
Anfalligkeit mangelhaft gebildeter Hirnteile gegeniiber iiuBeren Schiidlichkeiten 
beruhen diirften (H. VOGT: "sekundares pathogenetisches Moment"). 

Es leuchtet ein, daB die genannten Abweichungen von den Verhaltnissen 
beim vollentwickelten Gehirn urn so erheblicher sein werden, je weiter das 
Organ zur Zeit der Schadigung von seiner Reife noch entfernt war. Bei einiger­
maBen bedeutsamen Storungen dieser Art werden dabei - unter Umstanden 
schon mit bloBem Auge erkennbare - Anomalien in der Ausgestaltung der 
Hirnformen resultieren, die wir ins Gebiet der Mi(3bildungen, und zwar der 
"peristatisch" entstandenen zu rechnen haben. Dabei ist natiirlich wie fUr die 
normale Entwicklung so fiir die Entstehung solcher MiBbildungen der Termin der 
Geburt ohne jede besondere Bedeutung. Die Auffassung, als ob MiBbildungen 
nur intrauterin entstehen k6nnten, und ferner als ob ein prinzipieller Unterschied 
zwischen den Dauerfolgen fetaler Krankheiten und MiBbildungen bestande, 
braucht hier wohl kaum eigens zuruckgewiesen zu werden. 

Die mannigfaltigen Formen der HirnmiBbildungen sind hier, obwohl sie zu 
den wichtigen pathologisch-anatomischen Grundlagen dessen geh6ren, was zur 
"cerebralen Kinderlahmung" gerechnet wird, nicht zu schildern, weil ihnen 
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besondere Kapitel dieses Handbuchs gewidmet sind. Es sei nur kurz hingewiesen 
auf die Anomalien der Oberflachengestaltung von mikrogyrem und pachygyrem 
Typus, die teils als primare, teils als abhangige, viele anderweitige MiBbil­
dungen (z. B. die Porencephalie; ZINGERLE) begleitende Entwicklungsstorungen 
zur Beobachtung kommen. Es sei ferner hingewiesen auf die abnorme Radiar­
stellung der Windungen am Rand porencephaler Defekte (s. Abb. 4), auf die oft 
hochgradige Atrophie, der auf der Seite auch wenig ausgedehnter primarer Hirn­
lasionen groBe Hemispharenabschnitte anheimfallen, endlich auf den Hydro­
cephalus internus, diese so haufige Begleiterscheinung von HirnmiBbildungen 
verschiedenster Art. 

Aber auch die einzelnen pathologisch-anatomischen Vorgange bei Schadi­
gungen der nervosen Substanz gestalten sich in friiheren Entwicklungsstufen 

Abb. 4. AuLlere Porencephalie nach KUNDRAT' 
Radiii.rsteJlung der Windungen am Porusrand. 

abweichend von denen im ausge­
bildeten Hirn. Zunachst sei auf 
den hohen Wassergehalt des kind­
lichen Gehirns hingewiesen, der 
jedem Obduzenten gelaufig ist. 
Er hat zur Folge, daB wir bei der 
histologischen Untersuchung sol­
cher Gehirne die wohl auf agonaler 
oder postmortaler Wasserimbibi­
tion beruhende "odematose Gan­
glienzellveranderung" fast regel­
maBig antreffen (JAKOB). DaB 
diese Eigentiimlichkeit auch bei 
der Gestaltung pathologisch-histo­
logischer Abweichungen einen 
bedeutsamen Faktor darstellen 
konne, laBt sich vermuten; es 
bedarf das aber noch naherer Er­
forschung. Sehr wichtig sind dann 
ferner die Besonderheiten des 
Lipoidstoffwechsels. Die Gesamt­
menge der Lipoide zeigt in der 
ersten Zeit des postembryonalen 
Lebens ein standiges Ansteigen, 

das besonders bei den Cerebrosiden ausgepragt ist (SMITT und MAIR). Interessant 
ist die Angabe von TILNEY und RosETT, nach der bei Idioten und Imbezillen 
ein besonders hoher Lipoidgehalt vorliegen solI. Bei den groBen Mengen an 
Lipoiden, dercn das kindlichc Gehirn zu seinem Aufbau bedarf, ware es ein 
dringendes Bediirfnis, noch genauere vergleichende Angaben iiber die verschie­
denen Fettstoffe zu besitzen, woran es meines Wissens fehlt. Aus morpholo­
gischen Befunden hat WOHLWILL (3) auf einen besonders labilen Zustand des 
Fettstoffwechsels wahrend des Markreifungsprozesses geschlossen. Anscheinend 
konnen die dem Zentralnervensystem als Bausteine zugefiihrten Lipoide schon 
vor der V ollendung der Strukturen, zu deren Aufbau sie bestimmt sind, wieder 
abgebaut werden. Alles ist hier viel mehr im FluB als beim vollentwickelten 
Gehirn, und ein kleiner AnstoB vermag das labile Gleichgewicht empfindlich 
zu storen [SIEGMUND, SCHOB (1) u . a. schlossen sich dieser meiner Ansicht an]. 
Auch die schon ausgebildete Markscheide ist anscheinend noch langere Zeit 
besonders hinfallig; PATRASSI hat jiingst dies als ein wesentliches Moment fiir 
die Entstehung der SCHILDERschen Krankheit bezeichnet, wenigstens soweit 
diese ja fast ausschlieBlich Kinder befallende Affektion im Sauglingsalter auf-
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tritt (s. u. S. 64 u. 100). Auch die Glia in ihren verschiedenen Formen hat sicher­
lich nicht von allem Anfang an die volle Rohe ihrer mannigfaltigen Funktionen. 

So wird man von vorneherein erwarten, daB die komplizierten Abbau- und 
Reparationsvorgdnge, die ja beim Erwachsenen aufs eingehendste studiert sind, 
sich im unentwickelten Gehirn in abweichender Weise abspielen. In der Tat 
fand SPATZ (1) bei seinen eingehenden, dieser Frage gewidmeten Tierversuchen 
mit Ruckenmarksdurchschneidung beim Kaninchen eindeutige Unterschiede. 
Die wichtigsten von ihnen sind folgende: 1m Gegensatz zu den komplizierten, 
sich uber lange Zeit erstreckenden Abraumprozessen des erwachsenen Tieres 

Abb. 5. Porenccphalie. Durchsetzung des Porus mit feinsten Septen. S.-Nr. 1230/31. PI.i .• 3. 
Gaumenspalte. Spastische Hemiparese rechts. seit wann unbekannt. 

erfolgt beim neugeborenen die Resorption der Abbauprodukte ganz auGer­
ordentlich rasch, so daB nach Ablauf von 12 Tagen Zerfallsresiduen und Gitter­
zellen schon nicht mehr nachweisbar sind. 1m Gebiet der "Luckenzone", in der 
nur da Nervengewebe zugrunde geht, wird beim Erwachsenen kraft eines 
komplizierten Umbaus erst nach Monaten der Endzustand einer gliosen Narbe 
erreicht. Beim Neugeborenen bleibt das gliose Gewebe einfach auf seinem 
spatembryonalen zellreichen Zustand stehen (wahrend physiologischerweise die 
Gliaelemente bei der Markbildung auseinanderrucken). Bildung von hyper­
trophischen Elementen und Fasern ist gering. In der durch Untergang der 
nervosen und gliosen Strukturen gekennzeichneten "Trummerzone" kommt es 
beim erwachsenen Tier durch Einwachsen von Bindegewebe von den Rullen 
und GefaBen her nach Abraumung der Zerfallsprodukte zu einem aus fixen 
Bindegewebszellen bestehenden Gerust, das spater zur bindegewebigen Narbe 
wird; beim Neugeborenen erschOpfen sich die bindegewebigen Elemente bald 
bei der Resorption; sie rosen sich aus dem Verband und verschwinden rasch. 
Infolgedessen kommt es zur Bildung einer Rohle, eines "Porus" , die im Gegen­
satz zu den auch beim Erwachsenen vorkommenden scharf demarkiert wird, 
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Abb. 6. Corticale Erweichung. Fettponceau. S.-Nr. 167/28. 

oft unter Bildung cines 
feinen gliosen Hautchens, 
einer "akzessorischen Glia­
grenzmembran". Diese weit­
aus groBere Einfachheit der 
AbbauprozesseerklartSPATz 
durch die sehr viel geringere 
Menge der zu verarbeitenden 
paraplastischen Substanz im 
noch nicht markreifen Ge­
webe. 

SPATZ wendet nun diese 
Erfahrungen auch auf die 
Erklarung der Verhaltnisse 
bei einigen fetalen und fruh­
kindlichen Erkrankungen 
des Menschen an. Es han­
delt sich dabei vor allem urn 
die "perista tisch" bedingten 
MiBbildungen. Zu diesen ist 
entgegen der Ansicht RIND­
FLEISCHs, V . KAHLDENs u . a . 
und entsprechend der schon 
von CRUVEILHIER geauBer­
ten, spater besonders von 
KUNDRAT vertretenen Auf­
fassung die Porencephalie 
(s. Abb. 4 und 5) zu rechnen. 
Hier handelt es sich 
immer SPATZ folgend -Derselbe F a ll wie Abb. 7. 
ahnlich wie bei seinen ex­

perimentell erzeugten Porusbildungen urn urspriinglich allseitig geschlossene 
H6hlen, deren Wand in spateren Stadien keine Reste des Abbauprozesses, 

Abb. 7. Ausgedehnte multiple Porusbildung + Sklerose 
fast der ganzen Hirnrinde, 13 Monate alt , \' . + H ydro­

cephalus + Mikrocephalie. Klin.: Spasmophilie . 
S. -Nr. 167/28. Derselbe Fall wie Abb. 6. 

aber auch keine erhebliche Nar­
benbildung erkennen laBt, son­
dern aus einer an nervosen Ele­
menten stark verarmten schma­
len Gewebsschicht besteht, die 
vollig den im Tierversuch er­
zeugten "Saumen" entspricht­
ganz im Gegensatz zu den nach 
Erweichungen und Entziindun­
gen beim Erwachsenen zuriick­
bleibenden Hohlraumen, die 
durch das V orhandensein von 
Zerfallsprodukten, narbige Ver­
anderungen, evtl. - beim Ab­
sceB - eine dicke bindegewebige 
Kapsel ausgezeichnet sind. Die 

Porencephalie ware danach gekennzeichnet als der Endausgang vor AbschlufJ 
der M arkreifung sich abspielender Zerstorungsprozesse, gleichviel welcher 
Atiologie, bei denen nervoses und glioses Gewebe zugrunde geht. Nebenbei 
bemerkt, erwahnt schon AUDRY, daB die fetale Hirnsubstanz, wenn sie ladiert 
werde, meist gleich ganz einschmelze. 
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Es leuchtet ein, daB diese Dinge nur fur ein in allen Teilen noch nicht mark­
reifes Gehirn von Bedeutung sein konnen, also so, wie hier geschildert, sich nur 
in einer fruhen Entwicklungsperiode beim Menschen abspielen konnen. Zur 
Zeit der Geburt (die selbstverstandlich wiederum als Grenzpunkt keinerlei 
Bedeutung besitzt) ist z. B. schon eine sehr betrachtliche Zahl der Nervenfasern 
markhaltig, so daB die fill uns so bedeutsamen Geburtslasionen naturgemaB 
nicht das restlos verwirklicht zeigen konnen, was SPATZ vor Augen gehabt hat. 
Es konnen also, wie ich SCHWARTZ, SIEGMUND, SCHOB (2) u. a. gegenuber aus­
sprechen mochte, die abweichenden Befunde solcher FaIle nicht gegen die 
Ubertragbarkeit der von SPATZ gefundenen Regeln auf die Verhaltnisse beim 
Menschen verwertet werden. SPATZ selbst hebt hervor, daB die Markreifung 
sich nicht plOtzlich, sondern wahrend einer ziemlich langen Zeit des intra- und 

Abb.8. Alter geburtstraumatischer Herd. Hiihlenbildung. Eisenkiirnchenzellen. Berliner·Elau· 
Reaktion. S.·Nr. 1555129. Derselbe Fall wie Abb. 19. 

extrauterinen Lebens voIlziehe, und dem muB man hinzufiigen, daB in dieser 
Beziehung die allergroBten ortlichen Verschiedenheiten obwa1ten. Lasionen 
von einigem Umfang werden gerade zur Zeit der Geburt oder einige Zeit danach 
Fasermassen, die sehr verschieden weit in ihrer Entwicklung gediehen sind, 
zerstoren, und so muB es zu sehr verwickelten Abbauformen kommen, die natur­
gemaB aber immer noch von denen des Erwachsenen abweichen. 

Die Tendenz zur Bildung umfangreicher Hohlen ist zweifellos auch in diesem 
Stadium noch sehr groB (s. Abb.5, 7, 11, 14). Aber es mange1t in der Regel 
keineswegs an Abbauzellen in ihrer Wand (s. Abb. 6 und 9). Kleinere Defekte 
werden durch sehr lebhafte Organisationsvorgange in feste, gliafaserreiche 
Narben uberfuhrt oder, wenn eine schmale, dann oft mit Fettkornchenzellen 
erfullte Hohle (s. Abb. 14) ubrig bleibt, von einem dichten gliosen Faserfilz 
umrahmt. Uberhaupt ist in diesen Fallen, wie SCHOB (2) mit Recht hervorhebt, 
die gewebsausfiillende Fasergliawucherung so imposant, wie man das spater 
kaum je zu sehen bekommt. Dazu gesellen sich unter Umstanden auch 
Wucherungen von den GefaBwandungen abstammender mesenchymaler Struk­
turen [JAKOB, SCHOB (1)]. - 1m Bereich ausgedehnter und vollkommener 
Nekrosen aber kommt es auch nach SIEGMUND, SCHOB (1) u. a. zu rascher 
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Verfliissigung ohne wesentliche Mithilfe von Fettkornchenzellen und ohne 
wesentliche Gliafaserproduktion. 

Wir haben demnach bei diesen unentwickelten Gehirnen einerseits ungewohn­
lich ausgedehnte und stiirmische Verflussigungsvorgange mit Ausgang in Hohlen­
bildung, andererseits auBerst ausgiebige und ungewohnlich dichte, zu Ver­
narbung fiihrende Gliawucherungen vor uns, und gar nicht so selten sehen wir 
beides entweder dicht nebeneinander - wie bei der bekannten Sklerosierung 
der Windungen in der Umgebung porencephalischer Defekte (WERNICKE) -

Abb. 9. Alter geburtstraumatischer Herd im Vena·terminalis· 
Gebiet. Fett· und Eisenkornchenzellen. S.·Nr. 416/30. 

5'/, Mon., cr, Hydrocephalus. 

oder aber aufs innigste ge­
mischt (besonders von SIEG­
MUND betont), so daB mas­
senhaft Cysten verschiede­
ner GroBe durch dichte 
gliose Septen voneinander 
getrennt oder - anders ge­
sehen - eine sonst kom­
pakte Glianarbe von kleinen 
Hohlraumen durchbrochen 
erscheint (s. Abb. 7 und 8), 
wodurch auch ein ausge­
sprochener Status spongio­
sus in Erscheinung treten 
kann (COTARD : "Infiltration 
celluleuse"). MassenhaftAb­
bauzellen durchsetzen meist 
beide Teile und geben sich 
oft schon dem unbewaff­
neten Auge durch eine aus­
gesprochene Gelbfarbung zu 
erkennen. 

Aile diese Bilder wechseln 
weitgehend sowohl von Fall 
zu Fall als auch an den ver­
schiedenen Stellen desselben 
Falles. Diese Mannigfaltig­
keit hangt viel weniger mit 
verschiedenen Arten der ur­
sachlich in Betracht kom­
menden Schadlichkeiten als 
mit ihrer Intensitiit, der Aus-

Wirkung, dem Zeitpunkt, an dem sie 
griffsort zusammen. 

dehnung ihrer zerstOrenden 
zur Geltung kommen, und ihrem An-

Dabei sind die reparativen Vorgange der Verarbeitung und Wegraumung 
der fettigen Produkte zerstorten Nervengewebes im einzelnen anscheinend 
nicht wesentlich andere als im reifen Gehirn (s. Abb. 6). AIlerdings ist es in 
frUben Entwicklungsstadien meist nicht moglich, die einzelnen Etappen dieses 
Abbaues in Gestalt der von JAKOB (7) beschriebenen Myeloklasten, Myelophagen 
usw. zu rekognoszieren [WOHLWILL (3)]. Ferner werden in dieser Epoche die 
Vorgange dadurch etwas modifiziert, daB dann die VIRCHOW -ROBINSchen Lymph­
raume noch fehlen; man sieht infolgedessen auch nicht die durch Loslosung 
aus der GefaBwand entstandenen abgerundeten und freien mesodermalen Fett­
kornchenzellen in vorgebildeten Raumen. Leicht erklarlicherweise finden sich 
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neben Fettkornchenzellen oft Eisenkornchenzellen, die die Abbauprodukte des 
den Blutergiissen entstammenden Hamoglobins verarbeiten (s. Abb. 8 und 9) . 

.A.bb. 10. Corticale Erweichung des Gyr. supramarginalis und der ventralen .A.bschnitte der Zentral­
windungen. 4 Wochen alt, J. Nebenbefund bei Staphylokokkensepsis. Mutter: Lues. Keine 

.A.nzeichen von Syphilis congenita. S.-Nr. 688/13 . 

.A.bb.11. Multiple corticale Porusbildungen, 11/, j ., \? 61/ ,-Monatskind_ S.-Nr. 502/24. Gest. an 
Bronchopneumonien. Klin.: Nichts .A.ufflUliges bezuglich des Nervensystem s. 

N eben der geschilderten I ntensitat dieser V organge ist ihre grofJe A usbreitung 
eine Besonderheit der friihjugendlichen Entwicklungszeit. Isolierte kleinere 
Erweichungsherde, wie wir sie bei alten Leuten so haufig antreffen, sind hier 
- als Endzustande - selten zu sehen: Offen bar werden kleinere Defekte ohne 
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Hinterlassung irgendwelcher erkennbarer Reste wieder ausgeglichen. Es ist 
das daraus zu schlieBen, daB man die kleinen geburtstraumatischen Abbau­
herde bei interkurrent gestorbenen Kindem kurz nach der Geburt relativ haufig 
und dann immer seltener antrifft. An der Retina kann man iibrigens das spurlose 
Verschwinden von Geburtsblutungen unmittelbar beobachten (PEIPER). 

Umgekehrt finden wir aber, wie gesagt, bei Kindem nicht selten Zerstorungs­
prozesse von einer Ausdehnung, wie wir sie bei Erwachsenen so gut wie nicht 

Abb. 12. Ausgedehnte Gliose des Putamen bei starker Reduktion 
der nervosen Elemente. Kein ausgesprochener Stat. marmoratus. 

11 Monate alt, 'i'. Klin.: LITI'LE. Anat. auJlerdem: Vitium 
congenitum. S.-Nr.93/29. 

kennen, vielleicht des­
halb, weil sie bei letzteren 
nicht mit dem Leben ver­
einbar sind. Wir beob­
achten hier einmal groBe 
umschriebene (Abb. 10) 
oder multiple (Abb. 7, II 
und 14) Rindenerwei­
chungen, andererseits 
Sklerosierungen, die die 
Rinde auf weite Strecken 
hin betreffen und hier 
hahnenkammartige, spit­
ze, derbe , verkleinerte, 
oberflachlich an mikro­
gyre erinnernde Windun­
gen erzeugen (BRESLER: 
" Ulegyrie" , s. Abb. 13). 
In anderen Fallen sehen 
wir umgekehrt mehr oder 
weniger groBe Abschnitte 
des Marks - unter Ver­
schonung der Rinde und 
unterUmstandender "U­
Fasern" - oder auch der 
Stammganglien (s. Abb. 
12) von dem sklerosieren­
den ProzeB eingenom­
men. Diese Vorkomm­
nisse gehoren wohl zum 
Teil in das Gebiet der 
"SCHlLDERschen Krank­
heit", bei der die Ver­
schiedenheit oder Zu­
sammengehorigkeit der 

familiaren und nichtfamiliaren, der im engeren Sinne entziindlichen und der 
nichtentziindlichen Formen wohl als noch nicht endgiiltig geklart bezeichnet 
werden muB (s. PATRASSI, SIEGMUND, SCHOB u. a.). In wieder anderen Fallen 
finden wir die graue und weiBe Substanz eines ganzen oder mehrerer Lappen 
sklerosiert bis zu Verhartung und Schrumpfung einer ganzen Hemisphare; das 
sind die Falle, die als "lobare Sklerose" und "sklerosierende Hemispharenatrophie" 
bezeichnet werden [BOURNEVlLLE, MARIE und JENDRASSIC, COTARD u . a. 
(s. Abb. 13)]. SCHOB (1) unterscheidet hier noch eine "lobare Ulegyrie" mit 
regelloser Vernarbung und eine "progressive sklerosierende Rindenatrophie" mit 
besserer Abgrenzung von Mark und Rinde, pseudolaminaren Ausfallen in letzterer 
und mit mehr isomorpher Gliose. (Naheres s. Kapitel iiber lob are Sklerose.) 
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Eine charakteristische Kombination von Sklerosierung des Marks und aus­
gedehnten Hohlenbildungen der Rinde, die durch gliose Septen voneinander 
getrennt und durch den verdichteten gliosen Randsaum begrenzt werden, wurde 
von KOPPEN in einem, von WOHLWILL (4) in 4 Fallen beschrieben (s. Abb. 14). 
Solche FaIle kann man schon in das Gebiet der Porencephalie rechnen. Anderer­
seits gehoren zur letzteren auch au/3erst schwere Zerstorungsprozesse, die sich 
von den typischen, trichterformigen, meist mehr umschriebenen und oft auf die 
Zentralregion beschrankten Defekten 
nur durch die groBe Ausdehnung 
unterscheiden. Es handelt sich u~ 
Erweichungen des gesamten Hemi­
spharenmarks [DAHLMANN, SEITZ, 
HEDINGER-MEIER; SCHWARTZ (8) : 
"Zentrale Rindensaumporencepha­
lie"] oder von Mark und Rinde 
bis auf einen schmalen, von der 
Molekularschicht gebildeten Saum 
(SCHWARTZ: "Rindenblasenporence­
phalie"). Diese, die hOchste Steige­
rung solcher Prozesse darstellenden 
Befunde sind auch unter der Rubrik 
der "Kinder ohne GrofJhirn" be­
schrieben worden [EDINGER-FISCHER, 
2 FaIle von JAKOB (2, 4), SCHWARTZ, 
SCHOB (2), aber auch altere FaIle von 
CRUVEILHIER, COTARD u. a. hierher 
gehOrig] (s. Abb. 15). 

Viele dieser Prozesse gehen mit 
Verkleinerung des Gehirns oder einer 
Hirnhalfte einher, die - relativ ge­
nommen - weit tiber das beim Er­
wachsenen Bekannte hinauszugehen 
pflegt (s. Abb. 16 und 17). 1st dieser 
Befund ausgesprochen, so hat man 
ein gewisses Recht, die Bezeichnung 
"Hemispharenatrophie" anzuwenden 
(wenngleich eine reine Atrophie im 
strengen Sinne der Nomenklatur ja 
nicht vorliegt). Ob es eine solche 
Atrophie auch ohne grobere ver­
narbende Lasionen gibt, erscheint 
sehr zweifelhaft. Die FaIle, die 

Abb. 13. Lobare Sklerose (sklerot. Hemispharen­
atrophie, PI,j., <S. Normale Geburt. Fall Prof. 

GRAFF" (Hamburg-Barmbeck). 
Oben: Horizontalschnitt; unten links: Hirnbasis. 

BISCHOFF (2) so auffaBt, weil histologische Veranderungen gefehlt haben sollen, 
sind nicht beweisend, da der Verfasser selbst eine Konsistenzvermehrung 
erwahnt, die doch wieder auf einen vernarbenden ProzeB hinweist. 

tiber die U rsachen der grofJen A usbreitung der Zerstortmgsvorgange im 
Kindesalter konnen wir zur Zeit hochstens Vermutungen auBern. Wo das 
Geburtstrauma atiologisch in Frage kommt, konnte man an die Beeinflussung 
des ganzen Gehirns durch Kompression und Unterdruckwirkung und an die 
groBe Ausdehnung der besonders dabei in Mitleidenschaft gezogenen Quell­
gebiete der Vena magna denken; doch gehen viele dieser Affektionen weit tiber 
die hier in Frage kommenden Areale hinaus. Wichtig ist bei diesem Problem 
die aus klinischen und zum Teil auch pathologisch-anatomischen Befunden zu 

Handbuch der Neurologie. XVI. 5 
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schlieBende Tatsache, daB offenbar auch bei einmaligen Einwirkungen ein 
weiterC8 Fortschreiten der Zerstorungsprozesse iiber langere Zeit hin stattfindet. 

Abb. U. Corticale Erweichungsherde + Durchsetzung des Marks mit Fettk6rnchenzellen. 
Friihgeburt. )1/, Monate nach der Geburt gestorben. 

Abb. 15. Sehr ausgedehnte GroJlhirn·Rindenmarkerweichung, den Fallen von "Kindern ohne GroJl­
him" sich nahernd. Geringe Reste des GroJlhirns und Stammteile nicbt erweicht, sondern sklerotisch. 

7 Wochen altes Kind ohne klinische Beobachtung. G.438/09. 

Es wurde oben S. 48 schon als Erklarung hierfiir die hypothetische Annahme 
erwahnt, daB - entsprechend den RrcKERschen Anschauungen - durch die 
einmalige Einwirkung das GefaBnervensystem in einen Zustand abnormer 
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Erregbarkeit versetzt wird, in dem es auf geringfiigige weitere Beanspruchungen 
hin mit Prastase und Stase antwortet, die ihrerseits neue Ernahrungsstorungen 
mit sich bringen. Es darf nicht verschwiegen werden, daB fiir diese Annahme 
eine erhebliche Schwierigkeit darin gegeben ist, daB GefaBnerven bisher morpho­
logisch im Gehirn iiberhaupt nicht mit Sicherheit nachgewiesen sind 1, wenn auch 
physiologische Beobachtungen eine Reaktionsweise ergeben, die von derjenigen 
mit GefaBnerven versorgter 
Organe nicht abweicht. 

Besonders eingehend ist 
die Frage des Fortschreitens 
schon seit langer Zeit disku­
tiert worden in den Fallen 
von "sklerosierender H emi­
spharenatrophie" , in denen 
bisweilen der Eindruck ent­
steht, daB sich der ProzeB von 
einem zentralen Herd aus auf 
die nahere und weitere Um­
gebung ausgebreitet habe. 
Allerdings sind diese zentralen 
Herde keineswegs in allen 
Fallen nachweis bar und 
konnten, wo vorhanden, ge­
rade so gut ortliche Steige­
rungen des primarenProzesses 
darstellen [SCHOB (2)]. Aber 
in man chen Fallen ist doch 
der "zentrale Herd" zu glei­
cher Zeit deutlich der alteste 
[BIELSCHOWSKY (1)]. MARIE 
und JENDRASSIC, COTARD u. a . 
stellten sich vor, daB die 
pathologischen Wachstums­
reizen ausgesetzte Glia fort · 
gesetzt wuchere und so das 
umliegende N ervengewebe 
gleichsam erdriicke. Es ist 

Abb. 16. Mikrogyrie und Hypoplasic dcrrechten Hemisphare. 
(Mikroskopisch diffus verstreut kleine P orus bildungen und 
Abbauherde.) 7' / 2 Monat e alt, 3. S. Nr. 88/32. KUn.: LITTLE. 

Krampfe. Derselbe Fall wie Abb. 26. 

aber sehr zweifelhaft, ob es einen solchen Mechanismus - auBer bei 
Gliomen - iiberhaupt gibt. In den Fallen, in denen eine Epilepsie vorhanden 
ist, ist man schon friiher geneigt gewesen, in den Krampfanfallen die Ursache 
dieser Vorkommnisse zu erblicken. GOODHART und OSLER betrachteten die 
bei Anfallen auftretenden Blutungen und GefaBwandschadigungen geradezu 
als die Ursache der sich anschlieBenden Lahmungen. BIELSCHOWSKY lehnt 
dies ab mit Riicksicht auf die iiberwiegende Mehrzahl der FaIle, in denen gehaufte 
und schwerste Anfalle sich ereignen, ohne eine Spur von Hemiplegie zu hinter­
lassen. Doch glaubt auch er an eine Bedeutung der Anfalle, die seiner Meinung 
nach einen Circulus vitiosus schlieBen: Jeder Anfall ebnet der Ausbreitung des 
von ihm als encephalitisch gedeuteten Prozesses den Boden, und jede weitere 
Gewebszerstorung steigert ihrerseits die Neigung zu Krampfen. Diese Anschauung 
findet bis zu einem gewissen Grade eine Bestatigung in den Untersuchungs­
ergebnissen der SPIELMEYERSchen Schule iiber die vasomotorischen Vorgange 

1 Anmerkung bei der Korrektur: Seither ist ihre Existenz wohl ziemlich sichergestellt. 

5* 
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beim epileptischen Anfall und die dadurch bedingten GewebsausfaIle, die zwar 
vielfach nur in der Ammonshornregion nachweisbar sind, aber - besonders 
bei gewissen, nicht zur idiopathischen Epilepsie gehorigen Krampfzustanden -
auch im iibrigen Cortex ausgedehntere Rindengebiete betreffen konnen [FaIle 
von JAKOB (6), WOHLWILL (ll), WALTHARD (2) u. a.]. Die pseudolaminare 
Anordnung dieser Ausfalle stimmt mit der Topographie der schwersten Ver­
anderungen in den Fallen von BIELSCHOWSKY (1), SCHOB u. a. gut iiberein. 
Natiirlich wird aber diese Erklarung, die neuerdings von SCHOLZ wieder in 
den Vordergrund gestellt wurde - wenn iiberhaupt - nur fiir einen Teil der 
FaIle Giiltigkeit haben. 

Abb. 17. Atrophie der rechten Groahirnbemisphare mit Erweichungsherd im rechten 
Hinterhauptsla ppen. S.·Nr. 286/22. 

Bis zu einem gewissen Grade gehoren hierher auch die von SCHWARTZ (10) 
sowie SCHWARTZ und COHN studierten Erscheinungen der Ausdehnung patho­
logischer Prozesse im Nervensystem (die "Ausdehnungsreaktion" der genannten 
Au toren), 0 bwohl hier anscheinend weniger ein Fortschreiten krankhafter V organge 
in der Zeit gemeint ist, als ein einmaliges Ingangsetzen von Mechanismen, die 
die sich auf groBere Gebiete erstrecken. Die genannten Autoren beschaftigen 
sich mit der Tatsache, daB pathologisch-anatomische Veranderungen im Zentral­
nervensystem nicht selten gewisse "topistische" Einheiten (unter denen sie im 
Gegensatz zu C. und O. VOGT nur morphologisch, nicht auch funktionell zu­
sammengehorige Hirnabschnitte verstehen, so daB die Ersetzung des alteinge­
biirgerten Wortes "topographisch" eigentlich unberechtigt erscheint) in ihrer 
Gesamtheit betreffen oder wenigstens die Tendenz hierzu zeigen (Erkrankung 
des ganzen Hemispharenmarks, des ganzen Striatums unter Verschonung der 
inneren Kapsel usw.). Als Erklarung nehmen sie eine Versorgung solcher 
zusammengehOriger Teile mit einem einheitlichen GefaBnetz (wenig gliicklich 
von ihnen als "elektives" oder "topistisches" GefaBnetz bezeichnet) und die 
Beeinflussung dieser "Gesamtheit" durch gewisse auBere Schadlichkeiten an, 
so daB immer dieser ganze Mechanismus (wiederum recht schief von ihnen als 
"versorgungstechnische Einrichtungen" bezeichnet) in Aktion tritt . Fiir bewiesen 
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halten sie diese Vorgange bei den traumatischen Einwirkungen, fur naheliegend 
- wenigstens bei einem groBen Teil - der toxischen und infektiOsen Schadlich­
keiten. In ihren AusfUhrungen wird allerdings keine ausdruckliche Gegenuber­
stellung der VerhaItnisse beim Erwachsenen und beim Kind vorgenommen; die 
Autoren sind aber nieht nur ursprunglich von den Erfahrungen beim Geburts-
trauma ausgegangen, sondern 
Beispielen doch auch 
deutlich die Lasionen 

es uberwiegen unter den von ihnen gegebenen 

beim Kind, so daB bei 
diesem doch wohl eine 
besondere Neigung zu 
solchen "Ausdehnungs­
reaktionen" anzunehmen 
ist. Dieser ganze Fragen­
kom plex muB indes j eden­
falls noch als reichlich 
ungeklart und weiterer 
Erforschung bedurftig 
bezeichnet werden. 

In atiologi8cher Bezie­
hung solI noch einmal die 
banale, aber vielfach eben 
doch nicht immer genu­
gend beachtete Tatsache 
hervorgehoben werden, 
daB wir nicht berechtigt 
sind, deshalb, weil das 
Geburtstrauma solche 
Veranderungen zur Folge 
haben kann, wie sie im 
vorhergehenden geschil­
dert wurden, nun den 
umgekehrten SchluB aus 
dem pathologisch-anato­
mischen ProzeB auf diese 
besondere Atiologie zu 
ziehen. In einem FaIle 
BRANDTS war die intra­
uterine Entstehung sicher 
zu beweisen. Nicht ir­
gendein ursachliches Mo­
ment, sondern die be8on­
dere Reaktionswei8e de8 

Abb. 18. Endarteriitis kIeiner Piaarterien bei ausgedehnten Rinden­
erweichungen. Ka IkabIagerungen in der Elastica interna und in 
den Rindenzellen. S. Nr. 834 /24. 6 Mon., $. Klin.: Spasmen, erst 
der unteren, spater auch der oberen E xtremitii.ten . Zeitweise 
Krampfe (anderer Fall aIs der in Abb. 7 meiner Arbeit iiber 
Encephalitis congenita II. Z. Neur. 73, 360 a uf S. 373 abgebiidete). 

unreifen Gehirn8 ist das einigende Band fUr aIle diese V orkommnisse, wie 
Verfasser (3) von allem Anfang an betont hat. Hingewiesen sei in diesem 
Zusammenhang noch auf zwei seiner Beobachtungen, bei denen eine weit 
verbreitete, offen bar nicht syphilitische Endarteriiti8 groBerer MeningealgefaBe 
zu ahnlichen Zerstorungen von Hirnsubstanz gefuhrt hatte (s. Abb. 18). 

Von weiteren Besonderheiten der Abbauprozesse im Kindesalter sei noch die 
besondere Neigung zu Kalkablagerungen genannt, die teils als amorphe Ausfal­
lungen in vermutlich abgestorbene Gewebe, teils in Gestalt verkalkter Gewebs­
elemente - Nervenzellen (s. Abb. 19) und -fasern, GliazeIlen, GefaBwande -
teils als Impragnatien der Gewebsabbauprodukte in den Lymphscheiden zur 
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Beobachtung kommen [SCHMINCKE, HEDINGER-MEIER, DAHLMANN, HARBITZ, 
WOHLWILL (4), SIEGMUND, LIST, BRANDT). Zum Teil und wohl ofter als 
bisher angenommen handelt es sich auch urn den sog. Pseudokalk, so in 
den Fallen JAKOBS (4). Derartiges ist zwar auch beim Erwachsenen nicht 
unbekannt, aber hier doch eine seltenere Erscheinung. SCHMINCKE nimmt an, 
daB toxisch bedingte Gewebsdegeneration zu EiweiBgerinnung und damit zu 
Fortfall des Kolloidschutzes fUr die Kalksalze fuhrt, woraufhin es dann zur 

Abb. 19. Alter geburtstraumatischer Herd. Fettkiirnchen· 
zellen. Verkalkte Ganglienzellen. Fettponceau. S.·Nr.1555/29. 
'/,j.,~. Spasmophilie. Mutter .bei Geburt Krampfe. Derselbe 

Fall wie Abb. 8. 

Kalkausfallung komme. Die 
Bevorzugung des Kindes­
alters bleibt allerdings un­
erklart. In einem Fall von 
PICK gaben die Massen nicht 
die Kalk-, wohl aber die 
Eisenreaktion. 

Was die W ALLERsche 
Degeneration betrifft, so ist 
leicht einzusehen, daB sie in 
ihrer gewohnlichen Form 
sich erst entwickeln kann, 
wenn fertige Strukturen, 
insbesondere markhaltige 
Nervenfasern unterbrochen 
werden, nicht wenn unfertige 
in ihrer Weiterentwicklung 
gehemmt werden. In letz­
terem FaIle nehmen die ge­
schadigten Elemente am 
Wachstum nicht mehr teil 
und treten bald stark zuruck 
hinter den normal sich aus­
bildenden N ervenfasern bun­
deln, ja sie konnen durch 
letztere geradezu verdrangt 
werden [GUDDEN, SPATZ 
(1) ]. Das gliose Gewe be 
wuchert kaum, sondern 
bleibt auf seinem spatem­
bryonalen zellreichen Zu­
stand stehen. Es ist daher 
- das sei gleich hier be-
tont - das Fehlen einer 

Gliose im Bereich fehlender Faserbundel keineswegs ein Beweis fur mangelnde 
Anlage derselben (Agenesie, Hypoplasie). Diese Vorkommnisse sind besonders 
haufig nach umfangreichen Lasionen motorischer Hirnteile an der Pyramiden­
bahn zu beobachten, sie sind dementsprechend kein seltener Befund bei der 
"cerebralen Kinderlahmung". Gerade bei solchen Fallen ist nun ein weiterer 
Befund mehrfach erhoben worden, der ebenfalls nur im unentwickelten Nerven­
gewebe - wenn auch bei diesem keineswegs konstant [JAKOB (2)] - vor­
kommt : namlich eine starke Hypertrophie der kontralateralen Pyramidenbahn 
[DEJERINE, MARIE und GUILLAIN (2), CATOLA, JAKOB (2), UGOLOTTI]. 1m 
Fane UGOLOTTIS war im Ruckenmark auch die direkte Pyramidenbahn der 
kranken Seite voluminoser als normal. Es ist also zu vermuten, daB tatsachlich 
die ungekreuzten Fasern der gesunden Hemisphare fUr die verloren gegangenen 
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der kranken eingetreten sind, und daB hierin die Geringfiigigkeit der in 
diesem FaIle vorhanden gewesenen Motilitatsstorungen ihre Erklarung finden 
kann [UGOLOTTI, FOERSTER (6) u. a.]. [Einwendungen erhebt MINKOWSKI (I): 
die Hypertrophie konnte Folge der starkeren funktionellen Beanspruchung der 
kontralateralen Extremitat sein. ] Weniger leicht verstandlich ist die funktionelle 
Bedeutung der von PICK beschriebenen - nicht nur relativen - Verbreiterung 
des Hinterhorns auf der Seite einer nicht zur Entwicklung gekommenen Pyra­
midenbahn. Des weiteren gehort in dies Gebiet die Faservermehrung und N eu­
bildung sonst nicht vorhandener Biindel in der Haube bei einem den Hirnschenkel­
fuB, den inneren Kniehocker und den hinteren Vierhiigel betreffenden Herd 
in einem FaIle fuENELS, ferner die Hypertrophie der Pyramidenbahn, der 
Hinterstrangskerne, des Trigeminus sowie der Hirnrinde bei einseitiger oder 
totaler Kleinhirnaplasie, wie sie ANTON (3) mehrfach beschrieben hat (s, auch 
ANTON und ZINGERLE), endlich diejenige der Taenie, des Ganglion habenulae 
und des Mittelhirndachs bei GroBhirnagenesie. H. VOGT hatte darin eine beson­
dere Eigenschaft phylogenetisch alterer Hirnteile erblickt; nach KORNYEY 
beruht die verschiedene Reaktionsweise verschiedener Hirnteile aber nur darauf, 
daB sie in dem Moment der schadigenden Einwirkung auf verschiedener Stufe 
der Ontogenese standen, wobei die weniger weit entwickelten Gebilde natiirlich 
schwerer leiden. Endlich wird auch eine Hypertrophie der kontralateralen, 
symmetrisch gelegenen GroBhirnabschnitte beobachtet (ANTON). Nach v. MONA­
KOW kommen diese Hypertrophien durch anderweitige Verwendung des durch 
die betreffenden Liisionen iiberfliissig gewordenen Materials zustande. Doch 
wird man sich heute, wo man die weitgehende Fahigkeit des Organismus zur 
Regulation besser wiirdigen gelernt hat, kaum so grobe Vorstellungen von 
diesem Geschehen machen. 

Diese "vikariierende Hypertrophie" in ihren verschiedenen Formen, die uns 
von anderen Organen ja wohl bekannt ist, die aber im Zentralnervensystem 
nach AbschluB der Entwicklung nicht mehr zustandekommt - aIle vorher 
genannten Beispiele entstammen Beobachtungen von in der Kindheit erworbenen 
Schaden - diirfte natiirlich oft geeignetsein, den durch den Defekt bedingten 
Funktionsausfall bis zu einem gewissen Grade auszugleichen. In welchem 
AusmaB das tatsachlich der Fall ist und welche Funktionen gegebenenfalls von 
solchen hypertrophischen Hirnabschnitten vertretungsweise iibernommen werden 
konnen, ist noch vollig unbekannt. Genaue vergleichende klinisch-pathologisch­
anatomische Untersuchungen von Fallen, die bei gleichem Defekt solche Hyper­
trophien teils besitzen, teils vermissen lassen, gibt es noch nicht. 

Jedenfalls aber miissen wir annehmen, daB der Funktionsersatz keineswegs 
ausschlieBlich an solche morphologisch faBbare Hypertrophien gebunden ist 
(s. u.). Noch geringer ist allerdings die Bedeutung, die in dieser Beziehung der 
echten Regeneration - auch beim Kind - zukommt. 1m erwachsenen Gehirn 
ist bekanntlich die Fahigkeit zum Wiederersatz des funktionstragenden Paren­
chyms - trotz mancher Ansatze hierzu, und obwohl Einzelheitenauf diesem 
Gebiet strittig sind - praktisch genommen gleich Null. Da nun ganz allgemein 
die Regenerationsfahigkeit auf niederer phylo- wie ontogenetischer Entwicklungs­
stufe starker ausgepragt zu sein pflegt, so hatte man im unentwickelten Gehirn 
und Riickenmark groBere Leistungen in dieser Beziehung erwarten diirfen. 

So haben denn auch mehrere Autoren, die die Regeneration im Zentral­
nervensystem experimentell studierten, jugendliche Tiere zu ihren Versuchen 
benutzt (BORST, BUCHHOLZ, EICHHORST, SPATZ (I), R. Y CAJAL u. a.]. Die 
Ergebnisse dieser Untersuchungen weichen allerdings ziemlich weit voneinander 
abo Nach TSCHISTOWITSCH sollen Ganglienzellen nicht einmal beim neugeborenen 
Tier regenerieren. Dagegen sah BUCHHOLZ Mitosen an unreifen Nervenzellen, 
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und nach AGDUHR soll sagar reifen Ganglienzellen noch eine beschrankte Teilungs­
fahigkeit zukommen. Was die Nervenfasern betrifft, so sind vor allem die 
Untersuchungen BORSTS bekannt, der bei jungen Kaninchen die Moglichkeit 
der Regeneration markloser und markhaltiger Nervenfasern bewies unter der 
Voraussetzung, daB bei den gesetzten Lasionen grobere Storungen des Gewebs­
aufbaues, Wucherungen mesodermalen Gewebes und Entzundung vermieden 
werden und die gliosen Strukturen so erhalten bleiben, daB die regenerierenden 
Fasern in die praformierten Lucken des Stutzgerusts hineinwachsen konnen. 
Es sind das allerdings Befunde, die nach PFEIFERS Untersuchungen an Hirn­
wunden nach Hirnpunktion von denen beim Erwachsenen kaum abweichen. 
CAJAL beobachtete beim neugeborenen Tier Eindringen neugebildeter Hinter­
wurzelfasern in das Ruckenmark und D'ABUNDO gar nach AusreiBung groBer 
Teile des Marks die Neubildung eines riickenmark-ahnlichen Strangs von den 
hinteren Wurzeln aus. Eine sehr weitgehende Regeneration sah am Sauger­
riickenmark kurz vor und nach der Geburt auch MILAVACCA, wahrend HOOKER, 
DAVENPORT und NICHOLAS bei Rattenfeten nach Durchschneidung des Riicken­
marks keinerlei Anhaltspunkte fur das Auftreten von Regenerationsvorgangen 
gewinnen konnten. Trotzdem war der funktionelle Ausfall bei den operierten 
Tieren nur auBerst gering, desgleichen in ahnlichen Versuchen von GERARD 
und KOPPANYI, die daraus auf das Vorhandensein von Regeneration schlossen, 
ohne sie bewiesen zu haben. Eine ziemlich weitgehende Regenerationsfahigkeit 
des Zentralnervengewebes wiirde aus dem Befund des "Status marmoratus" 
und der "Plaques fibro-myeliniques" zu schlieBen sein, wenn die Ansicht von 
SCHOLZ (2) - fur jene - und von SPATZ (3) - fUr diese - zutreffend ist, 
nach der es sich dabei urn im UberschuB regenerierte Fasermassen handeln soIl 
(s. Kap. 4, S. 97). Hier wiirde sich dann wieder die groBere Regenerationsfahig­
keit des Kindergehirns erweisen, denn der "etat marbre" ist eine exquisit dem 
Kindesalter angehorende Affektion, und die Markflecken der Rinde sind beim 
Jugendlichen jedenfalls haufiger und uppiger ausgebildet als beim Erwachsenen 
[SPATZ (3) J. 

Aber bei allen diesen V orkommnissen handelt es sich doch nur urn mehr 
oder weniger unvollkommene Anlaufe und Ansatze zum Wiederersatz, die im 
allgemeinen auch beim unentwickelten Gehirn nicht zur Neubildung funktions­
fahiger Leitungsbahnen fUhren; denn der AnschluB an die alten Fasern wird 
dabei nicht erreicht, und wir miissen wohl SPATZ (3) zustimmen, wenn er sagt: 
"Die Regenerationserscheinungen, die der Morphologe sieht, sind fUr denPhysio­
logen bel anglos, und da, wo der Physiologe und der Kliniker funktionelle Resti­
tution feststellen, vermogen die derzeitigen Methoden der Morphologie keine 
entsprechenden Gewebsumwandlungen aufzudecken." 

In der Tat beruhen offenbar die weitgehenden Funktionswiederherstel­
lungen, die klinisch beobachtet werden, auf ganz anderen Mechanismen als auf 
Regeneration und kompensatorischer Hypertrophie. Sie sind rein funktioneller 
Art. Die wissenschaftlichen Auffassungen dieser V organge gehen zur Zeit weit 
auseinander, wie vor aHem bei den Verhandlungen iiber die Restitution im 
Nervensystem auf der 20. Versammlung deutscher Nervenarzte zutage trat 
[FOERSTER (6): "Reorganisation" = Ubernahme der Funktion durch intakt 
gebliebene Strukturen; GOLDSTEIN: Umstellung des ganzen Organismus auf eine 
neue Situation J. Es kann auf diese Dinge hier natiirlich nicht naher eingegangen 
werden. Es sei aber nachdriicklich auf die genannten Verhandlungen hingewiesen 
[Referate von MATTHAEI, FOERSTER (6), GOLDSTEIN, Diskussionsbemerkungen 
von V. WEIZSACKER und MINKOWSKI (1)]. An dieser Stelle - obwohl eigentlich 
schon in das Kapitel der Klinik gehorig - sei nur hervorgehoben, daB auch in 
dieser Beziehung wiederum der kindliche Organismus einen groBen Vorsprung 
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vor dem des Erwachsenen hat. SPATZ (1) fand nach Brustmarkdurchschneidung 
beim neugeborenen Tier eine Reflextatigkeit von erstaunlicher Vollkommenheit, 
und die nach dieser Operation entstandene schlaffe Lahmung war von vie} 
kurzerer Dauer als beim erwachsenen Tier. 

Nach diesem Uberblick uber die wichtigsten Besonderheiten der Destruktions­
und Restitutionsprozesse im kindlichen Gehirn waren noch einige Einzelheiten 
als Nachlese namhaft zu machen: Die entzundlichen Prozesse bieten nur im 
intrauterinen, vielleicht noch in den allerersten Phasen des extrauterinen Lebens 
Abweichungen von dem sonst Gewohnten. Hier macht sich namlich wieder 
das Fehlen der adventitiellen Lymphscheide (s. S. 62) geltend; es kommt 
infolge hiervon hier noch nicht zu den bekannten muffartigen "perivascularen 
Infiltraten"; vielmehr zerstreuen sich die hamatogenen und histiogenen Wander­
zellen diffus in das umgebende Nervengewebe. Doch sind Encephalitiden ja 
in diesem Alter uberhaupt etwas recht Seltenes (s. oben S. 44, 45). Spater sieht 
man genau dieselben Bilder wie beim Erwachsenen. Hat man Ausheilungs­
bilder vor sich, wie meist bei den uns beschaftigenden Affektionen, so ist der 
Nachweis der urspriinglichen entzundlichen Grundlage so gut wie unmoglich. 
Es muB nachdrucklich betont werden, daB es nicht zulassig ist, wie man das 
oft bei alteren, nicht so ganz selten aber auch bei modernen Autoren liest, aus 
der Gegenwart von Gliawucherungen, Verdickungen der weichen Haute, ver­
einzelten "Rundzelleinfiltraten" u. dgl. m. auf die entzundliche Natur einer 
weit zuruckliegenden Affektion zu schlieBen. 

Die Neoplasmen haben schon eher ihre Besonderheiten im Kindesalter. Da 
jedoch ubungsgemaB diese von dem Kapitel der "cerebralen Kinderlahmung" 
ausgeschlossen werden, solI hierauf an dieser Stelle nicht eingegangen werden. 

Hingewiesen sei wenigstens kurz auf die tuberose Sklerose und die amaurotische 
Idiotie, zwei pathologisch-anatomisch, aber im wesentlichen auch klinisch wohl­
charakterisierte Krankheitsbilder, die insofern hierher gehoren, als sie einmal 
ausgesprochene Erkrankungen des Kindesalters darstellen und zweitens mit 
motorischen Storungen einhergehen oder wenigstens einhergehen konnen, die 
den uns hier beschaftigenden durchaus entsprechen konnen. 

SchlieBIich ware noch eines besonderen Befundes Erwahnung zu tun, der 
bisher ebenfalls so gut wie ausschlieBIich bei Kindern erhoben worden ist, namlich 
der Hemiplegie bei intakter Pyramidenbahn, wie sie von einer Reihe von Autoren 
[SPIELMEYER (4), H6sTERMANN, BIELSCHOWSKY (1), JAKOB (3), VAN BOGAERT 
und LEY, BISCHOFF (1), FINKELNBURG: paraplegischer Fall u. a.] beschrieben 
wurde. In diesen Fallen waren nicht nur die motorischen Fasern, sondern auch 
die Ursprungszellen im Bereich der Area giganto-pyramidalis vollig oder fast 
vollig normal. Dagegen fanden sich Nervengewebsausfalle entweder in sub­
corticalen Zentren [BISCHOFF: Thalamus, MARIE und GUILLAIN (1): Nucl. ruber] 
oder aber - haufiger - in den oberflachlichen Rindenbezirken, vor allem in 
der 3. Schicht [BIELSCHOWSKY (1)]. Dabei handelt es sich im wesentlichen 
urn Prozesse, die in das Gebiet der sklerotischen Hemispharenatrophie gehoren. 
BIELSCHOWSKY fand in solchen Fallen erhebliche Ausfalle im Thalamus und im 
Corpus geniculatum mediale, die sich als retrograde Degeneration thalamo­
corticaler Fasern erwiesen, sowie solche zahlreicher Assoziationsfasern. Es 
haben also diese Faserkategorien ihre End- bzw. Ursprungsstatte in den ober­
flachlichen Rindenschichten, wahrend die Tiefe, NISSLS "RindenweiB", nur der 
Projektionsfaserung als Ausgang dient. Zwischen beiden sind nach BIELSCHOWSKY 
die von GOLGI entdeckten vielgestaltigen, kurzaxonigen Schaltneurone der 3. 
und 4. Schicht als Reizubertrager eingeschaltet. Dementsprechend fand SPIEL­
MEYER (4) die zu diesen Rindenelementen gehorigen Fasernetze und -korbe urn 
die BEETzschen Zellen herum zugrunde gegangen. Jedenfalls ist durch diese 
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Erkrankung die Pyramidenbahn von ihren Verbindungen mit anderen Neuronen 
abgeschnitten. Das Wichtigste ist dabei nach BISCHOFF (1), H6sTERMANN und 
BIELSCHOWSKY das Fehlen eines Zustroms zentripetaler Impulse, vor aHem 
kinasthetischer Art. 

Wie erwahnt, betreffen fast aIle diese Beobachtungen Kinder. H6sTERMANN 
stellte 1912 9 Falle aus der Literatur und 4 eigene zusammen, von denen alle 
bis auf einen bei Kindem vorkamen. Dasselbe trifft fUr die spater mitgeteilten 
Falle zu, von denen derjenige von VAN BOGAERT und LEY sogar eine intrauterin 
entstandene MiBbildung darstellt. Die erwahnte Ausnahme bezieht sich auf die 
Kranke SPIELMEYERS (4), die erst in den zwanziger Jahren erkrankte, ohne daB 
iibrigens wohl eine friihere Entstehung des zugrunde liegenden Prozesses ganz 
ausgeschlossen ware. Fiir diese Bevorzugung des Kindesalters haben vor allem 
BISCHOFF (1), H6sTERMANN und BIELSCHOWSKY (1) nach einer Erklarung 
gesucht. HOSTERMANN weist darauf hin, daB die betreffenden Storungen um 
die Zeit des Gehenlemens einsetzen. Er glaubt, daB in einem sol chen Stadium 
in dem ein Zusammenhang der Neurone noch nicht iiberall existiert, ein Zer­
sWrungsprozeB den ZusammenschluB in der Rinde endgiiltig verhindere, wobei 
wohl eine funktionelle, nicht aber eine anatomische Schadigung zustande komme. 
In fruherem Stadium sei durch Selbstdifferenzierung eine Anpassung moglich, 
in spiiterem werde umgekehrt mit der Funktion auch das Substrat zersWrt. 
BISCHOFF dagegen legt das Hauptgewicht auf das Fehlen sensibler Impulse, 
die zum Zustandekommen der Bewegungen beim Kind viel wichtiger seien als 
beim Erwachsenen, weil letzterer sie auch durch Assoziationen in Tatigkeit 
setzen konne. Eine ahnliche Anschauung vertritt BIELSCHOWSKY. Wenn er 
aber dann selbst auseinandersetzt, daB in diesen Fallen durch die ausgebreitete 
Erkrankung der 3. Schicht die Pyramidenbahn auch von den iibergeordneten, 
nach O. VOGT in der FuBregion der oberen und mittleren Stimwindung Zu 
suchenden motorischen Zentren sowie auch von der gegeniiberliegenden Hemi­
sphare abgesperrt sei, so wird der Unterschied zwischen Erwachsenen und 
Kindem wieder unverstandlich. Sollte nicht doch das Wesentliche darin zu 
such en sein, daB diese Art von Rindendestruktion eben bei Kindem viel haufiger 
zur Ausbildung kommt? BIELSCHOWSKY auBert sich selbst dahin, daB das 
Weiterglimmen des von einem Primarherd ausgehenden (s. S. 67) Prozesses 
durch das kindliche Alter begiinstigt werde, wobei moglicherweise die mangelnde 
Markreife eine Rolle spiele. Dafiir spricht nach ihm auch das Freibleiben der 
Area striata von dem ProzeB, da diese friiher markreif wird und markfaser­
reicher ist als die iibrige Rinde. 

Erwahnt sei zum SchluB, daB die hier beschriebene Erkrankungsform heute 
meist als der "BIELSCHOWSKYSche Typ der cerebralen Kinderlahmung" be­
zeichnet wird. 

III. N ormale und pathologische Entwicklung der motorischen 
Funktionen beim Kind (pathologische Physiologie). 

Ahnlich wie es fiir die pathologisch-anatomischen Vorgange einen erheb­
lichen Unterschied macht, ob vollausgebildete Strukturen endgiiltig zerstort 
oder unreife in ihrer Entwicklung unterbrochen werden, werden naturgemaB 
auch die Erscheinungen gestorter Funktion andere sein, wenn die Storungen 
bei voll ausgebildeter Tatigkeit einsetzen, als wenn dies in einem Stadium 
noch wenig fortgeschrittener Entwicklung erfolgt. In letzterem Falle wird 
unter Umstanden die normale Weiterentwicklung gehemmt oder vollig unter­
bunden. 
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"Ober die normale Entwicklung der vom zentralen Nervensystem abhangigen 
Leistungen, insbesondere auf dem uns hier in erster Linie interessierenden 
motorischen Gebiet sind wir neuerdings schon von einem ziemlich friihen Stadium 
des fetalen Lebens an durch die bekannten Untersuchungen MrnKOWSKIs (3) 
(ferner bei Tieren durch diejenigen von PREYER sowie WINDLE und GRIFFIN u. a.) 
verhaltnismaBig gut unterrichtet. Wir wollen aber von diesen theoretisch sehr 
wichtigen Untersuchungen hier absehen, weil sie unser Interesse nur mittelbar 
beriihren und unsern gedrangten "Oberblick mit dem Zeitpunkt der Geburt 
beginnen lassen: Beim Neugeborenen finden wir die Grophirnrinde noch funk­
tionslos. Auch fiir elektrische Reize ist sie anscheinend noch unerregbar. Die 
ii.lteren am Tier gewonnenen einschlagigen Erfahrungen SOLTMANNS sind aller­
dings nicht aIlseitig bestatigt worden. Fiir das menschliche Gehirn scheinen sie 
aber doch zuzutreffen [WESTPHAL, YLPPO, PEIPER (1), CATEL (1)]. Doch 
sind nach PEIPER (1) die Untersuchungen dariiber noch nicht ganz ausreichend. 
Aber auch das zum Endhirn gehorige Striatum 1 hat zu diesem Zeitpunkt im 
wesentlichen seine Tatigkeit noch nicht aufgenommen. Der menschliche Neu­
geborene gilt daher als ein Pallidum- bzw. Pallidum-Thalamuswesen [PEIPER, 
FOERSTER (1)]. Damit solI aber nicht gesagt sein, daB er sich nun verhielte 
wie ein Individuum, das im spateren Leben durch Krankheit seine Endhirn­
funktionen eingebiiBt hat, oder gar wie ein Tier, dem dieser Hirnteil operativ 
entfernt wurde. Auch MINKOWSKI (4), der im iibrigen die Analogien zwischen 
krankhaften Bewegungsstorungen und der fetalen Motorik stark betont, hebt 
doch auch die notwendigerweise zwischen beiden bestehenden Differenzen 
hervor. Der gesunde Organismus stellt eben - um ein jetzt viel gebrauchtes 
Schlagwort zu verwenden - jederzeit ein harmonisches Ganzes von hochster 
ZweckmaBigkeit dar. Etwas Ahnliches wird allerdings nach neuerer Anschauung 
(GOLDSTEIN) auch bei krankhaften Storungen durch Anpassung an die neue 
Situation erreicht, aber jedenfalls in sehr viel unvollkommenerer, gleichsam 
verzerrter Weise. 

Die Herrschaft des Pallidums geht dann im Laufe des ersten Lebenshalb­
jahres auf das Striatum und im zweiten Halbjahr auf die Hirnrinde iiber, ein 
ProzeB, der sich aber natiirlich ganz allmahlich vollzieht. Dabei entwickelt 
sich die hohere Entwicklungsform aus der niederen immer in der Weise, daB, 
indem bestimmte Bewegungen auf ein hoheres Zentrum iibernommen werden, 
gleichzeitig die entsprechenden Teile des niederen gehemmt werden [FOERSTER 
(8)]. Dementsprechend 2 macht der Charakter der spontanen Bewegungen und 
der kiinstlich ausli:isbaren Reflexe im Laufe dieser Zeit erhebliche Umwandlungen 
durch, bis schlieBlich die dem Menschen eigene Haltungs- und Bewegungsform 
erreicht ist, ein UmwandlungsprozeB, der mit der Erlernung des freien Aufrecht­
sitzens und des Gehens noch keineswegs seinen AbschluB erreicht hat. 

Beim Neugeborenen finden wir, wie jedem Laien, vor allem jeder Mutter und 
jedem Vater bekannt, als Ruhe- und Schlafhaltung sowie als Ausgangshaltung 
fiir aIle Bewegungen die Beugehaltung. Diese Erscheinung hat nach PEIPER (3) 
nichts mit einer Nachwirkung der intrauterinen Lage zu tun, da letztere eine 
ganz andere ist. Andererseits ist dies Uberwiegen der Beuger offenbar cerebral, 
d. h. pallidar, bedingt und nicht etwa peripherischer Natur: die Muskelmasse 

1 Ich gebrauche "Striatum" stets im Sinne von Nucleus caudatus + Putamen, also 
ohne Globus pallidus. 

2 In Wirklichkeit hat man natiirlich umgekehrt aus der Art der Bewegungen auf die 
sie in Gang setzenden Mechanismen geschlossen. Es ist aber bemerkenswert, daB zwischen 
den Terminen der F.unktionsaufnahme und denen der Markreifung der verschiedenen 
"Zentren" eine gute Ubereinstimmung besteht; so ist z. B. bis zum 5. Monat das Putamen 
und die strio-pallidare Faserung noch groBtenteils marklos (s. hierzu LANGWORTHY). 
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ist sogar an den Streckern starker [PEIPER (3)]. DOXIADES wies einen - reflek­
torisch bedingten - erhohten Ruhespannungszustand der Beugemuskulatur 
nach, wodurch aber die Frage nach der Ursache der Beugehaltung natiirlich 
nur urn eine Instanz verschoben wird. 

Was die spontanen Bewegungen betrifft, so fiihrt der junge Saugling nach 
PEIPERS (2) Angabe iiberhaupt nur solche aus, die auch als Reflex auslOsbar 
sind: es handelt sich urn reflexartige Spontanbewegungen. Ferner verfiigt er 
noch nicht iiber spezialisierte Einzelbewegungen; vom Pallidum werden im 
allgemeinen nur Massenbewegungen vermittelt [s. jedoch die Einschrankungen, 
die LOTMAR (3) gegeniiber diesen Thesen macht.] Diese haben zum Teil eine 
unverkennbare Ahnlichkeit mit athetotischen. Auf die Beriihrungspunkte 
zwischen der noch unentwickelten Motorik des Sauglings und den Symptomen 
der Erkrankung des Linsenkernsystems hat wohl als erster ANTON (1), spater 
STRUMPELL (3) und dann MmKOWSKI (3) hingewiesen. Ebenso wie die spontanen 
sind die urn diese Zeit durch Reizung der Korperoberflache zu erzielenden reflek­
tori8chen Bewegungen durch Mangel an Hemmung und leichtes Ubergehen in 
allgemeine Unruhe ("Irradiation") ausgezeichnet. Auch sie sind im wesent­
lichen als Massenbewegungen gekennzeichnet, zum mindesten in dem Sinne, 
daB alle Beuger oder Strecker eines Gliedes gemeinsam reagieren [PEIPER (3)]. 

Mit dem "Obergang der Herrschaft iiber die Motilitat auf das Striatum treten 
dann Einzelbewegungen auf, die zum Teil bereits den Charakter der willkiirlichen 
haben; aber auch jetzt noch weicht ihr Typus von dem des Erwachsenen ab; 
das kommt hauptsachlich darin zum Ausdruck, daB die meisten Bewegungsakte 
noch von zahlreichen Mitbewegungen begleitet erscheinen. Erst allmahlich 
schafft deren Unterdriickung die Moglichkeit feiner, abgestufter Ziel- und Zweck­
bewegungen, wie ja auch irn spateren Alter die Erlernung vieler motorischer 
Fertigkeiten (z. B. des Spielens eines Musikinstruments, vieler Sportarten) 
hauptsachlich die Ausschaltung iiberfliissiger Mitbewegungen zur Voraus­
setzung hat. Immerhin sind das Aufrichten und das Sitzen, d. h. die charakte­
ristischen Neuerwerbungen des zweiten Lebenshalbjahres, Funktionen des 
Striatums. Aber auch, nachdem am Anfang des zweiten Lebensjahres die 
GroBhirnrinde ihre Funktion aufgenommen hat, bleiben doch immer noch 
liingere Zeit friihkindliche Bewegungsformen erhalten, wie vor allem SCHALTEN­
BRAND (2) fiir das Aufstehen gezeigt hat. Ja, nach MINKOWSKI (1) ist sogar der 
so recht eigentlich fetale unbegrenzt irradiierende und generalisierende Leitungs­
typ selbst in spateren Stadien nur iiberdeckt und kann immer noch wieder zum 
V orschein kommen. 

Wie dieser kurze "Oberblick gezeigt hat, kennt man also bis zu einem gewissen 
Grade die jeder Entwicklungsphase zukommende Motorik, und man kann 
- natiirlich unter Beriicksichtigung ziemlich weitgehender individueller Ver­
schiedenheiten - unter krankhaften Verhaltnissen (ahnlich wie bei den BINET­
SmoNschen Tests fiir die geistigen Leistungen) ein mehr oder weniger starkes 
Zuriickbleiben hinter dem fiir das betreffende Alter zu Erwartenden feststellen. 
Man spricht dann von "motoriBchen InfantiliBmen" (HOMBURGER, K. JACOB, 
GEIGER), nicht ganz gliicklich, insofern Infantilismus eigentlich das Verharren 
auf kindlichem Zustand beirn ErwachBenen bedeutet. DUPRE spricht von motori­
scher Hemmungsdebilitat oder motorischer Hypogenesie. 

Neben diese ontogenetische Betrachtungsweise, die gewisse, unter patho­
logischen Verhaltnissen anzutreffende Bewegungsformen auf Storungen der 
individuellen Entwicklung zuriickfiihrt, tritt dann des weiteren die phylogene­
ti8che, die Reminiszenzen an die Motorik der Vorfahren des Menschengeschlechts 
aufdeckt. Und zwar wurden Analogien zur letzteren sowohl in den normalen 
Bewegungen der ersten Lebenszeit wie auch in den pathologi8chen spaterer Jahre 
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erkannt. Besonders ist O. FOERSTER (8,12) diesen Zusammenhangen nach­
gegangen. Nach ihm hangt die vorher erwahnte Ruhehaltung des Sauglings 
in FlexionssteHung damit zusammen, daB das Pallidum auf die Glieder den­
jenigen innervatorischen EinfluB auslibt, der der Kletterhaltung des ruhenden 
oder schlafenden Affen entspricht. Was die Bewegungen anbelangt, so bestehen 
entsprechende Ahnlichkeiten zwischen den beim gesunden Neugeborenen 
(KLAATSCH) sowie bei gewissen Erkrankungen des extrapyramidalen Systems 
- insbesondere bei der Athetose - zu beobachtenden Bewegungen von Flucht­
und Abwehrcharakter einerseits und der Kletterbewegung, vor aHem dem 
Klettersprung, der Affen, und zwar besonders auch der Halbaffen andererseits 
[so jedoch die Kritik, die LOTMAR (2) an diesen Anschauungen FOERSTERS libt). 
Spater hat u. a. auch GIERLICH (3) bei seiner Erklarung des Lahmungstyps bei 
den Hirnerkrankungen der Kinder und der Erwachsenen diese phylogenetische 
Betrachtungsweise herangezogen (s. u. S. 83, 84). 

Nach diesen allgemeinen Betrachtungen sollen einige wenige Haltungs- und 
Bewegungsformen, Reflexe und Reaktionen, die beim normalen Saugling wie 
auch beim kranken Kind spaterer Altersstufen zur Beobachtung kommen, auf­
geflihrt werden; die Zusammenstellung macht aber nicht den geringsten Anspruch 
auf Vollstandigkeit. 

Mit dem vorher erwahnten "Oberwiegen der Beuger dlirfte die dem Saugling 
eigentlimliche Synergie: FaustschluB und Beugung im Handgelenk - statt 
wie beim Erwachsenen Streckung - zusammenhangen (FOERSTER, K. JACOB, 
GEIGER). AnschlieBend ware zu erwahnen die Supinationsstellung der FliBe 
als Mitbewegung bei willkiirlicher oder reflektorischer Plantar- und Dorsalflexion 
[FOERSTER (13), K. JACOB) und die Umkehrung der - spateren Stadien eigenen 
- Assoziation zwischen Plantarflexion im FuB- und Streckung im Knie- und 
Hiiftgelenk und umgekehrt (THIEMICH). 

Von den Reflexen hat seit langer Zeit der Babinski der Neugeborenen groBes 
Interesse gefunden. Man hat frliher ziemlich allgemein dieses Phanomen als 
den Ausdruck der mangelnden Reife und Funktionsfahigkeit der Pyramidenbahn 
angesehen. Neuere Autoren haben aber gegen diese Auffassung eingewandt, daB 
die Dorsalflexion der groBen Zehe nur inkonstant und oft nicht recht typisch 
vorhanden sei. (Verfasser hat selbst friiher eine Reihe von kranken, aber nicht 
hirnkranken, Sauglingen auf den BABINSKI-Reflex untersucht und kann das 
zuletzt Gesagte bis zu einem gewissen Grade bestatigen; in der Mehrzahl der 
Falle war der Reflex aber doch vorhanden, und zwar typisch. Auch G. Voss 
gibt eine groBe RegelmaBigkeit des "physiologischen" Babinski bis zum Ende 
des 2. Lebensjahres an.) SCHWARTZ sowie BERBERICH und WIECHERS haben 
aus der Inkonstanz geschlossen, daB es sich immer um ein als pathologisch zu 
wertendes, so gut wie stets mit dem Geburtstrauma zusammenhangendes 
Symptom handle. Dieser Auffassung ist indes der Boden entzogen worden 
durch die Untersuchungen MINKOWSKIS (3), nach denen in der frlihen Fetalzeit 
die trage Dorsalflexion mit Zehenspreizung die konstante Reaktion auf Streichen 
der FuBsohle darstellt, zwischen dem 4. und 6. Monat manchmal "Obergang in 
den plantaren Typus erfolgt und beim frlihgeborenen und reifen Neugeborenen 
sowohl Dorsal- wie Plantarflexion beobachtet wird. PEIPER (1), VOGT, IBRA­
HIM (2) u. a. betrachten den Babinski der Sauglinge als ein athetotisches Be­
wegungsspiel bei unvollkommen arbeitsfahigem Striatum, das inkonstant, aber, 
wenn vorhanden, ohne pathologische Bedeutung sei (ahnlich BENDIX). K. JACOB 
sieht in der BABINSKI-"Stellung" eine Teilerscheinung der Athetose double. 
Nach INARROS und MUNoz ist der Babinski der Neugeborenen rein peripherisch 
durch ein funktionelles "Oberwiegen der Zehenextensoren liber die Flexoren 
bedingt. Nach Erloschen des reflektorischen Babinski findet sich nach GEIGER 



78 F. WOHLWILL: Cerebrale Kinderlahmung. 

unter Umstanden krankhafterweise eine Dorsalflexion der groBen Zehe beim 
Gehen. 

Auch andere "spastische" Reflexe sind als "physiologisch" beim Saugling 
beschrieben worden. Das STRUMPELLsche Phanomen kann nach BOSTROEM (1) 
bei normalen Kindern bisweilen lange persistieren. ROSSOLIMO und MENDEL­
BEOHTEREW dagegen sind nur in den ersten 3 W ochen als physiologisch zu 
betrachten (G. Voss). Am Arm [STRUMPELL, FOERsTER (13)] ist u. a. das von 
GIERLIOH (2) beschriebene "Pronationsphanomen" in den ersten Monaten 
positiv. Bei den letztgenannten Reflexen wird im Gegensatz zu der kontro­
versen Beurteilung des Babinski wohl allgemein die Unfertigkeit der Pyramiden­
bahn als Ursache betrachtet. 

Von lebenswichtiger Bedeutung fiir den Saugling ist natiirlich der Saug­
reflex, der zugleich ein "Suchreflex" (nach der Mutterbrust) ist. Er wird in der 
ersten Zeit nur taktil durch Beriihrung ausgelOst, spater ist er auch durch 
optische Eindriicke stark beeinfluBt und kommt durch sie auch ohne Beriihrung 
in Gang [PEIPER (1)]. Er verschwindet im Laufe des ersten Lebensjahres. 

Jedem, der sich mit Kindern beschaftigt hat, ist ferner der "tonische Reflex 
auf die Gelenke" bekannt, der zu einem festen UmschlieBen von Gegenstanden 
fiihrt, und zwar nicht nur mit der Hand,sondern auch mit dem FuB [PEIPER (2), 
CATEL (1): "tonischer Handreflex"]' Gleichartiges beschreibt FOERSTER (3,4) 
bei Athetosekranken. Ein von BAUER (Hamburg) beschriebener "Kriechreflex" 
- der Saugling fangt zu kriechen an; wenn man ihn in Bauchlage auf einen 
flachen Tisch legt und seine FuBsohlen unterstiitzt - ist bis zum 4. Monat 
"physiologisch" . 

Ein viel untersuchter Reflex ist der von MORO beschriebene "Umklamme­
rungsreflex": Beim Erschiittern der Unterlage fahren dieArmchen des Sauglings 
auseinander, worauf sie bei halbgestreckten Ellbogen wieder adduziert werden. 
Dieser Reflex ist normalerweise nur im ersten Lebensvierteljahr vorhanden. 
Nach PEIPER (1) handelt es sich um eine Bogengangsreaktion, wahrend bei dem 
ahnlichen HEuBNER-YLPPoschen "Hampelmannphiinmnen", bei dem derselbe 
Effekt durch einen Schlag auf das Brustbein ausgelOst wird, eine Schreck­
reaktion vorliegen soll. Es ist normalerweise nur bei Fruhgeburten vorhanden 
(YLPPO). 

Ein gleichartiger Reflexerfolg ist auch als Reaktion auf Bewegungen (Dreh-, 
Kipp- und Progressivreaktionen) zu erzielen. Doch soIlte nach SOHALTEN­
BRAND (1) hier nicht von MORoschem Reflex gesprochen werden. Diese letzt­
genannten Beobachtungen fiihren uns in das Gebiet der von MAGNUS und 
DE KLEYN beschriebenen Lage- und Bewegungsreflexe, die fUr uns ebenfalls ein 
weitgehendes Interesse haben. Wichtig ist hier vor aIlem die Tatsache, daB 
diese Phanomene durch die Tatigkeit des GrofJhirns gehemmt werden. Die 
Utrechter Autoren haben die Beobachtungen an ihren Versuchstieren bekannt­
lich nach Enthirnung vorgenommen. Es ist also von vornherein zu erwarten, 
daB sie auch beim Menschen nur nachweis bar sein werden, wenn das GroBhirn 
entweder noch nicht oder infolge Erkrankung nicht mehr funktionsfahig ist. 
Was letzteres betrifft, so ist das Vorkommen bestimmter tonischer Hals- und 
Labyrinthreflexe bei Gehirnkrankheiten des Menschen schon von MAGNUS 
und DE KLEYN selbst und dann von einer Reihe anderer Forscher festgesteIlt 
worden. Die normale Entwicklung der betreffenden Phanomene in der ersten 
Lebenszeit des Menschen hat vor aHem SOHALTENBRAND (1) studiert. Es hat 
sich dabei gezeigt, daB die einzelnen einschlagigen Reaktionen in gesetzmaBiger 
Weise zu bestimmten, aber verschiedenen Terminen auftreten und wieder ver­
schwinden. Auf Einzelheiten kann hier nicht eingegangen werden; es sei aus­
driicklich auf die Mitteilungen des genannten Autors verwiesen und hier nur 
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kurz folgende zusammenfassende Aufstellung wiedergegeben: In den ersten 
6 Monaten sind vorwiegend Reaktionen auf Bewegungen nachweisbar. Dann 
folgt ein Vierfii13lerstadium mit charakteristischen primitiven Korperstell­
reflexen, das abgelost wird durch eine Epoche, in der aIle tonischen Haltungs­
reflexe auf die Extremitaten verschwinden, bis schlie13lich im Laufe der ersten 
Lebensjahre die endgiiltige Form der Korperhaltung, der Bewegungen und der 
Reflexe erreicht wird. Zu erwahnen ist noch, da13 im 2. Lebensjahre die Be­
wegungsreaktionen immer mehr an Bedeutung verlieren in demselben Ma13e, 
in dem die Lagereaktionen sich vervollkommnen. 

In allen diesen Dingen bestehen mannigfache Analogien zu den Feststellungen 
beim Tier; nur sind beim neugeborenen Menschen die Bewegungsreaktionen viel 
starker, die Stellreflexe viel weniger entwickelt als beim Tier; auch spaterhin 
unterliegen die Stellreflexe einer viel starkeren Hemmung. Schlie13lich ist das 
symmetrische Aufstehen, das yom Menschenkind erst im 4.-5. Lebensjahr 
erworben wird, eine spezifisch menschliche Erscheinung. 

Ins Gebiet der soeben besprochenen Reaktionen gehoren noch einige weitere, 
in der Humanpathologie praktisch wichtige Reflexe, so zu den symmetrischen 
tonischen Halsreflexen der BRUDZYNSKYSche, ferner der LANDAusche Reflex: 
bei Hochheben des Kindes in Bauchlage - Unterstiitzung am Thorax - hebt 
das Kind den Kopf (Labyrinthstellreflex auf den Kopf); daran schlie13t sich 
eine tonische Streckung der Wirbelsaule und der Beine. Driickt man jetzt den 
Kopf nach abwarts, so verschwindet die Streckung und das Kind klappt wie 
ein Taschenmesser zusammen. Indes lernen die Kinder verhaltnisma13ig bald, 
diesen Reflex zu vermeiden (LANDAU), daher ist er in seiner klassischen Form 
nur bei etwa 10% der Kinder zu erzielen [SCHALTENBRAND (2)]. Bisweilen schon 
im ersten Lebensvierteljahr nachweisbar erreicht er seine hochste Frequenz im 
zweiten und verschwindet als letzter von den tonischen Halsreflexen im Laufe 
des 3. Lebensjahres. Dagegen ist der GALANTsche Riickgratreflex: Ausbiegung 
der Wirbelsaule nach Streichen der Riickenhaut mit der Konvexitat zur gereizten 
Seite nur in den ersten Lebensmonaten nachweisbar. PEIPER und ISBERT 
fanden, da13 gleichzeitig das Becken nach hinten und das gleichseitige Bein in 
Knie und Hiifte gestreckt, das der Gegenseite gebeugt wird. Dieselben Autoren 
beschreiben einen Augenreflex auf den Hals: Annahme einer opisthotonischen 
Stellung bei Belichtung der Augen. Die letzten beiden Reflexe sind ausschlie13-
lich beim Menschen festgestellt worden. 

SchlieBlich waren noch die bedingten Reflexe zu erwahnen, deren Entwicklung 
beim Kind besonders von KRASNOGORSKI und seiner Schule mit Hilfe der reflek­
torischen Speichelsekretion untersucht worden ist. Danach ist fiir ihre Er­
werbung im Gegensatz zu den zuletzt betrachteten Reflexen eine normale 
Erregbarkeit und Funktionsfahigkeit der Hirnrinde, daneben eine bestimmte 
optimale Erregbarkeit der subcorticalen Zentren erforderlich. Dem entsprechend 
werden im ersten Trimenon iiberhaupt noch keine bedingten Reflexe gebildet, 
und erst yom zweiten Halbjahr an hat man in nennenswertem Ma13e mit diesen 
Phanomenen zu rechnen. Auch dann noch wird die Schnelligkeit der Bildung 
der bedingten Reflexe (Latenzdauer), ihre Persistenz (Wochen und Monate), 
die Hohe der Spezifitat und das richtige Verhaltnis zwischen Starke des aus­
losenden Reizes und Ausma13 der bedingten Reaktion, so wie diese Eigenschaften 
spateren Lebensepochen zukommen, erst allmahlich erreicht. Zunachst zeichnen 
sich diese Erscheinungen durch einen sehr geringen Grad von Spezifitat oder 
- positiv ausgedriickt - durch eine starke Irradiation aus, und zwar sowohl 
in dem Sinne, da13 zwischen mehreren ahnlichen Reizen nicht richtig gewahlt 
wird, als auch in dem einer wenig spezifizierten Reaktion. 
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AIle im vorhergehenden aufgefiihrten motorischen Erscheinungen - und 
dane ben noch eine groBe Reihe anderer - sind also, urn es noch einmal hervor­
zuheben, in bestimmten Altersstufen als vollig normal zu betrachten. Es kann 
aber unter pathologischen Verhaltnissen diese friihkindliche Motorik entweder 
mehr oder weniger lange iiber die ihr zukommende Altersperiode hinaus erhalten 
bleiben oder aber sie kann, nachdem sie schon der des reiferen Kindes Platz 
gemacht hatte, aufs neue in Erscheinung treten. So fiihrt z. B. SCHALTEN­
BRAND (2) den Begriff des "quadrupedalen Syndroms" ein, das sich aus der 
Gegenwart positiver Halsstellreflexe, primitiver Art des Aufstehens und Er­
schwerung oder Unmoglichkeit des aufrechten Gehens zusammensetzt. Es ist 
aber keineswegs immer so, daB nun der Gesamtzustand einer bestimmten Ent­
wicklungsstufe erhalten bliebe oder wiederhergestellt wiirde, vielmehr handelt 
es sich oft, ja meist nur urn vereinzelte, vielfach nur unscheinbare Phanomene, 
nach denen man suchen muB, und die unter Umstanden nicht konstant vorhanden 
sind, sondern nur bei besonderer Beanspruchung der motorischen Funktionen, 
wie z. B. bei Beschleunigung des Gangs, ungewohnten Haltungen u. dgl., in 
Erscheinung treten (K. JACOB). 

Diesen "motorischen Infantilismen" muB nicht immer £line organische Hirn­
affektion, also z. B. im FaIle des Fehlens von Reflexen eine Unterbrechung des 
Reflexbogens, zugrunde liegen. Vielmehr werden nach PEIPER und ISBERT 
bei schwerer Beeintrachtigung des Aligemeinzustandes Muskeltonus und Reflex­
erregbarkeit in verschiedenem AusmaB und verschiedener Reihenfolge geschadigt, 
wobei es zum Erloschen bestimmter, zur Enthemmung anderer Mechanismen 
kommen kann. Vielfach sind die "motorischen Infantilismen" gerade bei 
Schwachsinnigen festgestellt worden (HOMBURGER, K. JACOB). Bei solchen 
Kindern ist die mangelnde Entwicklung der Motorik leicht daraus erklarbar, 
daB es ihnen an einem Bediirfnis fehlt, sich mit der Umwelt in Beziehung zu 
setzen (THOMAS). Es stehen jedoch die betreffenden Phanomene keineswegs in 
einem unmittelbaren Verhaltnis zum Grade der Intelligenzstorung. 

HOMBURGER nimmt an, daB es sich in vielen Fallen urn eine einfache Ver­
zogerung der Entwicklung ohne organische Grundlage handle, namlich in den­
jenigen, bei denen sich die normale Entwicklung verspatet noch einstellt. Da 
es aber auch nach ibm FaIle gibt, in denen der "Infantilismus" gar nicht oder 
nicht ganz verschwindet, und da ferner der Unterschied zwischen "funktionell" 
und "organisch" ja wohl nicht so prinzipieller Art ist, so hindert uns nichts, 
anzunehmen, daB hier sehr leichte Formen derjenigen Storungen vorliegen, die 
in den schwereren Fallen grobere und dauernde Defekte zeitigen, sei es, daB die 
jenen leichteren zugrundeliegenden Prozesse einer Heilung zuganglich sind, sei 
es, daB geniigend gesunde Strukturen vorhanden sind, urn die Funktion der 
geschadigten zu iibernehmen. Jedenfalls gehoren diese Dinge sehr wohl auch, 
ja, man konnte sagen, gerade vorzugsweise in den Rahmen der Phanomene, 
deren Untersuchung erforderlich ist, wenn man sich iiber die Besonderheiten 
kindlicher Motilitatsstorungen klar werden will. Kein Zweifel kann bestehen, 
daB, nachdem unser Auge fiir diese Erscheinungen hinreichend gescharft ist, 
wir ihnen auch in Fallen groberer motorischer Defekte werden nachgehen konnen. 
Schon jetzt werden wir in dies Gebiet gehOrigen Symptomen verschiedentlich 
in der KIinik der "cerebralen Kinderlahmung" begegnen. 

IV. Symptomatologie. 
An den Anfang der Betrachtungen iiber die Besonderheiten, die die Klinik 

der Motilitatsstorungen des Kindes gegeniiber derjenigen des Erwachsenen 
aufweist, wollen wir die Tatsache stellen, daB beim Kind noch weniger als beim 
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Erwachsenen ein Parallelismus zwischen dem U mfang der pathologisch -ana­
tomisch festzustellenden Zerstorungen und der Schwere der klinischen Erschei­
nungen besteht. Selbst verhii.ltnismaBig betrachtliche im Kindesalter erworbene 
Substanzdefekte, Hohlenbildungen wie Narben, werden unter Umstanden als 
Zufallsbefunde bei Sektionen von Personen aufgedeckt, die klinisch keinerlei 
auf eine Hirnschadigung hinweisende Storungen geboten hatten (s. Abb. 10 
und 11). Es muB natiirlich unentschieden bleiben, ob eine minutiose Unter­
suchung in solchen Fallen nicht doch leichte Abweichungen von der Norm, 
gewisse "motorische Infantilismen", wie wir sie oben kennen gelernt haben, 
ergeben haben wiirde. Eine solche genaue Untersuchung wird eben, wenn ein 
Verdacht auf Hirnstorung gar nicht gegeben ist, in solchen Fallen wohl fast 
stets unterlassen werden. Es zeigt sich bei diesen Beobachtungen die S.72 
hervorgehobene Fahigkeit des kindlichen Gehirns zur "Reorganisation", die die 
des Erwachsenen erheblich iibertrifft. 

Auf der anderen Seite ist jedoch der Unterschied bemerkenswert, der zwischen 
dem Zustand, wie wir ihn in den schwersten in unser Gebiet gehorigen Fallen, 
den "Kindern ohne GroBhirn", beobachten, und demjenigen eines groBhirn­
losen Tiers besteht: Das von EDINGER und FISCHER beschriebene Kind, das 
33/ 4 Jahre alt wurde, hat nie die Hande zum Halten oder Greifen gebraucht, 
es lag kontrahiert und fast bewegungslos da; nur das Gesicht zeigte eine gewisse 
Motilitat, Lippen und Zunge wurden beim Saugen und beim Einloffeln der 
N ahrung gebraucht; sonst schien es immer zu schlafen, es fand sich keinerlei 
seelische Regung, und es war nicht moglich, zu dem Kind in Beziehung zu treten. 
Ahnlich verhielten sich die beiden Falle A. JAKOBS (2,3) und andere einschlagige 
FaIle des Schrifttums. Demgegeniiber lernte der groBhirnlose Hund ROTHMANNS 
bald wieder laufen, ja, eine Hiirde iiberklettern, er zeigte Wechsel von Schlafen 
und Wachen, und obwohl ihm ebenso wie den genannten Kindern auBer taktilen 
keinerlei Sinnesempfindungen zu Gebote standen, war es doch moglich, ihn 
allerlei zu lehren. Auch die Tonusverteilung ist bei den groBhirnlosen Tieren 
im wesentlichen normal in scharfem Gegensatz zu den schweren Zustanden von 
"Enthirnungsstarre", die die "Kinder ohne GroBhirn" zeigen 1. 

Somit ist der Unterschied gegeniiber den Verhaltnissen auch beim hOheren 
Saugetier noch immer hinreichend groB; kein Wesen ist eben so auf das GroBhirn 
angewiesen wie der Mensch, und auch der der GroBhirntatigkeit noch entbehrende 
Saugling ist ja ein vollig hilfloses GeschOpf, das ohne die Pflege Erwachsener 
elend zugrunde gehen wiirde. 

Zwischen den angefiihrten beiden Extremen, dem scheinbar volligen Fehlen 
cerebraler Storungen und dem Vorhandensein fast absoluter Bewegungs­
losigkeit und eines jeder geistigen Regung baren Vegetierens liegt das groBe 
Gebiet der klinisch in Erscheinung tretenden Storungen, die wir als Folge von 
Hirnschadigungen im Kindesalter zu erwarten haben. Diese sollen - ent­
sprechend dem dieser DarsteIlung zugrunde liegenden Plan - nur insoweit 
besprochen werden, als sie von denjenigen des Erwachsenen abweichen. Dagegen 
konnen wir uns nicht ganz auf die motorischen Symptome beschranken, da 
Storungen von seiten anderer Zentren und Bahnen ebenfalls dem Kindesalter 
eigentiimliche Ziige bieten und so das Krankheitsbild vervollstandigen. 1m 
Vordergrund stehen aber doch stets: 

1. Die motorischen Storungen. 
Wir werden dabei, wie es schon FREUD u. a. getan haben, die Symptomatologie 

der hemiplegischen und der di- und paraplegischen Formen getrennt besprechen, 

1 Auf die Unterschiede, die in dieser Beziehung zwischen den bei und nach der Geburt 
erworbenen Defekten und den in fruher Fetalzeit entstandenen MiBbildungen bestehen 
(GAMPER, A. JAKOB), kann hier nicht nither eingegangen werden. 

Handbuch der Neuroiogie. XVI. 6 
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weil sich das als praktisch zweckmaBig erweist, obwohl hier keineswegs ein 
prinzipieller Gegensatz besteht und auch "Obergange von dem einen Typus in 
den anderen vorkommen und vor allem viele Einzelziige beiden gemeinsam sind. 
Die letzteren werden wir, urn Wiederholungen zu vermeiden, bei der hemi­
plegischen Form abhandeln. Betont sei, daB sich die folgende Darstellung der 
Symptomatologie auf die Dauererscheinungen bezieht, die nach dem - wie 
wir noch sehen werden - ja sehr oft arztlich nicbt beobachteten "Initialstadium" 
zuriickbleiben. 

a) Die hem i p leg i s c h e For m. 

Die pyramidalen Storungen. In alteren Arbeiten kann man vielfach lesen, 
daB die "cerebrale Kinderlahmung" auf einer mangelnden Anlage oder friihen 
Unterbrechung der Entwicklung der Pyramidenbahn beruhe. Das ist namentlich 
fiir die spater zu betrachtenden diplegischen Falle behauptet worden (CON­
CETTI, COLLIER). Aber ganz abgesehen davon, daB, wie wir sahen (s. S. 70), 
ein solcher Mangel in der Anlage von der sekundaren Degeneration bei 
friihkindlichen Lasionen anatomisch gar nicht unterschieden werden kann, 
wiirde auch eine gesonderte Besprechung der erstgenannten Falle keinen prak­
tischen Vorteil bringen. Jedenfalls spielen Storungen der Pyramidenbahn­
funktion bei den kindlichen Hemiplegien keine geringere Rolle als bei denen des 
Erwachsenen. 

"Ober die Frage etwaiger Unterschiede in der Symptomatologie beider findet 
man allerdings im Schrifttum ziemlich widersprechende Angaben. Nach den 
einen waren zwischen der infantilen Hemiplegie und der des Erwachsenen 
keinerlei wesentliche Differenzen, nach den anderen bestanden doch mehr oder 
weniger betrachtliche Abweichungen. Sehr wesentlich fiir diesen Punkt ist 
offenbar das Entstehungsalter der anatomischen Lasionen. Nach dem 9. Lebens­
jahr soll nach MAGNI kein Unterschied mehr zustande kommen. Aber in den 
vorangehenden Zeitabschnitten gibt es offenbar einen Bereich, in dem die 
Lahmungstypen stark differieren. Die wichtigste Besonderheit, die uns bei 
kindlicher residuarer Pyramidenbahnlasion entgegentreten kann, ist das Fehlen 
des WERNICKE-MANNschen Verteilungstypus der Lahmungen. Hierau£ hat zuerst 
LEWANDOWSKY (1) aufmerksam gemacht. Statt des bekannten Erhalten­
bleibens der Beugersynergien am Arm, der Streckersynergien am Bein finden 
wir beim Kind vielfach gliedweise A£fektionen, also gleichzeitige Lahmungen 
zusammengehoriger Agonisten und Antagonisten. LEWANDOWSKY fand z. B. 
regelmaBig die Rotatoren der oberen sowohl wie der unteren GliedmaBen, ebenso 
die Supinatoren und Pronatoren paarweise gelahmt, wahrend andere Paare 
wie Extensoren und Flexoren funktionstiichtig bleiben. "Obrigens kommen 
auch nach LEWANDOWSKY - besonders am Bein - "Obergange zum "Pra­
dilektionstypus" vor. FOERSTER (9) sah demgegeniiber besonders haufig eine 
Monoplegia pedis bei Intaktheit der Bewegungen in den weiter proximal 
gelegenen Gelenken. Beziiglich der Rotatoren fand er gerade eher einen differen­
tiellen Typus. LEWANDOWSKY erklart das Ausbleiben des "Pradilektions­
typus" dadurch, daB eine Zusammenfassung der Muskeln zu bestimmten Be­
wegungen im kindlichen Gehirn noch nicht stattgefunden habe. Wenn auch bei 
alteren Kindern der "WERNICKE-MANN" vermiBt werde, so liege das entweder 
daran, daB jene Zusammenfassungen noch nicht fest genug seien, oder daB die 
Einiibung neue Bedingungen schaffe, die dem Betroffenen niitzlicher seien als 
die beim Pradilektionstypus verwirklichten. . 

FOERSTER (9) bringt dagegen die fragliche Erscheinung damit in Zusammen­
hang, daB es sich bei den Kindern meist um Rindenlasionen handle; bei solchen 
kann namlich, wie schon WERNICKE selbst ausgesprochen hat, der Pradilektions-
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typus fehlen. FOERSTER erklart das damit, daB - seiner Theorie zufolge - die 
Erhaltung oder Wiederkehr gewisser Muskelfunktionen bei der Pyramidenbahn­
lasion auf dem vikariierenden Eintreten der ungekreuzten Bahnen der Gegen­
seite beruhe. Bei Rindenprozessen aber konne es leicht zu einer geringen Mit­
schadigung dieser Hilfsursprungsfelder kommen. Diese Erklarung wiirde bei 
der nahen Nachbarschaft der beiden Parazentrallappchen (s. jedoch S. 96) 
natiirlich besonders fUr die von ihm ja vorzugsweise beriicksichtigte FuB­
monoplegie Geltung haben konnen. Fehlt diese Mitschadigung der andern Seite, 
so tritt auch bei Rindenerkrankungen - und, so muB man, ohne daB er es 
ausdriicklich sagt, wohl FOERSTER interpretieren, somit auch bei Kindern -
der "WERNICKE-MANN" in sein Recht. Der naheliegende Versuch, die FOERSTER­
sche Annahme durch klinisch-anatomische Paralleluntersuchungen auf ihre 
Richtigkeit zu priifen, ist indes, soweit ich sehe, bisher nicht unternommen 
worden. 

Die segmental-gliedweise Lahmung ist nach LEWANDOWSKY (I) ferner dafiir 
verantwortlich zu machen, daB es bei der kindlichen Hemiplegie "kaum jemals" 
zu echten Kontrakturen im Sinne dauernder, aber passiv vollig iiberwindbarer 
Muskelkontraktionen komme; es handle sich vielmehr in der Regel urn fixe 
organische Kontrakturen, die gar nicht einmal immer aus funktionellen hervor­
gegangen, sondern vielfach lediglich durch einen Mangel an Konformitat zwischen 
Knochen- und Muskelwachstum bedingt seien. 

Wie dem auch sei, jedenfalls findet man auch bei der infantilen Hemiplegie 
- mit Ausnahme seltener Vorkommnisse von starker Hypotonie selbst bei 
gesteigerten Sehnenreflexen [KONIG (4)] - ausgesprochene TonuserhOhungen, 
besonders der weniger stark von der Lahmung betroffenen Muskeln und als 
Resultat von Lahmungsverteilung und Kontraktur charakteristische Haltungen 
der GliedmaBen, die in den einzelnen Fallen zwar wechseln konnen, im ganzen 
aber doch dem Anblick, den solche Patienten gewahren, etwas Typisches geben 
(s. Abb. 20 und 21). Eine solche kennzeichnende Haltung findet man schon 
bei CAZAUVIELH 1 beschrieben, dessen Arbeit von FREUD (I) an den Beginn 
der Geschichte der "cerebralen Kinderlahmung" gestellt wird, der aber seiner­
seits schon auf MORGAGNI, ESQUIROL, ROSTAN u. a. Bezug nimmt. FREUD selbst 
rekapituliert die Schilderung, die GAUD.A.RD mit folgenden Worten gibt: 

"Der Arm ist an den Rumpf gedriickt, der Vorderarm steht in halber Pronation und 
ist gegen den Oberarm rechtwinklig gebeugt. Der Ellbogen haftet am Korper. Die Hand 
ist gebeugt und ulnarwarts geneigt, die Finger mehr oder minder in die Hohlhand geschlagen, 
wobei sie den Daumen iiberdecken. Das Bein, urn ein Geringes nach innen rotiert, zeigt 
manchrnal eine leichte Beugung des Unterschenkels gegen den Oberschenkel und eine 
Streckung (Plantarflexion) des FuBes. Dabei ist die FuBspitze nach innen gewendet, was 
dem ganzen FuB den Charakter des Equinovarus verleiht. Bei der Mehrzahl der Kranken 
ist die groBe Zehe fast rechtwinklig gegen den Metatarsus erhoben." 

Von diesem Typus gibt es indes namentlich bei frilher Entstehung des 
Leidens mannigfache A usnahmen, die aber zum Teil von den betreffenden 
Autoren zu sehr verallgemeinert werden. Nach GIERLICH (I) 2 ist in Fallen 
von vor dem 9.-10. Lebensmonat entstehenden Pyramidenlasionen die Haltung 
genau die umgekehrte wie diejenige, die beim Erwachsenen infolge des WERNICKE­
MANNschen Verteilungstypus der Lahmung auftritt: Der Oberschenkel ist 
maximal abduziert und auBenrotiert, das Bein im Hiift- und Kniegelenk gebeugt, 
im Sprunggelenk dorsalflektiert und leicht supiniert (Calcaneo-Varus-Stellung), 

1 Die Arbeit von CAZAUVIELH aus dem Jahre 1827 ist gerade heute auBerst interessant 
zu lesen, da sie sich z. B. ziemlich eingehend mit dem jetzt so aktuellen Problem der Lokali­
sationsmoglichkeit cerebraler Funktionen - zum Teil in Auseinandersetzungen mit GALL -
beschaftigt. 

2 GIERLICH nimmt Bezug auf eine entsprechende Mitteilung von RICHARD STERN. Ich 
habe die betreffende Arbeit, iiber die GIERLICH kein Zitat gibt, nicht finden konnen. 

6* 
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der Arm im Schultergelenk abduziert und gehoben, im Ellenbogen gebeugt und 
supiniert, die Finger gestreckt. Es wiirden demnach im allgemeinen in der 
oberen Extremitat die Verlangerer, in der unteren die Verkiirzer iiberwiegen. 
GIERLICH (1) setzt diese Haltung zu der von FREUD - allerdings vorwiegend 
im Affekt - beobachteten "Anbetestellung" in Beziehung. Zur Erklarung 
der Erscheinung greift er mit FOERSTER auf den "Klettersprung" der Mfen 
zuriick: die Pyramidenbahn iibernehme nach ihrer Entwicklung nur die erste 

Abb.20. Sonja W ., geb. 1. 11. 26. Spastische Abb. 21. Sonja W. Nach STOFFEL' Operation. 
Hemiparese rechts . Beginn des Leidens nach 
Keuchhusten 1927. Vor der Operation. Kinder· 
klinik Hamburg· St. Georg (Prof. REINHARD). 

Phase des Fluchtsprungs der Affen. Werde sie in diesem Stadium zerstort, so 
treten die unter der Herrschaft der subcorticalen Zentren verbliebenen Muskel­
synergieen der 2. Phase in Erscheinung; das sei der "WERNICKE-MANN". Komme 
aber die Pyramidenbahn gar nicht erst zur Entwicklung, so miissen die die 
erste Phase des Fluchtsprungs ausfiihrenden Muskeln in Kontraktur geraten. 

Von ganz anderen Gesichtspunkten, aber auch von ganz anderen, vermutlich 
an Fallen spaterer Entstehung gewonnenen Erfahrungen geht EVERSBUSCH in 
einer fast gleichzeitig mit der eben genannten Arbeit erschienenen Veroffent­
lichung aus: er unterscheidet scharf zwischen leichten, mittelschweren und 
schweren Formen. Bei den leichten ist der Unterarm bei maBiger Pronation 
entweder gestreckt oder auf etwa 150-160° gebeugt; im Bein hochstens geringe 
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SpitzfuBstellung. Bei den mittelschweren Fallen ist der Oberarm leicht adduziert 
und einwarts rotiert, der Unterarm starker gebeugt und in ausgesprochener 
Pronation fixiert, die Hand auf 900 gebeugt und stark ulnarflektiert, die Finger 
gebeugt, der Oberschenkel etwas adduziert und einwarts rotiert, der Unter­
schenkel im Knie maBig gebeugt, der FuB in Equinovarusstellung. In schweren 
Fallen ist der Oberarm fest an den Brustkorb gedruckt, der Unterarm recht­
oder spitzwinklig gebeugt und stark proniert, die Hand maximal ulnarflektiert, 
die Finger krampfhaft zur Faust geschlossen, das in Hiifte und Knie stark 
kontrakturierte, adduzierte und einwartsrotierte Bein zeigt ausgesprochene 
SpitzfuBstellung. EVERSBUSCH fand bei elektrischer Untersuchung der Nerven­
plexus in Narkose, also bei Ausschaltung "cerebraler Impulse", ahnliche Unter­
schiede im Reizeffekt bei Anwendung schwacher, mittelstarker und starker 
Strome, ja, es gelang, in tiefer Narkose durch solche elektrischen Reizungen 
den gleichen Haltungstyp zu erzeugen wie bei "cerebraler Kinderlahmung" 
(so auch MAX LANGE). Er ist daher der Ansicht, daB fiir das klinische Bild 
weder die Art noch die Topographie der Lasion, sondern vor allem die Intensitat 
des "Reizes" (?), der das zentrale Neuron treffe und von diesem aus dem peri­
pherischen Neuron zuflieBe, maBgebend seL 

N ach STERNBERG sind die Kontrakturen bei infantilenPyramidenlasionen einer­
seits beweglicher - d. h. bei vorsichtigem Vorgehen leichter zu iiberwinden -, 
andererseits starker - d. h. sie fixieren an sich starker - als bei Erwachsenen. 
Dberhaupt sind die Spasmen bei passiven Bewegungen weniger ausgesprochen 
als bei aktiven [IBRAHIM (1)], ja in den Fingern kann eine abnorm starke passive 
Beweglichkeit, vor allem Dberstreckbarkeit, vorhanden sein. 

Die Kontrakturen konnen spontan wieder nachlassen, und zwar - im Gegen­
satz zu den immer in den distalen Gliedabschnitten am starksten bleibenden 
Paresen - in ziemlich unregelmaBiger Weise. In anderen Fallen aber nehmen 
sie, wenn nicht eingegriffen wird, immer mehr zu, und aus den funktionellen 
werden durch Verkiirzung der Muskeln "anaiomische" oder Schrumpfungs­
kontrakturen, die auch in N arkose nicht mehr zu losen sind. 

Andererseits ist auf die schon S.72 hervorgehobene, im allgemeinen sehr 
viel weitergehende Restitution hinzuweisen, die bei kindlichen Hemiplegieen zur 
Beobachtung kommt. Die meisten unter diesen Kranken lernen nicht nur 
leidlich gehen, sondern auch den - wie beim Erwachsenen - fast stets p1ehr 
geschadigten Arm selbst zu Einzelbewegungen wieder benutzen. 

1m iibrigen kann ebenso wie die Haltung, so auch der Gang der infantilen 
Hemiplegiker Abweichungen von dem halbseitig gelahmter Erwachsener zeigen: 
neben dem fiir letztere charakteristischen zirkumduzierenden Gang kommt 
einfaches Hinken und Nachziehen des geschwachten Beins, Aufsetzen des Beins 
als Ganzes, Steppergang zur Beobachtung [KONIG (4)]; ataktische Erschei­
nungen - Schleudern und Stampfen - konnen hinzutreten (s. S.100). 

Neben den hemiplegischen sieht man auch monoplegische Formen, ja, FaIle, 
in denen praktisch genommen nur eine oder wenige Bewegungen in Mitleiden­
schaft gezogen sind. Besonders kennzeichnend ist hier die schon erwahnte 
Monoplegia pedis [FOERSTER (9)]. Man muB aber bedenken, daB es meist End­
zustande sind, die hier untersucht worden sind, und man nicht wissen kann, 
ob nicht urspriinglich ausgedehntere Halbseitenerscheinungen zufolge der dem 
Kind zukommenden Restitutionskraft wieder verschwunden sind. 

Facialis und Hypoglossus sollen sich angeblich seltener als beim Erwachsenen 
an der Halbseitenlahmung der Kinder beteiligen (WERNICKE u. a.). Eine Ur­
sache fiir diese Erscheinung, die iibrigens von FREUD und RIE sowie von 
KONIG (7) bestritten wird, und die man jedenfalls statistisch nirgends belegt 
findet, ist nicht recht ersichtlich, ebensowenig fiir die angebliche haufigere 
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Beteiligung des A ugenastes an der Facialisschwache und die vorwiegend mimische 
Natur der letzteren. [In einem Fall KONIGS (7) war eine solche mimische Facialis­
lahmung das einzige Restsymptom.] 

Augenmuskelldhmungen kommen natiirlich ebenfalls bei entsprechender 
Lokalisation der pathologischen Prozesse vor. Nach LIST sind bisher 20 Falle 
WEBER-BENEDIKTscher gekreuzter Lahmung beim Kind beschrieben worden. 
Das Syndrom solI ubrigens in diesen Fallen nicht ganz typisch sein, insofern 
die Levatorlahmung vielfach fehlt und supranucleare Blicklahmungen, nament­
lich solche nach der Seite, vorhanden sind (LIST), wahrend eine vertikale Blick­
lahmung nur von BABONNEIX und BLUM beschrieben worden ist. In akuten 
Fallen dieser Art handelt es sich oft um Tuberkel, die bekanntlich ihren Pra­
dilektionssitz im Pons-Pedunculusgebiet haben und die dabei als eine das Kindes­
alter bevorzugende Affektion gelten konnen. Auch wo es sich um Restzustande 
handelte, sind mehrfach Kalkherde, die mit einiger Wahrscheinlichkeit auf 
abgeheilte Tuberkel bezogen werden konnten, teils durch Sektion, teils rontgeno­
logisch nachgewiesen worden. 

AuBer eigentlichen Augenmuskellahmungen kann sich auch bei Kindern, 
die vorher nicht geschielt haben, Strabismus einstellen; doch spielt dieser bei 
der hemiplegischen Form eine viel geringere Rolle als bei der diplegischen 
(s. S. 96). 

Endlich ware hier noch der M itbewegungen Erwahnung zu tun, die nach 
c. WESTPHAL (2) geradezu ein Kennzeichen der fruherworbenen Hemiplegie 
sein sollen, die auf aIle Falle aber bei dieser bedeutend haufiger vorkommen 
als beim Erwachsenen. Es kommen sowohl homo- wie kontralaterale und unter 
letzteren identische und nicht identische in Betracht. Sie treten vor allem als 
Bewegungen eines gelahmten Glieds bei einer gewollten Bewegung eines nicht 
gelahmten in Erscheinung. Unter den homolateralen kommen in erster Linie 
solche im Arm beim Gehen in Betracht: Die sonst unter Umstanden ganz un­
bewegliche Oberextremitat wird hierbei ausgestreckt oder nach hinten gezogen 
und an die Seitenwand des Leibes gedruckt [FREUD (1)] oder gebeugt und 
proniert [SCHOB (2)] oder endlich abduziert und weit nach vorn und hinten 
geschwungen. OPPENHEIM (2) sah besonders haufig Mitbewegungen des Extensor 
hallucis longus, der sich bei jedem Schritt, ja, selbst bei jeder Bewegung des 
Arms energisch kontrahierte. 

Da, wie wir S. 76 sahen, Mitbewegungen eine kennzeichnende Erscheinung 
unentwickelter Motorik darstellen, so wird man sich nicht wundern, diese Eigen­
tumlichkeit bei fruherworbenen Hirnprozessen persistieren zu sehen. Aller­
dings sind identische Mitbewegungen, die auch in derselben Richtung und ganz 
demselben AusmaB erfolgen wie die des willkurlich bewegten Glieds, nicht ohne 
weiteres auf diese Weise erklarbar, denn bis zu einem solchen Grade gehen die 
normalen Mitbewegungen des Kleinkinds nicht [LEWANDOWSKY (2)]. Welche 
Bahnen und Zentren in erster Linie geschadigt sein mussen, damit reichlich 
Mitbewegungen auftreten, ist wohl noch nicht ganz entschieden. DaB die Pyra­
midenbahn dabei eine Rolle spielen kann, durfte keinem Zweifel unterliegen, 
ist doch z. B. das eine Mitbewegung darstellende STRUMPELLsche Phanomen 
ein ganz ausgesprochenes Pyramidenzeichen. 

Die extrapyramidalen Storungen. Eine weitere Eigentumlichkeit der in­
fantilen Hemiplegie ist die, daB - worauf zuerst BENEDIKT aufmerksam ge­
macht hat - viel haufiger als beim Erwachsenen zu den pyramidalen sich 
extra pyramidale Bewegungsstorungen hinzugesellen, und zwar bei den hier 
zunachst ausschlieBlich in Rede stehenden halbseitigen Lahmungen vor aHem 
in ihren hyperkinetischen Formen: Athetose und Chorea. Diese Storungen, in 
reinen Fallen auf die Seite der Lahmung oder Parese beschrankt (Hemichorea 
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posthemiplegica; WEill MITCHELL), konnen von Beginn des - dann sich meist 
langsam entwickelnden - Leidens an vorhanden sein oder - haufiger - sich 
erst spater ausbilden nach einem Intervall, das zwischen 15 Tagen [FREUD (1)] 
und 25 J ahren (RULF) betragt; die spastische Parese kann dann inzwischen 
schon mehr oder weniger weit zuriickgegangen sein. Die Hyperkinesieen konnen 
auf der ganzen kranken Seite in Erscheinung treten oder nur eine GliedmaBe 
betreffen. Bald sind mehr oder weniger ausgesprochene Paresen damit ver­
kniipft ("choreatische Parese"; FREUD und RIE), bald sind von Lahmungen 
und Pyramidenerscheinungen verschonte oder wieder freigewordene Extremi­
taten befallen; so konnen charakteristische Kombinationen wie etwa: spastische 
Lahmung des Beins, Athetose oder Chorea des Arms zustande kommen (FREUD). 
Auch Chorea der einen, Athetose der anderen Extremitat oder des Gesichts 
(W ACHENDORF) kommt vor. Die FaIle, in denen von vornherein "statt einer 
Lahmung" eine Chorea auftritt (FREUDB 4. Gruppe: "Friihchorea"), sind nach 
genanntem Autor durch Beginn jenseits der - sonst am haufigsten betroffenen­
ersten 3 Lebensjahre, durch allmahliche Entwicklung, durch die Haufigkeit 
der Schreckatiologie und durch die Seltenheit von Aphasie, Epilepsie, schweren 
trophischen und psychischen Storungen ausgezeichnet. 

Oft ist durch die exzessiven unwillkiirlichen Bewegungen die Gebrauchs­
fahigkeit der betroffenen GliedmaBen schwerer geschadigt als durch die pareti­
schen Erscheinungen. Nur bei ganz schweren Kontrakturen kommen (zufolge 
rein mechanischer Umstande) diese Hyperkinesieen nicht vor. Doch zeigt ein 
Fall W ACHENDORFS, daB auch diese Regel Ausnahmen erleidet. Erwahnt sei, 
daB die choreatischen Bewegungen im Gesicht den Augenast nicht zu verschonen 
pflegen und oft auch nicht auf die paretische Gesichtsseite beschrankt bleiben 
(FREUD und RIE). - Auch Halbseitentremor ist bisweilen beobachtet, nach 
BERNHARDT sogar schon vor Einsetzen der Lahmung. JACOBI sah als einzige 
Resterscheinung nach kindlicher Hemiplegie einen halbseitigen Intentions­
tremor zuriickbleiben. 

Bedeutend seltener sind als extrapyramidal aufzufassende halbseitige Rigor­
zustiinde. Rigor wird ja meist auf Pallidumschadigung zuriickgefiihrt, und da 
jedes Pallidum durch pallidofugale Fasern mit tieferen Abschnitten der gleichen 
und der Gegenseite verbunden ist, so ist gut verstandlich, daB in der Regel 
nur doppelseitige Lasionen dieses Kerns klinische Erscheinungen bedingen. 
Immerhin sind einzelne Beobachtungen iiber halbseitige Storungen einschlagiger 
Natur im Schrifttum niedergelegt [LOTMAR (2), BABONNEIX u. a.). A. JAKOB (2) 
sah einmal auffallende Steifigkeit und Bewegungsarmut auf der nicht geliihmten 
Seite und bezieht das - wenigstens teilweise - auf den Ausfall des gleich­
seitigen strio-pallidaren Systems. Ob hierher auch das gehort, was BECHTEREW 
als "Hemitonie" beschrieben hat, miiBte noch einmal auf Grund unserer heutigen 
Kenntnisse vom extrapyramidalen System nachgepriift werden. 

Es ist hier im iibrigen nicht der Ort, weder die feinere Symptomatologie 
noch die Pathophysiologie und Lokalisationslehre dieser Erscheinungen zu 
besprechen. Es sei verwiesen auf die Kapitel RADEMAKER (Bd.2), FOERSTER 
(Bd. 3), LOTMAR (Bd. 5), JOSEPHY, GAMPER, MENDEL (Bd. 16) u. a. dieses 
Handbuchs, ferner auf die bekannten Monographien tiber dieses Thema, unter 
denen besonders die in deutscher Sprache geschriebenen von BOSTROEM (2), 
A. JAKOB (2), KLEIST, F. H. LEWY, LOTMAR (2), SPATZ (2) und STERTZ (1) 
zu nennen sind, des weiteren auf die Verhandlungen der Gesellschaft deutscher 
Nervenarzte im Jahre 1921 [Referate von POLLAK, A. JAKOB (5) und BOSTROEM 
(4)] und auf die Arbeit von FOERSTER (8). 

An dieser Stelle interessiert nur die Frage: "welches sind die U rsachen, die 
gerade beim kindlichen Gehirn diesen Mechanismus so leicht in Gang kommen 
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lassen", eine Frage, die noch kaum angeschnitten worden ist. Bezeichnend in 
dieser Beziehung ist, daB in den beiden Referaten tiber das Thema: "extra. 
pyramidale Erkrankungen im Kindesalter" auf der Tagung der kinderarzt· 
lichen Gesellschaft diese so vordringliche Frage von den Referenten [LOTMAR (3) 
und IBRAHIM (2)] nur recht kurz gestreift worden ist. Doch findet man in den 
Ausftihrungen LOTMARS folgenden bemerkenswerten Satz, den man nur unter. 
streichen kann: "Fiir jede nach Zell. und Faserreifung, nach lokalen und all· 
gemeinen Erregbarkeitsverhaltnissen sich abhebende Entwicklungsstufe des 
Gehirns muB eine Modifikation der patho.physiologischen Theorie, im ganzen 
also eine Theorie der ontogenetischen Abwandlung der klinischen Storungen 
bei Lasionen gleichen Sitzes und gleicher Art gefordert werden". Zur Aus· 
fiihrung dieses Programms scheinen bis jetzt kaum die ersten Schritte getan 
zu sein. Das ist urn so weniger zu verwundern, als hierfur notig ware, erst einmal 
tiber die Entstehungsart dieser Bewegungsstorungen im allgemeinen und ins. 
besondere beim Erwachsenen sehr viel klarer zu sehen, als wir das heute tun. 
Denn trotz aller Fortschritte, die uns namentlich die letzten 20 Jahre auf dem 
Gebiet der Erkrankungen des extrapyramidalen Systems gebracht haben, sind 
gerade die hier in Rede stehenden Probleme von einer befriedigenden Losung 
noch weit entfernt. Wir befinden uns hier noch durchaus in einem Entwick. 
lungs. und Dbergangsstadium der Wissenschaft, das auf den Unbefangenen 
vielfach noch einen etwas wirren, ja, chaotischen Eindruck macht. Gar viele 
Punkte sind noch vollkommen ungeklart, andere sind noch Gegenstand weit­
gehender Meinungsverschiedenheiten. 

Aus der groBen Zahl der noch offenen Fragen seien hier nur die folgenden, 
die fur die Beurteilung der Verhiiltnisse in der kindlichen Nervenpathologie 
besonders wichtig zu sein scheinen, wenigstens angedeutet: 

Stellen Athetose und Chorea prinzipiell verschiedene Bewegungsstorungen 
dar [LEWANDOWSKY (1), FOERSTER (8)], oder gehen sie ineinander tiber und 
konnen vielfach nicht auseinandergehalten werden [ANTON (1), KONIG (4)]? 
Besteht die Aufstellung des Begriffs der "Pseudoathetose" [LEWANDOWSKY (1)] 
als einer Form athetoider, aber nur durch anderweitige Bewegungen, besonders 
durch das Gehen ausgeloster Mitbewegungen zu Recht oder nicht (BOSTROEM) ? 
Randelt es sich bei Chorea und Athetose urn Reizerscheinungen (was heute 
wohl kaum noch vertreten wird), urn Enthemmungs., nach LOTMAR (2) besser 
Isolierungserscheinungen oder urn Fortfall centripetaler Erregungen, oder 
kommen beide letztgenannten Moglichkeiten in Betracht? 

Dann kommt das groBe Reer der lokalisatorischen Fragen, unter denen 
allen voran die Vorfrage nach der Moglichkeit der Lokalisierung extrapyra­
midaler Bewegungsstorungen tiberhaupt zu beantworten ware, eine Frage, 
die von einer Reihe von Autoren [LEWANDOWSKY (1), WILSON, MINKOWSKI (2), 
BOSTROEM (3), SPATZ (2)] verneint oder zum mindesten sehr skeptisch beurteilt 
wird, von andern mit Entschiedenheit bejaht, von wieder andern fiir die ver­
schiedenen Formen der Storungen verschieden beantwortet wird, etwa in dem 
Sinne, daB zwar die Chorea, nicht aber die Athetose einer Lokalisierung zugang. 
lich sei. Aber auch unter den wohl die Mehrzahl bildenden Anhangern einer 
Lokalisation besteht bekanntlich keineswegs Einigkeit tiber die Bedeutung 
der einzelnen Hirnprovinzen fur die Entstehung der in Rede stehenden Bewe· 
gungsstorungen, insbesondere tiber die Rolle, die dabei die Zentralganglien 
in ihrer Gesamtheit wie in ihren einzelnen Teilen [ANTON (1)] sowie die sie ver· 
bindenden und durchziehenden Faserzuge, die afferenten - cerebello·cere­
bralen (BONHOFFER) und thalamo.corticalen - Bahnen, das Kleinhirn (KLEIST), 
speziell der Nucl. dentatus (BOSTROEM und SPATZ), endlich das GroBhirn und die 
Pyramidenbahn spielen. 
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Was insbesondere die letztere betrifft, so wird bekanntlich ihre Intaktheit 
von einer Reihe von Forschern fUr eine Vorbedingung zur Entstehung extra­
pyramidaler Hyperkinesieen gehalten und fiir diese Anschauung u. a. die Er­
folge der von HORSLEY empfohlenen Excision motorischer Rindenabschnitte 
- die indes bestritten und jedenfalls wohl inkonstant sind -, ins Treffen ge­
fiihrt. Andere, wie THOMAS und JUMENTIE halten eine - wenigstens funk­
tionelle - Schiidigung der Pyramidenbahn iiberhaupt bei allen Stammganglien­
erkrankungen fUr vorliegend, und HAENELS schon oben zitierter Fall scheint 
zu beweisen, daB Athetose auch bei ihrem volligen Ausfall in Erscheinung 
treten kann, ja, wieder andere sehen sogar in einer Ausschaltung der motorischen 
Rindenregion selbst eine Ursache dieser Bewegungsstorung [MINKOWSKI (2)]1. 

Das ist nur ein kleiner Teil der Probleme, deren Losung vorweg erfolgt sein 
miiBte, wenn wir imstande sein wollten, auf die oben aufgeworfene Frage nach 
den Ursachen der einschlagigen Besonderheiten im KindesaIter eine befrie­
digende Antwort zu geben. Wollen wir auf Grund unserer heutigen beschrankten 
Kenntnisse eine vorlaufige Antwort zu geben versuchen, so ware zunachst zu 
sagen, daB die Pradilektion des Kindesalters in viel hOherem MaBe fUr die Athe­
tose als fiir die Chorea gilt. Die Athetose hat man ja geradezu als eine spe­
zifische Reaktion des kindlichen Gehirns bezeichnet. Sie ist bei Kindern so 
haufig, daB "man geneigt ist, sie weniger von der Lokalisation des Prozesses 
als vom zeitlichen Auftreten der Erkrankung abhangig zu machen" [OPPEN­
HEIM (3)], und nach LEWANDOWSKY (1) entspricht die Athetose beim Kind 
der Kontraktur des Erwachsenen; iiberdies bestehen nach ihm flieBende "Ober­
gange von der Kontraktur zum Spasmus mobilis und von diesem zur Athetose. 
Das Vorkommen der letzteren beim Erwachsenen - von FOERSTER (8) fiir 
sicher gehalten - wird zum Teil iiberhaupt bezweifelt (P. MARIE, FILIMONOFF), 
zum Teil auf eine schon in friiherer Zeit entstandene infantile Hirnschadigung 
bezogen [BOSTROEM (1)]. Nach LEWANDOWSKY (1) gehOrt die Erwachsenen­
athetose zur "Pseudoathetose" (s. oben). Auch A. JAKOB (2) halt sie nicht fUr 
identisch mit der kindlichen, insofern bei ihr eine allgemeine Hypertonie viel 
mehr im Vordergrund stehe. 

Demgegeniiber solI die Chorea durchschnittlich erst in spateren Lebens­
phasen entstehen, so jedoch, daB auch hier noch das Kindesalter eine besondere 
Disposition zur Erkrankung zeigt (H. CURSCHMANN). Aber es gibt auch eine 
angeborene Chorea (s. den Fall von KONONOWA), und andererseits macht IBRA­
HIM (2) darauf aufmerksam, daB auch die Athetose selbst bei angeborenen 
Hirnschaden sich erst im Laufe der Zeit zu entwickeln p£lege, wobei aber un­
bekannt bleibe, ob dies auf einer Progredienz des Leidens oder aber darauf be­
ruht, daB erst die Pyramidenbahnen oder die Verbindungen zwischen Stamm­
ganglien und iibrigem Nervensystem entwickelt sein miissen, ehe eine Athetose 
in Erscheinung treten kann. 

Wir konnen hier nur gleichsam als Programm die Frage aufwerfen: ist die 
besondere Disposition des Kindesalters fiir diese Bewegungsstorungen mehr 
ein anatomisch-lokalisatorisches oder mehr ein physiopathologisches Problem 1 
In ersterer Beziehung hatte die Frage zu lauten: werden durch die das kind­
liche Gehirn treffenden Schadlichkeiten extrapyramidale Zentren und Bahnen 
haufiger, in groBerem Umfange oder in anderer Weise betroffen als beim Er­
wachsenen 1 Hier ware vorweg darauf hinzuweisen, daB ja auch beim Er­
wachsenen die Blutungen und Erweichungen, die hier bekanntlich die groBte 
Rolle in der Erzeugung von Pyramidenbahnlasionen spielen, in der ganz 

1 Wenn der Vergleich der Bewegungen des Neugeborenen mit athetotischen das Wesen 
der Sache treffen sollte, so miiBte man schon hieraus auf die Entbehrlichkeit der Pyramiden­
hahn fiir die Entstehung dieser Hyperkinesie schlieBen. 
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iiberwiegenden Mehrzahl der FaIle auch die Stammganglien und insbesondere 
auch das Striatum in Mitleidenschaft ziehen. Der pathologische Anatom, der 
sich hiervon tagtaglich iiberzeugen kann, ist immer wieder aufs neue iiberrascht, 
daB ihm in solchen Fallen so wenig iiber klinische Storungen von seiten des 
extrapyramidalen Systems berichtet werden kann, ja, daB gar nicht so iiber· 
maBig selten in Fallen von fast reinen Stammganglienherden, die gerade eben 
noch an ihrer Peripherie die innere Kapsel oder das Centrum semiovale in Mit· 
leidenschaft ziehen, nur dies letztere Moment klinisch in Erscheinung ge· 
treten war. 

GewiB stecken auch in den Symptomen der einfachen kapsularen Hemi. 
plegie solche, die man heute auf Affektion extrapyramidaler Funktionen zu 
beziehen hat, worauf u. a. STRUMPELL (3) hingewiesen hat. Ferner sind auch 
Motilitatsstorungen, die mehr im engeren Sinne zu den extrapyramidalen zu 
rechnen sind, bei den oben genannten vascularen Prozessen festgestellt worden; 
sie sind nach BOTTIGER, der eine "Hemihypertonia apoplectic a" (entsprechend 
der BECHTEREwschen "Hemitonie") ohne wesentliche Pyramidenzeichen be· 
schreibt, gar nicht einmal so selten. Aber das andert nichts an der Tatsache, 
daB gerade die so eindrucksvollen Hyperkinesieen bei der kindlichen Hemi· 
plegie ungleich haufiger sind, als bei der des Erwachsenen. Hier nun konnte 
man vielleicht darauf hinweisen, daB bei Kindern viele Destruktionsprozesse 
des Gehirns, wie sie iiberhaupt durch eine groBere Ausdehnung ausgezeichnet 
sind, so auch die Zentralganglien usw. in groBerem AusmaB zu befallen pflegen. 
Es sei an das erinnert, was iiber das Fortschreiten der Affektionen im kindlichen 
Gehirn und die sog. "Ausdehnungsreaktion" gesagt wurde (S. 65-68). THOMAS 
spricht davon, daB herdformige Erkrankungen des extrapyramidalen Systems 
in der Kindheit die Neigung haben, sich iiber die Hirnrinde auszubreiten, bleibt 
aber den Beweis dafiir schuldig, daB erstere dabei das primare darstellen. Des 
weiteren ist auch verstandlich, daB Zirkulationsstorungen im Gebiet der V. magna 
Galeni und der Venae cerebri internae zu erheblichen Schadigungen der Stamm. 
ganglien fiihren konnen, die ja ein Quellgebiet der eben genannten Venen dar· 
stellen. Nun konnen aber, wie wir oben sahen, gerade solche Kreislaufstorungen 
die Folge des Geburtstraumas sein. Besonders sind dabei die subependymaren 
Gebiete des Thalamus und des Caudatum gefahrdet (W ALD). Es muB allerdings 
ausdrucklich bemerkt werden, daB 8chwerere Destruktionsprozesse dieser Art 
nach W ALD selten sind, und daB auch leichtere in der Regel nur dann auftreten, 
wenn gleichzeitig Schadigungen der Marksubstanz vorliegen. Diese Erwa· 
gungen haben im iibrigen ganz vorwiegend fiir die doppel8eitigen Storungen 
Bedeutung, konnen aber auch bei den halbseitigen in Betracht kommen. 

Die Schwierigkeiten der lokalisatorischen Probleme werden noch durch 
folgende Tatsache beleuchtet: Beim "BIELSCHOWSKYSchen Typus der cere· 
bralen Kinderlahmung" (s. S.73) ist Hemiathetose beobachtet worden. Nun 
haben C. und O. VOGT als Parallelerscheinung zu der ziemlich elektiven Er· 
krankung der 3. Rindenschicht einen Status fibrosus des entsprechenden Stria. 
tum gefunden, aber nur in einem von den 3 Fallen hatte jene Bewegungsstorung 
bestanden. Die Autoren nahmen eine "Oberdeckung der striaren Komponente 
im klinischen Bild durch die corticalen Storungen an. 

Legt man mehr Gewicht auf eine besondere physiologische Reaktionsweise 
des kindlichen Gehirns, so wird man sich an die Annahme halten konnen, daB 
beim Kind diese Bewegungsformen gleichsam parat liegen. Wir sahen, daB 
das Neugeborene unter der Herrschaft des noch nicht vom Striatum beeinfluBten 
Pallidum Bewegungen ausfiihrt, die vor allem mit der Athetose Verwandt. 
schaft zu haben scheinen. Man kann sich sehr wohl vorstellen, daB, wenn in· 
folge sehr friihzeitiger Krankheitsvorgange das Pallidum iiberhaupt nie die 
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Zugel ubergeordneter Zentren zu spuren bekommen hat, andere, und zwar den 
normalen des ersten Sauglingsalters naherstehende abnorme Bewegungen zur 
Entstehung kommen, als wenn die Zerstorung erst eingesetzt hat, nachdem 
ein groBer Teil der Bewegungen auf jene hoheren Zentren ubernommen worden 
ist. Es ist dazu allerdings wieder zu sagen, daB Athetose und Chorea keines­
wegs einfach einem Stehenbleiben auf der fruhesten Stufe der Motilitat ent­
sprechen, daB es sich vielmehr um Bewegungsformen handelt, die "quantitativ 
weit uber das bei letzteren Vorkommende hinausgehen und qualitativ mit 
ihrem Fehlen einer zweckmaBigen Gliederung in Mitwirker und Nichtmitwirker 
sich jenen gegenuber als hochgradig verzerrt und abgeandert erweisen, so daB 
man ohne die Annahme einer krankhaften Erregbarkeitssteigerung durch die 
Isolierung nicht auskommt" [LoTM.AR (3) J. 

Zusammenfassend werden wir vielleicht sagen durfen, daB eine besonders 
ausgedehnte Mitlasion der subcorticalen Zentren durch die sich vorwiegend 
im Kindesalter abspielenden Prozesse und eine besondere, auf dem zur Zeit der 
Erkrankung erreichten Entwicklungszustand beruhende Bereitschaft zu der­
artigen Bewegungsstorungen als Ursachen fiir die Haufigkeit der fraglichen 
Hyperkinesieen im Kindesalter in Betracht kommen, daB aber schwerlich das 
Problem damit auch nur annahernd erschopft ist. 

Um nur noch einen komplizierenden Faktor zu nennen, so sei auf die kon­
stitutionellen Eintliisse hingewiesen: vor allem bei der Chorea ist nach KEHRER 
eine hereditare Disposition sehr mit zu berucksichtigen; er glaubt, daB nicht 
wenige Faile von choreatischen Storungen dem HUNTINGTONSchen Vererbungs­
kreis angehoren, auch wenn ausgesprochene HUNTINGTON -Fane in den be­
treffenden Familien nicht nachweisbar sind. Familiares V orkommen ist vor 
allem bei doppelseitiger Chorea und Athetose beobachtet worden [ANTON (1), 
C. und O. VOGT u. a.J. 

b) Doppelseitige (para- und diplegische) Formen. 

Die Haufigkeit doppelseitiger cerebraler Lahmungen sowie anderweitiger 
Bewegungsstorungen ist ebenfalls eine ganz ausgesprochen dem Kindesalter 
zukommende Besonderheit. Durch schwerere Pyramidenbahnlasionen beider 
Seiten im Bereich des Gehirns wird beim Erwachsenen meist das Leben ernst­
lich bedroht, und Dauerzustande wie beim Kind werden sich in solchen Fallen 
nur selten entwickeln. In den leichteren Fallen spielt hier bekanntlich der 
Ausfall doppelseitig innervierter bulbarer Funktionen im Krankheitsbild eine 
viel groBere Rolle als die meist nicht sehr ausgepragten Extremitatenlasionen. 
Dieser Pseudobulbarparalyse werden wir auch beim Kind begegnen. Extra­
pyramidale Storungen sind auch beim Erwachsenen oft bilateral, doch ist ihr 
Charakter meist ein anderer als derjenige der im folgenden zu besprechenden 
Affektionen. Nur die Endzustande der Paralysis agitans zeigen gewisse Ahn­
lichkeiten mit den Krankheitsbildern, die uns hier zu beschaftigen haben. 

Die Ursachen fur die Haufigkeit beiderseitiger Bewegungsstorungen gerade 
beim Kind sind wiederum nur zum Teil bekannt. Wir werden auch hier auf 
die groBe Ausdehnung verweisen durfen, die allen organischen Affektionen 
des kindlichen Gehirns zukommt (s. S. 65, 68, 90); diese kann naturlich auch 
leicht zu einer Beteiligung beider Hirnhalften fiihren. Wir werden uns ferner 
ebenfalls wieder der Rolle zu erinnern haben, die geburtstraumatisch und 
anderweitig bedingte Kreislaufstorungen im Gebiet der V. magna Galeni 
und in den unpaaren Hirnsinus spielen [ANTON (1), PFEIFFER u. a.], und die 
naturgemaB leicht symmetrische Affektionen beider Seiten zur Folge haben 
konnen. Wir werden uns aber meines Erachtens nicht einbilden durfen, damit 
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die Ursachen £iir die erwahnte Haufigkeit para- und diplegischer Affektionen 
im Kindesalter erschopft zu haben. 

FREUD (1) unterscheidet sechs Formen der bilateralen Kinderlahmung: 
1. die allgemeine cerebrale Starre, 2. die paraplegische Starre, 3. die paraplegische 
Lahmung (Starre + Lahmung + Strabismus + Intelligenzstorung), 4. die 
doppelseitige Hemiplegie, 5. die allgemeine Chorea und 6. die bilaterale Athetose. 
Die reine paraplegische Starre ist VOn der "spastischen Spinalparalyse" nur 
schwer zu unterscheiden; soweit es sich hierbei um sicher cerebrale Prozesse 
handelt, kann man die beiden ersten Formen fiEUDS als LITTLE8che Krankheit 
im engeren Sinne zusammenfassen. 

In drei Abhandlungen aus den Jahren 1853, 1862 und 1870 hat der eng­
lische Arzt LITTLE Von diesem ziemlich wohlumschriebenen Krankheitsbild 
eine Beschreibung gegeben, die nach FREUD "nicht nur so vollstandig ist, daB 
seither wenig zu ihr hinzukommen konnte, sondern die auch als korrekter gelten 
muB als die meisten spater entworfenen". LITTLE stellte fest, daB schwere 
Geburt, Asphyxie bei der Geburt und Friihgeburt in der Entstehung dieser 
Affektion die groBte Rolle spielen, ferner als die wesentlichen Kennzeichen: 
das Vberwiegen der Muskelspannungen iiber die eigentliche Lahmung und 
das starkere Betroffensein der unteren Extremitaten gegeniiber den oberen, 
das soweit gehen kann, daB letztere ganz verschont bleiben, was dann zur Auf­
stellung des Begriffs der "paraplegischen Starre" gefiihrt hat. Doch finden 
sich aIle Grade der Mitbeteiligung der oberen GliedmaBen - unter Umstanden 
nur zum Ausdruck kommend in einzelnen spastischen Reflexen, wie z. B. GIER­
LICHS (2) Pronationsphanomen - so daB ein prinzipieller Unterschied zwischen 
para- und diplegischen Formen nicht besteht. Auch zwischen beiden Korper­
half ten konnen iibrigens mehr oder weniger betrachtliche Unterschiede im 
Grad der Affektion bestehen, so daB sich das Krankheitsbild entsprechend weit 
von einem symmetrischen entfernen kann. 

Die bilaterale Hemiplegie ist demgegeniiber nichts anderes als die Verdoppe­
lung der infantilen Hemiplegie, nur daB dazu Lahmungen oder Paresen der 
doppelseitig innervierten und daher bei der einseitigen Hemiplegie verschonten 
Muskeln kommen konnen wie derjenigen des Rumpfs (FREUD). Auch die 
pathologisch-anatomische Grundlage ist dieselbe, so daB man bei abgelaufenen 
Fa~len porencephalische Defekte oder Sklerosen in beiden motorischen Regionen 
findet (McNuTT). Auch hier braucht keine Symmetrie auf beiden Seiten zu 
bestehen: es kann u. a. der Hemiplegie auf der einen Seite eine Monoplegie auf 
der anderen gegeniiberstehen, und was dergleichen Inkongruenzen mehr sind. 
Prinzipiell ist aber bei der bilateralen Hemiplegie eine schwerere Affektion der 
Arme im Vergleich zu der der Beine vorhanden, und es handelt sich weniger 
um Starre als um echte Lahmung durch Pyramidenlasion mit der £iir die kind­
lichen FaIle typischen Verteilung auf Agonisten und Antagonisten und den 
daraus sich ergebenden Besonderheiten der Haltung. Es braucht auf diese 
nicht naher eingegangen zu werden, da sie im vorigen Abschnitt zur Geniige 
besprochen worden sind. Es solI nur hinzugefiigt werden, daB in praxi die Unter­
schiede in der Symptomatologie gegeniiber den Fallen von di- und paraplegi­
scher Starre nicht immer so groB sind, wie es der Theorie entsprechen wiirde, 
und daB Zwischenformen der verschiedensten Art existieren, ja, daB FREUD 
selbst, der Sonst diese Formen besonders streng trennt, meint, daB die letzteren 
die reinen Formen an Zahl iibertreffen. 

Auf die iibrigen Formen doppelseitiger Motilitatsstorungen miissen wir 
dagegen noch etwas naher eingehen: dies ganze Gebiet befindet sich zur Zeit 
in einem Stadium starken Umbaus, so daB es schwer ist, ein befriedigendes 
Bild von ihm zu entwerfen. Insbesondere ist der Bereich pyramidaler und 
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extrapyramidaler Storungen bei diesen Affektionen noch recht ungenugend 
gegeneinander abgegrenzt; der Anteil, der jedem von beiden zukommt, wird 
noch sehr verschieden eingeschatzt. Es ware daher unzweckmaBig, die beiden 
getrennt zu behandeln, wie das bei den hemiplegischen Formen geschehen konnte. 

Das typische Bild der "LITTLEschen Starre" (s. Abb. 22-25) ist zur Genuge 
bekannt; der N achdruck liegt auf der hochgradigen Spannung 1 der Muskeln, 
vor allem der unteren Extremitaten, 
von der bekanntlich die Adductoren 
im Huftgelenk, die Strecker im Huft­
und Kniegelenk und die Plantarflektoren 
im FuBgelenk am starksten betroffen 
sind. In einigermaBen schweren Fallen 

Abb. 22. Irmgard B., 6 Jahre alt, geb. 23 . 8. 21. 
LITTLE. Kontr. SpitzfuJ3e . Starke Flexions­
kontraktur beider Kniegelenke. Le iden besteht 
seit der Geburt. Kind liiuft noeh nicht. Kinder­
klinik Hamburg - St. Georg (Prof. REINHARD). 

Abb. 23. Irmgard B. Fall Prof. REINHARD. 
Operation 1927: 1. Korrektur des SpitzfuJ3es 
dureh Achillotomie mit Verliingerung der Seh­
nen. 2. Teuotomie der kontrakturierten Ober­
schenkelbeuger. 3. STOFFELsche Operation fur 
die Waden- und Oberschenkelbeugemuskulatur. 

Kind geht ohne Hilfe allein. 

sind die unteren GliedmaBen oder auch der Rumpf und der ubrige Korper 
"stocksteif", "wie ein Brett", "als ob sie aus einem Stuck waren" (LITTLE) 
oder "starr wie ein unbiegsamer Mannequin" (DUCROQUET). Diese Erscheinung 
kann schon beim ersten Bad bemerkt werden oder - je nach der Schwere des 
Falls - erst spater sich geltend machen, wenn groBere Anforderungen an die 

1 1ch spreche hier absichtlich von "Muskelspannungen", um nicht durch Ausdriicke 
wie "Rigor", "Spasmus" usw. etwas iiber die pyramidale oder extrapyramidale Genese 
zu prajudizieren. 
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Motilitat gestellt werden. Beim Sitzen storen vor allem die Extensorenspan­
nungen: die Unterschenkel konnen nicht gebeugt werden, die Beine stehen 
starr in die Luft, wodurch das Sitzen unter Umstanden ganz unmoglich werden 
kann. Demgegeniiber machen sich bei Gehversuchen mehr die Adductoren­
kontrakturen geltend: die Kniee werden fest aneinander gepreBt, oder die Beine 
iiberkreuzen sich sogar; dadurch wird in schweren Fallen das Gehenlernen 
vollstandig verhindert. Auch die durch die Anspannung der Wadenmuskeln 
bedingte SpitzfuBstellung tragt nicht unwesent.1ich zu der Funktionsstorung 

Abb. 24. Herbert K., 3 Jahre alt. LITTLE mit Abb. 25. Herbert K. nach Tenotomie und 
spast. kontr. SpitzfuJl bds. und hochgradigen Kon - STOFFEL. 
trakturen der Adductoren. Leiden besteht seit 
der Geburt. Kind lauft noch nicht. Kinderklinik 

Hamburg-St . Georg (Prof. REINHARD). 

bei ("Marche des gallinacees"; DEJERINE). In leichten Fallen ist das Gehen 
zwar moglich, aber doch mehr oder weniger abnorm, leicht spastisch, spastisch­
paretisch, breitbeinig, mit Aufsetzen der ganzen Sohle, iibermaBigem Heben 
des ganzen Beins oder auch einfach hinkend. IBRAHIM (1) vergleicht den Gang 
mit einem Waten im Schlamm. LITTLE erinnert daran, daB Richard der Dritte, 
der von Shakespeare hinkend dargestellt wird, nach THOMAS MOORE durch 
schwere FuBgeburt zur Welt gekommen ist. 

Eine genauere Analyse des Gangs Little-kranker Kinder verdanken wir 
SCHERB, der die kleinen Patienten auf einem "trottoir roulant" gehen lieB 
und die einzelnen Phasen des Gehaktes, vor allem den Zeitpunkt ihres Ein­
setzens und ihre Dauer zum Teil mit Hille von Schreibhebeln kurvenmaBig 
verfolgte. Aus den so gewonnenen "Myokinesigrammen" sowie mit Hilfe von 
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Kinematogrammen kam er zu dem SchluB, daB fiir die pathologische Gestaltung 
der Gehfunktion nicht nur eine Minderung der Kraft, sondern auch eine Ver­
kiirzung der Aktionsdauer, ein verspatetes Einsetzen und ein verfriihtes Ende 
der einzelnen Phasen wesentlich sei. Auf diese Weise laBt sich nach ihm auch 
die spastische und die paretische Komponente isolieren; beide sind z. B. am 
Triceps surae miteinander kombiniert. Auch pathologische Mitbewegungen, 
die sich auf Impulse antagonistisch wirkender Muskeln hin geltend machen, 
spielen nach ihm eine bedeutungsvolle Rolle bei der Gangstorung. Hierher 
gehort vor aHem ein "Quadricepsphanomen", das von ihm folgendermaBen 
beschrieben wird: Glutaeus medius und maximus zeigen zunachst nach an­
fanglichem Anstieg ein vorzeitiges Aktionsende, das zu verfriihtem Fallenlassen 
des Korpers auf das vorgesetzte Bein fiihrt. Jetzt ware eine rasche passive 
Beugung des Hiift- und Kniegelenks fallig; sie kommt jedoch nicht zustande, 
weil der durch die Beugung des Knies in Spannung versetzte, leicht spastische 
Quadriceps sich der Dehnung nicht nur widersetzt, sondern statt dessen rasch 
in vermehrte Spannung gerat. Das hemmt die anfangliche Hochziehung des 
Schwungbeins und die wirksame AblOsung des FuBes yom Boden. 

Sind die Arme betroffen, so findet man sie am haufigsten an den Rumpf 
gepreBt, den Vorderarm halbproniert und rechtwinklig gegen den Oberarm 
gebeugt, die Hand gebeugt und ulnarflektiert, die Finger in die Hohlhand ge­
schlagen und den Daumen iiberdeckend. Ausnahmen kommen nach den ver­
schiedensten Seiten hin vor: man beobachtet Streckung in allen Fingergelenken, 
alleinige Streckung des Daumens in allen Gelenken, Hyperextension in den 
Carpophalangealgelenken, Radialflexion der Hand, tJberstreckung im Hand­
gelenk [KONIG (4)]. Ausnahmsweise konnen auch die Beine sich in Beugung 
befinden, was nach ROTHMANN mit der Bevorzugung der Beuger beim Klein­
kind zusammenhangen solI. In schweren Fallen konnen an Enthirnungsstarre 
erinnernde Bilder entstehen (MAGNI, EpSTEIN und YAKOVLEY), doch ist eine 
vollkommene Identitat mit den Verhaltnissen in SHERTINGTONS Tierversuchen 
wohl nie gegeben [SCHALTENBRAND (3)]. 

Der Facialis ist auch in den diplegischen Fallen viel£ach beteiligt, nicht 
selten in asymmetrischer Weise. Besonders pflegen seine mimischen Funktionen 
zu leiden, wodurch eine schwerere geistige Riickstandigkeit vorgetauscht werden 
kann, als in Wirklichkeit vorliegt, ein Eindruck, der durch das hiiufige Offen­
stehen des Mundes verstarkt werden kann (FREUD). Es wird ferner nicht wunder­
nehinen, daB bei derartigen doppelseitigen Mfektionen Erscheinungen einer 
Pseudobulbiirparalyse beobachtet werden. OPPENHEIM (1) hat 1895 das Krank­
heitsbild der "infantilen Pseudobulbarparalyse" aufgestellt. Diese hat indes 
klinisch offen bar keine speziellen Eigentiimlichkeiten im Vergleich mit den 
beim Erwachsenen vorkommenden Fallen. Auch der Mechanismus diirfte in 
einem Teil der FaHe der gleiche sein, namlich auf doppelseitiger Pyramiden­
bahnlasion beruhen. OPPENHEIM fand in einem seiner Falle (1) Porencephalie 
der linken, Mikrogyrie beider Hemispharen, besonders im Gebiet der Zentral­
windungen. Fiir eine andere Gruppe kommt jedoch nach den Untersuchungen 
von C. VOGT eine Lasion des Striatums infolge des alsbald naher zu betrachten­
den "Status marmoratus" in Frage, wobei die Verfasserin die die bulbaren 
Funktionen regulierenden Zentren in die vorderen Abschnitte des Putamen und 
Caudatum verlegt. Es gibt also, wie OPPENHEIM (3) resumiert, zwei Formen 
von infantiler Pseudobulbarparalyse, von denen die corticale wahrscheinlich 
mehr durch Lahmungen, die striare mehr durch "Spasmen" gekennzeichnet 
ist. Bisweilen fehlt iibrigens in diesen Fallen die Storung des Schluckens und 
Kauens, und es bleibt nur eine Artikulationsstorung, deren bulbare Natur im 
Einzel£all erst durch genauere Analyse nachzuweisen ist [KONIG (2)]. 



96 F. WOHLWILL: Cerebrale Kinderlahmung. 

Ungewohnlich haufig ist beim "Little" der Strabismus, besonders convergens 
(nur auBerst selten divergens). Nach FEER ist er haufiger alternierend als bei 
anderen Formen. Ais Erklarung hat man zuweilen "spastische" Zustande in 
den Augenmuskeln in Analogie zu denen der Glieder angenommen. Solche 
liegen aber nach POSEY nur seIten vor. Auch die von anderen beschuldigten 
Brechungsfehler sind nur in einem Teil der Falle vorhanden, und die geburts­
traumatischen Blutungen in die brechenden Medien (FREUD) sind sicher harm­
lose, sich bald wieder zuriickbildende Erscheinungen, denen schwerlich ein 
solcher Dauerschaden zugeschrieben werden darf. So bleibt die Ursache dieser 
Erscheinung nach wie vor ungeklart. - Des weiteren ist Nystagmus - auch 
vertikaler [IBRAHIM (1)] - ein nicht ganz seltenes Symptom. 

Die Erkliirung des im vorhergehenden geschilderten Krankheitsbildes machte 
friiher scheinbar keine wesentlichen Schwierigkeiten. Mit Riicksicht auf die 
seit LITTLE immer aufs neue - auch gegeniiber einer Reihe von Skeptikern 
(siehe Kap. I, 2, b) - bestatigte Bedeutung, die dem Geburtstrauma fiir die Ent­
stehung gerade dieser Form zukommt, nahm man mit McNuTT extracerebrale 
Blutungen an der Hirnkonvexitat an, die, wenn sie median gelegen waren, leicht 
gerade beide Beinzentren schadigen konnten, und die, weil sie nicht zu einer 
Zerstorung tieferer Teile zu fiihren brauchten, sondern nur die oberen Rinden­
schichten durch Druck schadigten, das "Oberwiegen der Starre iiber die Lahmung 
erklaren sollten [GOWERs (2), FREUD]' Diese Anschauungen halten indes den 
Tatsachen gegeniiber nicht stand. Die meningealen Blutungen sind keines­
wegs vorzugsweise doppelseitig. Sind sie in der Gegend eines Beinzentrums 
lokalisiert, so liegt kein besonderer Grund vor, daB nun gerade auch das andere 
ziemlich elektiv betroffen wird; denn zwischen beiden liegt ja die Falx. Es ist 
auch nicht sehr wahrscheinlich, daB so schwere Symptome, wie wir sie beim 
"Little" finden konnen, lediglich durch eine Affektion der Hirnhiillen bedingt 
sein sollen. GewiB kann die Organisation intraarachnoidealer Blutungen zu 
Verodung von Liquorraumen und damit zu Storungen der Liquorzirkulation 
fiihren, welch letztere moglicherweise auch eine Riickwirkung auf das Hirn­
gewebe selbst auszuiiben vermogen. DaB diese sich aber in einem Symptomen­
bild, wie der "Little" es bietet, auBern sollte, ist nach sonstigen Erfahrungen 
kaum anzunehmen. Erst mit der zunehmenden Erkenntnis von der Bedeutung 
der subcorticalen Zentren fiir Bewegungsstorungen wurde eine Klarung herbei­
gefiihrt, vor allem durch die Aufstellung des Corpus-Striatum-Syndroms durch 
C. VOGT. Diese fand, daB diesen Fallen haufig eine Affektion im Nuc!. caudatus 
und im Putamen zugrunde liegt, die sie nach dem eigenartigen Bild, das sich 
hierbei im Markscheidenbild ergibt, als "etat marbre" bezeichnete. Der Status 
marmoratus findet in diesem Band eine gesonderte Darstellung (JOSEPHY S. 30), 
auf die beziiglich aller Einzelheiten verwiesen sei. Eine kurze Besprechung der 
wesentlichsten Besonderheiten dieser Affektion wird sich aber auch an dieser 
Stelle wegen ihrer Bedeutung fiir die bilateralen' cerebralen Storungen und 
weil es sich um eine durchaus dem Kindesalter eigentiimliche Erkrankung 
handelt, nicht ganz umgehen lassen. 

Klinisch ist das "Striatumsyndrom" gekennzeichnet durch eine die Beine 
mehr als die Arme betreffende, oft nur zeitweise vorhandene Rigiditat ohne 
eigentliche Lahmung, nicht selten mit choreatischen und athetotischen Be­
wegungen, vielfach mit Zwangsweinen und -lachen sowie mit pseudobulbaren 
Erscheinungen. Das Leiden ist meist erblich und wohl immer angeboren, wenn 
es auch gleich vielen anderen dieser Affektionen vielfach erst in Erscheinung 
tritt, wenn die Kinder zu gehen und zu sprechen anfangen sollten. Es konnen 
dabei anfangs - bei noch fehIender Rigiditat, ja, bei schlaffer Muskulatur -
spontane Bewegungen, sogar jeder "Bewegungsinstinkt" vollkommen fehlen 
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(PHILIPS, VAN BOGAERT und SWEERTS). Der Verlauf ist - das ist fUr diese 
Form besonders kennzeichnend - ausgesprochen regressiv. 

Das Wichtigste nun an den VOGTschen Ergebnissen ist, daB die MuskeI­
spannungen hier nicht auf einer Pyramidenbahnlasion, sondern auf einer Affek­
tion der subcorticalen Kerne und Bahnen beruhen (wieweit hier Einschran­
kungen zu machen sind, s. spater). Pathologisch-anatomisch findet man nam­
lich nach ihren Untersuchungen in allererster Linie und als einzige konstante 
Veranderung einen rein degenerativen, von der Verfasserin als "dystrophisch" 
bezeichneten ProzeB, der zu Schwund der nervosen Elemente des Striatums, 
insbesondere auch "nesterformigem" Ausfall der Ganglienzellen fUhrt, einen 
ProzeB, dem seine Besonderheit dadurch verliehen wird, daB dichte Biindel 
von markhaltigen Fasern die beiden Teile des Striatums durchsetzen und ihm 
dadurch das kennzeichnende marmorierte Aussehen verleihen. Daneben sind 
Veranderungen im Thalamus, Nucl. amygdalae und in der Rinde als inkon­
stante Begleiterscheinungen zu betrachten; im Pallidum und Claustrum sollen 
sie nach VOGT vollig fehlen; doch wurde von ONARI auch das Pallidum mit­
betroffen gefunden, ja, nach A. MEYER solI es sich sogar um einen ubiquitaren 
ProzeB handeln. 

Die erwahnte eigenartige Markfaserbildung hat bekanntlich eine verschiedene 
Deutung erfahren. Auf der einen Seite wurde von C. VOGT eine Entwicklungs­
storung, bei der es zu Markumhiillung sonst markloser Nervenfasern komme, 
angenommen. Auf der anderen Seite wurde an sekundare Folgen anderweitiger 
- iiberwiegend exogener - krankhafter Prozesse gedacht. ANTON (1), der 
diese Affektion wohl zuerst beschrieben hat, wollte sie dadurch erklaren, daB 
sowohl Ganglienzellen wie Nervenfasern in der Umgebung eines Ausfallsherdes 
die Neigung haben, bei weiterem Wachstum des Gehirns nach der Stelle des 
verringerten Widerstands - also in den Herd hinein - sich auszubreiten. Auch 
ein einfaches Aneinanderriicken der Markfasern ist angenommen worden und 
wird als mitwirkend noch heute anerkannt [A. MEYER, BIELSCHOWSKY (2)]. 
SCHOLZ (1), der eine ausgesprochene gliose Narbenbildung in seinen beiden 
Fallen nachweisen konnte, sieht in diesen Bildungen das Produkt von Hyper­
regenerationen. Eine solche konnte, wie wir in Kap. 1 sahen, eine Eigentiim­
lichkeit des unentwickelten Gehirns bilden (so auch CASE), und es brauchte 
dann die primare Ursache gar nicht einheitlicher Art zu sein, und so konnten 
auch Geburtsverletzungen, die SCHWARTZ wiederum fast allein gelten lassen will, 
oder anderweitig bedingte Zirkulationsstorungen (Sinusthrombose; PFEIFFER) 
hier in Betracht kommen. 

Heute geht wohl die Ansicht der meisten Autoren - in Dbereinstimmung 
mit derjenigen BIELSCHOWSKYS (2), der sich auch C. VOGT angeschlossen hat -
dahin, daB sowohl "myelinisierte Narben" als auch "dysgenetische Flecken" 
diesen Befunden zugrunde liegen konnen [A. JAKOB (2), A. MEYER, ONARI], 
wobei aber das in vielen Fallen, auch in den SCHoLzschen, offenkundige hereditar­
konstitutionelle Moment keineswegs iibersehen werden darf. 

1m Hinblick auf diese Schwierigkeiten nicht allein, sondern vor allem darauf, 
daB die Bildung der Markfaserbiindel, wenn sie auch im histologischen Bild 
besonders in die Augen fallt, doch unbedingt gegeniiber den Gewebsausfallen 
etwas Akzidentelles darstellt, das mit den klinischen Funktionsstorungen un­
mittelbar gar nichts zu tun hat, halte ich den Namen "Status marmoratus" 
fUr eine Krankheit ("Status" kann eigentlich iiberhaupt nur ein "Pathos", 
nicht ein "Nosos" sein) oder iiberhaupt fiir ein diagnostizierbares Leiden fUr 
wenig gliicklich. Ware es nicht besser, von "V oGTscher Striatumerkrankung" 
zu sprechen? Bei den Franzosen ist ja das "syndrome de Mme. VOGT" ein be­
reits eingebiirgerter Begriff. 

Handbneh der Neurologic. XVI. 7 
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Wichtiger ist an dieser Steile die Frage, ob man "LITTLEsche Krankheit" und 
"VoGTsches Striatumsyndrom" vollkommen identifizieren kann und somit das 
eine in dem andern aufgehen lassen soIl. Hiergegen wendet sich vor allem 
FOERSTER (8), der den Fallen, die unter der klinischen Diagnose "Little" laufen, 
eine viel groBere Mannigfaltigkeit in der Symptomatologie sowohl wie in der 
Lokalisation der pathologisch-anatomischen Veranderungen zuschreibt. Er 
unterscheidet folgende Gruppen: 

1. FaIle mit angeborener, vielleicht auch sub partu erworbener Alteration 
des Pyramidenbahnsystems beider Seiten mit allen Zeichen einer solchen und 
mit teils rein spastischen, teils spastisch-paretischen Storungen der Beine oder 
der Beine und Arme. Die Affektion, die meist nicht vorzeitig und nicht immer 
asphyktisch, wohl aber haufig durch die Zange zur Welt gekommene Kinder 
betrifft, hat meist Tendenz zu allmahlicher Riickbildung. 

2. Seltene Fane von angeborenem Pallidumsyndrom, fUr die es an autopti­
schen Belegen noch fehlt; oft progressiv. 

3. FaIle von angeborener ailgemeiner Athetose, beruhend auf einem kon­
genitalen KrankheitsprozeB im Striatum, durchweg Friihgeburten, aber nicht 
immer asphyktisch geborene betreffend. 

4. FaIle mit Mischung striarer und pallidarer Syndrome, denen anatomisch 
der Status dysmyelinisatus von C. und O. VOGT zugrunde liegt, wobei es sich 
um Markfaserverarmung der striopailidaren und der pallidofugalen Fasern 
handelt. Der ProzeB, der oft Friihgeburten befallt, ist angeboren, aber chro­
nisch progressiv. 

Weitaus am haufigsten aber sind, wie wir das von den hemiplegischen Failen 
ja auch kennen, 5. die Faile von Mischung pyramidaler und extrapyramidaler 
Symptome, wobei striare Erscheinungen haufiger als pallidare sind. Auch 
Kombinationen von Status marmoratus des Striatum und Status dysmyelini­
satus des Pallidum kommen vor (ONARI). Ganz andersartige anatomische Grund­
lagen extrapyramidaler Storungen yom Littletyp sah wiederum C. DE LANGE (2), 
namlich einmal Entwicklungshemmung im Pallidum, Corpus subthalamicum 
und Substantia nigra, ein anderes Mal Porusbildungen in der Rinde und im 
Putamen. Ahnlich lag ein Fall von FROHLICH und HARBITZ, wahrend der 
Befund in einem Faile FREEDOMS wiederum ganz anders war. LaBt man 
das Kriterium des Angeborenseins der Affektion und die Zusammenhange mit 
dem Geburtstrauma auBer acht, so reihen sich hier zwanglos noch eine Anzahl 
anderer mehr oder weniger wohl charakterisierter Krankheitsprozesse an, vor 
ailem die das akinetisch-hypertonische Syndrom besonders rein verkorpernden 
Faile der HALLERVORDEN-SPATzschen Krankheit, die bekanntlich auf einer 
kombinierten Pallidum-Nigra-Affektion beruht (s. KALINOWSKY, dieser Band). 

Aile diese Beobachtungen sollten uns vor Einseitigkeiten in der Betrachtung 
warnen. Ob und wieweit man sie aber zur LITTLEschen Krankheit rechnen 
soIl, das ist eine andere Frage, und zwar meines Erachtens einfach eine An­
gelegenheit der Ubereinkunft. Die Sache liegt doch so: So wohlgegriindet heute 
die theoretische Lehre von den Unterschieden des extrapyramidal bedingten 
Rigors mit bremsendem Widerstand und Fixations- und Adaptationsspannung 
(FOERSTER) auf der einen Seite und dem pyramidalen Spasmus mit federndem 
Widerstand auf der andern erscheinen mag, so kann doch in praxi gerade bei 
den hier besprochenen Affektionen, die so oft Mischformen darstellen und 
denen oft weitverbreitete, GroBhirn und Subcortex zu gleicher Zeit befallende 
Hirnlasionen zugrunde liegen, die Zuordnung hypertonischer Zustande zu einer 
der beiden Kategorien auch heute noch mit Schwierigkeiten verkniipft sein. 
Um wieviel weniger werden wir zu einer solchen Unterscheidung imstande 
sein bei Fallen, die uns nur aus Beschreibungen bekannt sind, die ohne Kenntnis 
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dieser Unterschiede zu Papier gebracht sind. Denn zur Zeit LITTLES waren 
diese ja noch nicht bekannt, und auch als FREUD seine Monographie schrieb, 
wuBte man noch nicht viel mehr iiber diese Dinge. Inwieweit die Storungen, 
die den genannten beiden Autoren vorschwebten, als sie das Bild der "LITTLE­
schen Krankheit" zeichneten, extrapyramidaler und inwieweit sie pyramidaler 
Natur waren, ist heute gar nicht zu beurteilen (wenigstens soweit es sich nicht 
um Hyperkinesieen handelt). Wir haben also vollkommene Freiheit, aufs neue 
zu der Namengebung Steilung zu nehmen. Hierfiir bestehen drei Moglichkeiten: 
Entweder man laBt den Begriff "Little" ganz failen, oder man wahlt einen weit 
gefaBten Begriff und wendet den N amen Little auf aile oder wenigstens aile 
mit Muskelspannungen einhergehenden Faile von bilateralen Motilitatssto­
rungen der Kinder an, oder endlich man wahlt einen moglichst engen Stand­
punkt, und dann ware wohl die Identifizierung mit dem V oGTschen Striatum­
syndrom das Praktischste1 . Mir scheint jede der drei Moglichkeiten ihre Vor­
teile zu haben, und so ware das Wichtigste, daB man sich iiber den Begriff einigte, 
damit man nicht aneinander vorbeiredet. Vieileicht aber ware es auch ganz 
gut, damit noch eine kleine Weile zu warten, bis eine noch groBere Zahl klinisch­
pathologisch-anatomisch geniigend durchgearbeiteter Faile vorliegt; denn ver­
haltnismaBig gut studiert ist heute doch eigentlich nur der VOGTsche Typus. 

AnschlieBend waren hier noch einige spezieile Formen doppelseitiger cere­
braler Motilitatsstorungen beim Kinde zu erwahnen, die sich mehr oder weniger 
weit von den bisher besprochenen Bildern entfernen. Zunachst eine Gruppe 
von Failen, die man heute zweckmaBig mit THOMALLA als "DY8tonia lenticu­
Zari8" zusammenfassen und in Atheto8e double [SHAW, LEWANDOWSKY (I)], 
Tor8ionB8pasmu8 (ZIEHEN-OPPENHEIM) und die WILsoN-P8eudo8klero8egruppe 
(WESTPHAL, STRUMPELL) einteilen kann. 

Von ihnen ist die am langsten bekannte AtMtose double fiir uns von der 
groBten Wichtigkeit. Sie ist ebenfails eine dem Kindesalter eigentiimliche, teils 
angeborene, teils im Laufe des 1. Lebensjahrzehnts sich entwickelnde Erkran­
kung, bei der es nicht zu spontanen athetotischen Bewegungen kommt, sondern 
bei der auf aIle moglichen afferenten Reize hin, besonders im AnschluB an 
intendierte Bewegungen, z. B. bei Geh- und Stehversuchen, ununterdriickbare 
nicht identische Mitbewegungen in Form athetoider Bewegungen meist gro­
tesken AusmaBes auftreten, die auch durch psychische Einwirkungen stark 
beeinfluBt sind. Besonders ist auch das Gesicht mit hochgradigem Grimassieren 
beteiligt. Auch Zungen- und Zwerchfellmuskulatur konnen betroffen sein 
(PRIEUR). Mit Riicksicht auf den Mitbewegungscharakter dieser Erscheinungen 
wird von LEWANDOWSKY (I) diese Affektion zur "Pseudoathetose" gerechnet. 
Echte Athetose und fixe Kontraktur konnen ailerdings damit kombiniert sein. 
desgleichen Pyramidenbahnsymptome, spastisch-paretische Erscheinungen, be­
sonders in den unteren GliedmaBen, und psychische Storungen. Wie bei den 
andern bereits betrachteten Formen ist das Leiden in diesen Failen entweder 
von Geburt an vorhanden oder aber tritt - obwohl auch hier kongenital oder 
sehr friih erworben - erst in Erscheinung, wenn beim Gehenlernen erh6hte 
Anforderungen an die Motilitat gesteilt werden (ROSENTHAL). In anderen 
Fallen ist die Hyperkinesie das einzige Symptom. Das Leiden entsteht dann 
ohne erkennbare Ursache, ist "idiopathisch" und nimmt vielfach einen pro­
gressiven Verlauf. Es stellt also nicht, wie die meisten Formen der "cerebralen 

1 GAREISO und MAROTTA wollen umgekehrt gerade nur die Fane mit PyramidensWrungen 
als echten "Little" bezeichnen und das VOGTsche Syndrom ala "rigiden Little" abtrennen. 
Auch noch eine Reihe anderer Vorschlage, den Littlebegriff eng zu fassen, die aber alle 
untereinander ziemlich stark divergieren (P. MARIE, BRISSAUD, VAN GEHUCHTEN, MAGNI u. a.) 
sind gemacht worden; sie werden zumeist nur von den Vorschlagenden selbst befolgt. 

7* 
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Kinderlahmung", einen Narbenzustand dar, sondern es gehort zu den "evolu­
tiven" Affektionen RAYMONDS bzw. zu den Abiotrophien von GOWERS, ist also 
ein aus inneren Grunden fortschreitender, durch vorzeitiges Altern bestimmter 
funktionell-anatomischer Systeme charakterisierter KrankbeitsprozeB (FILI­
MONOFF). Auf diese letztgenannten FaIle wollen einige Autoren die Bezeichnung 
"AtMtose double" beschrankt wissen, wahrend die ubrigen als bilaterale Athe­
tose zu benennen seien 1. 

Pathologisch-anatomisch finden sich meist sehr weitverbreitete Gewebs­
ausfalle und Degenerationen, so daB eine spezielle Lokalisierung nicht mog­
lich ist. AIle anatomischen Gebilde, die mit der Motilitat uberhaupt zu tun 
haben, sind schon beschuldigt worden (FILIMONOFF). Immerhin scheint eine 
Kombination corticaler und striarer Lasionen den meisten Fallen gemeinsam 
zu sein. So wird denn auch von W ARTENBERG eine Storung im Zusammenspiel 
des Pyramiden- und des extrapyramidalen Systems als die pathophysiologische 
Grundlage angenommen. Histologisch lag dem ProzeB in einem Fall von WEST­
PHAL und SIOLI, der sich uberraschenderweise als eine amaurotische ldiotie 
bei einem kongenital Syphilitischen entpuppte, eine GefaBerkrankung zugrunde. 

Von der Athetose double scheint es flieBende Obergange zum Torsions­
spasmus zu geben. Dieser soIl sich durch eine Reihe einzelner Symptome, so 
vor allem durch das Bestehen einer H ypotonie von der mit Spasmus mobilis 
einhergehenden Athetose double unterscheiden. Doch ist nach ROSENTHAL 
keiner dieser Unterschiede ausschlaggebender Art. Ahnlich KROLL. Ich be­
gnuge mich mit dem Hinweis, daB auch die letztgenannten Formen meist dem 
Kindesalter angehoren, und kann bezuglich der WILSON-Pseudosklerosegruppe 
vollig auf die Darstellung an anderer Stelle dieses Handbuches verweisen. 

Zu erwahnen waren ferner die schon von FREUD beschriebenen FaIle doppel­
seitiger Chorea, die ebenfalls wiederum teils mit spastisch-paretischen Sym­
ptomen einhergehen konnen, teils nicht. Von Interesse ist dann ferner der all­
mahliche Obergang athetotischer sowohl wie choreatischer Zustande in voll­
kommene Versteifung, wie er u. a. von BIELSCHOWSKY (3) und A. JAKOB (2) 
beschrieben worden ist. In diesen Fallen pflegt nicht nur das Striatum be­
sonders schwer betroffen zu sein, sondern es nehmen auch das Pallidum und 
subpallidare Zentren an dem ProzeB teil. 

Zum SchluB sei wenigstens daran erinnert, daB auch die "SCHILDERsche 
Krankheit" mit ihren verschiedenen, moglicherweise sehr heterogenen Varianten 
einerseits diplegische und paraplegische Symptomenkomplexe bedingen kann, 
andererseits ganz vorzugsweise im Kindesalter entsteht. 

2. Koordinations- und Tonusstorungen. 
Ataxie ist eine haufige Begleiterscheinung der kindlichen Hemiplegien, ja, 

nach FREUD (1) ist diese ataktische Komponente im Symptomenbild eine der 
wenigen fUr die kindlichen FaIle wirklich kennzeichnenden Erscheinungen. 
Auch bei doppelseitigen Formen kann sie ein im Vordergrund stehendes Sym­
ptom bilden (HUNTS "Diataxia cerebralis infantilis"). Ober die lokalisatorische 
Grundlage dieses Vorkommnisses findet man indes nirgends bestimmtere An-

I Der Trennungsstrich zwischen symptomatischer bilateraler Athetose und idiopathischer 
AtMtose double wird allerdings von den verschiedenen Autoren an verschiedenen Stellen 
angebracht. So rechnet LEWANDOWSKY (1) Fii.lle mit starken Kontrakturen noch zum Bild 
der eigentlichen AtMtose double, wahrend ROSENTHAL nur FaIle gelten liiBt, bei denen keine 
anderweitigen Symptome zu del! athetotischen hinzutreten. Einige Forscher wie G. THOMAS 
wollen wegen der fIieBenden Ubergange eine Trennung dieser Formen iiberhaupt nicht 
anerkennen, und FREUD (1) hat seiner Zeit angenommen, daB in Fii.llen von anscheinend 
reiner doppelseitiger Chorea oder Athetose das sonst vorangehende "Lahmungsstadium" 
gleichsam iibersprungen worden ist. 
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gaben. DaB Schadigungen des Kleinhirns eine Rolle spielen konnen, unter­
liegt jedoch keinem Zweifel. Die geburtstraumatischen oder anderweitigen 
fruhkindlichen, destruierenden und sklerosierenden Prozesse, die wir im Ab­
schnitt uber die pathologische Anatomie kennengelernt haben, haben gar nicht 
allzu selten - neben dem GroBhirn - auch im Kleinhirn ihren Sitz [z. B. Fall 6 
von WOHLWILL (4)]. Uber Einzelfalle, in denen entsprechende klinische Er­
scheinungen besonders augenfallig waren, ist mehrfach berichtet worden; ich 
erwahne nur beispielsweise von neueren die Mitteilungen von N OrcA und BAG­
DASAR, ZYLABLAST-ZANDOWA sowie von BABONNEIX und GUILLY, die teils 
halb-, teils doppelseitige Affektionen betrafen. tiber irgendwelche Besonder­
heiten, die den klinischen .A.uBerungen del' Kleinhirnlasionen im Kindesalter 
zukommen wurden, ist anscheinend nichts bekannt. Trotzdem hat man - wohl 
etwas unnotigerweise - von einer "cerebellaren Form der cerebralen Kinder­
lahmung" (H. VOGT) odeI' von einer "cerebro-cerebellaren Diplegie" (CLARKE) 
gesprochen. 

Hier schlieBt sich eine Form doppelseitiger cerebraler Bewegungsstorungen 
beim Kind an, die auf den ersten Blick das gerade Gegenteil aller bisher be­
sprochenen zu bilden scheint, namlich der von FOERSTER (1) beschriebene 
"atoni8ch-a8tasi8che TYPU8 der cerebralen K inderlahmung". Das kennzeichnende 
dieser Form ist den AusfUhrungen FOERSTERS zufolge eine hochgradige und 
weitverbreitete MU8kel8chlaffheit. Sich selbst uberlassen folgen die Glieder 
dieser kleinen Patienten ohne den geringsten Widerstand del' Schwere. Die 
Dehnbarkeit der Muskeln und die passive Beweglichkeit ist vermehrt, es be· 
steht die Moglichkeit zu Hyperexkursionen nach allen Richtungen, wozu neben 
del' Muskelschlaffheit noch eine sekundare Erschlaffung del' Gelenkkapseln 
und -bander beitragt. Die Muskeln sind dabei nicht atrophisch und zeigen 
normale elektrische Reaktion. Daneben kommt eine schwere Schadigung der 
8iati8chen Funktion zur Geltung. Stehen ist allenfalls mit Stutze noch moglich. 
Beim Gehen versagt das Stutzbein vollstandig, wahrend das Schwungbein 
gut vorgesetzt wird. Besonders schwer ist das Aufrichten aus der Ruckenlage 
gestort. Es fehlt vor allem die hierfur notige anfangliche Anspannung der 
Wirbelsaulen- und Beckenstrecker. Die aktiven Bewegungen sind gekenn­
zeichnet durch einen Mangel del' Mitwirkung del' Antagonisten und del' kol­
lateralen Synergisten bei energischer Tatigkeit del' Agonisten; sie sind infolge­
dessen ausfahrend und schleudernd. Ein Abweichen von del' Richtung wird 
indessen meist korrigiert. Neben diesen atonisch-astasischen Symptomen findet 
man abel' - immer nach FOERSTER (1) - gleichzeitig auch Erscheinungen, wie 
wir sie von den anderen Formen del' kindlichen Hemi- und Diplegieen kennen, 
so Spasmen, Kontrakturen, Babinski, Strabismus, Epilepsie, Schwachsinn u. a. 
MARINESCO und DRAGANESCO fanden H ypertonie der unteren Extremitaten beim 
Stehen, H ypotonie dagegen in del' Ruhelage. Andererseits sind Einzelzeichen 
des FOERSTERschen Typus auch den ubrigen Formen nicht fremd. FOERSTER 
weist auf die Dberstreckbarkeit del' Finger, auf die Unfahigkeit zu sitzen, den 
Kopf zu halten, hin, Erscheinungen, die von FREUD auf die Lahmung del' Kopf-, 
Nacken- und Rumpfmuskulatur bezogen werden, die abel' wenigstens bei einem 
Teil del' FaIle in das Gebiet del' Astasie gehOren. Die auffallige Schlaffheit del' 
Nacken- und evtl. auch del' Ruckenmuskeln wird auch von E. THOMAS fUr eine 
Reihe von Fallen hervorgehoben. Es handelte sich abel' stets dabei urn Idioten. 
Del' Verfasser sieht in del' spater sich meist wieder zuruckbildenden Erscheinung 
ein Symptom eines partiellenlnfantilismus ("statischenlnfantilismus") und bringt 
sie mit del' - ubrigens nach FREIBERG auch beim FOERSTERschen Typ meist 
vorhandenen - geistigen Ruckstandigkeit und dem Nichtgebrauch infolge 
standigen Liegens in Zusammenhang; er weist auf die auffallende Tatsache 
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hin, daB ein einseitiger Spasmus des M. sternocleidomastoideus bei den kind­
lichen Hemiplegien vorkomme, nie dagegen ein doppelseitiger bei den Diplegien. 
In den iibrigen Muskeln waren in seinen Fallen Spasmen, wenn auch zum Teil 
"mobile", vorhanden, und dadurch unterscheiden sie sich von dem jetzt meist 
als "FOERSTERsche Form der cerebralen Kinderlahmung" bezeichneten Krank­
heitsbild. Das Leiden kann familiar sein (FREIBERG); GALLO fand es bei Bluts­
verwandtschaft der Eltern. 

Seit seiner Aufstellung sind eine Reihe gleichartiger oder wenigstens in dies 
Gebiet gehOriger Beobachtungen mitgeteilt worden (ANDRE-THOMA und JUMEN­
TIE, DE CAPITE, ORRICO, MARINESCO und DRAGANESCO, BAZZICALUPO, FREI­
BERG u. a.). Die pathologisch-anatomische Grundlage dieser Affektion ist indes 
noch nicht hinreichend geklart. FOERSTER war a priori geneigt, eine cerebellare 
Storung anzunehmen; solche wurde auch tatsachlich bei einer Sektion durch 
BATTEN und WySS gefunden. Dagegen fand FOERSTER selbst in zwei allerdings 
nicht ganz typischen Fallen eine weitverbreitete lobare Sklerose des Stirnhirns, 
die nach hinten auf die Zentralwindungen iibergriff. 1m FaIle von MARINESCO 
und DRAGANESCO standen Degenerationen im Striatum im Vordergrund, daneben 
fanden sich solche der Pyramidenbahn und der 3. und 5. GroBhirnrindenschicht. 

3. Spraehstorungen. 

Trotz des groBen theoretischen und auch praktischen Interesses, das den die 
kindlichen Cerebrallahmungen begleitenden Sprachstorungen zukommt, ist ihr 
Studium noch verhaltnismaBig wenig weit gediehen. DaB - vor allem bei 
Einsetzen der Hirnerkrankung in etwas spaterem Alter, d. h. in diesem Fall 
nach Erlernung des Sprechens - aphasische Storungen, wie wir sie yom Er­
wachsenen her kennen, auch bei Kindern vorkommen konnen, und zwar bei 
linkshirnigen Herden zum mindesten haufiger als bei rechtshirnigen, beweisen 
mannigfache Beobachtungen von Y. HEINE, BERNHARDT, Y. STRUMPELL (I) u. a. 
AlIerdings scheint dieses Ereignis doch wesentlich seltener als beim Erwachsenen 
zu sein, und zwar auch wenn die Sprachregion selbst Sitz schwerer Verande­
rungen ist (WERNICKE). Einige Autoren leugnen das Vorkommen echter (00-
TARD) oder wenigstens dauernder (GAUDARD) Aphasie voIlkommen. In der Tat 
weicht das klinische Bild oft mehr oder weniger yom Typus oder der Verlaufsart 
einer echten Aphasie abo Eine Anzahl dieser Kinder verhalt sich langere Zeit 
voIlkommen stumm bei erhaltenem Sprachverstandnis, spater erlernen sie dann 
aber das Sprechen von neuem in normaler Weise (BERNHARDT). Ferner finden 
sich - sei es von vorneherein, sei es in der Periode des abkIingenden Sprach­
verlusts - dysarthrische StOrungen wie Naseln, Stammeln (BRUNNER und 
STENGEL, Fall 2), unartikulierte und undeutliche Sprache, und zwar nicht nur 
bei diplegischen, sondern auch bei hemiplegischen Formen (Y. HEINE). Nicht 
selten kommen auch ins Gebiet des Agrammatismus gehorige Storungen zur 
Beobachtung wie Infinitivsprache u. dgl., Erscheinungen, die man wohl unge­
zwungen als einen Riickfall in die noch verhaltnismaBig nahe gelegene, erste 
Kindersprache deuten kann. Hierbei ist allerdings zu bedenken, daB auch fiir 
die psychologische Deutung der Sprachstorungen Erwachsener auf die kindliche 
SprachentwickIung zuriickgegriffen worden ist (FROSCHELS). 

So mannigfache Formen von Aphasie wie beim Erwachsenen lassen sich aus 
begreiflichen Griinden beim Kind nicht unterscheiden. Die Analyse ist ja auch 
erhebIich erschwert. Lesen und Schreiben kann meist nicht gepriift werden; 
auch ist die IntelligenzstOrung oft starker als bei erwachsenen Aphatikern. 
Doch sollen nach FROSCHELS aIle Formen des WERNICKE-LICHTHEIMSchen 
Schemas schon beim Kind vorkommen, nur daB die "subcorticale motorische 
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Aphasie", bei der Lesen und Schreiben erhalten ist, sich bei Kindern, die beides 
noch nicht erlernt haben, natiirlich nicht abgrenzen laBt. Temporale Wort­
stummheit, die beim Erwachsenen nach MmGAZZINI an eine doppelseitige 
Affektion der WERNICKE-Region gebunden ist, scheint nach einer Beobachtung 
BRUNNERS und STENGELS beim Kind auch durch einseitigen Herd entstehen 
zu konnen. 

Die aphasischen Storungen bilden sich im allgemeinen beim Kind viel schneller 
zuriick als beim Erwachsenen. Das gilt nach BRUNNER und STENGEL aber nur 
fiir die motorischen, wahrend die sensorischen gerade durch geringe Riick­
bildungsfahigkeit beim Kind ausgezeichnet seien. 

Anders liegen die Dinge, wenn das Kind bei Beginn der Erkrankung noch 
gar nicht sprechen gelernt hatte. Hier bleiben vielfach trotz entsprechender Lokali­
sation des Prozesses Sprachstorungen vollig aus. Man hat das wohl mit Recht 
so gedeutet, daB nunmehr das Sprechenlernen mit Hille der rechten Hemisphare 
(sofern diese verschont geblieben ist) erfolge, daB somit die Verkniipfung der 
linken mit der Sprechfunktion nicht von allem Anfang an gegeben sei, sondern 
etwas Erworbenes darstelle (COTARD). Dieselbe Erklarung kann natiirlich auch 
auf die oben erwahnten Falle Anwendung finden, in denen in etwas spaterem 
Alter die Aphasie ausbleibt oder sich bald wieder zuriickbildet. 

Nun ist aber der normale Spracherwerb bei angeborenen oder sehr friih 
erworbenen Hirnschaden keineswegs eine Regel ohne Ausnahme. Manche der 
kleinen Patienten lernen iiberhaupt nie sprechen oder kommen iiber ganz 
vereinzelte Worter wie "Mama" und "Papa" nicht hinaus. Andere bleiben 
abnorm lange auf der primitivsten Stufe der kindlichen Sprache stehen. Man 
hat dann wohl von "angeborener Aphasie" gesprochen (KUSSMAUL). ZIEHEN 
nahm fiir solche Falle Entwicklungshemmungen im "Sprachzentrum" an. 
Andere wie NADOLECZNY lehnen diesen Begriff vollkommen ab, da Aphasie 
stets den Verlust der schon vorhandenen Sprache bedeute. Es handelt sich 
hierbei aber nur um Unterschiede der Definition. Nach POTZL wirkt das WER­
NICKEsche Zentrum heim Kind wahrscheinlich nicht hemmend, sondern fordernd 
auf die Sprachentwicklung, so daB eine Entwicklungshemmung in diesem 
Gebiet eine ungeniigende Ausbildung der Sprache zur Folge habe. Sicherlich 
gehort hierher auch ein Tell der als "Horstummheit" bezeichneten Sprach­
storungen. Diese ist zu definieren als Stummheit bei gutem Gehor und durch­
schnittlicher Intelligenz, die nicht auf eine der bekannten Hirnerkrankungen 
zuriickzufiihren ist (NADOLECZNY). Bestiinde die letztere Einschrankung zu 
Recht, so wiirden diese Falle an dieser Stelle ohne Interesse sein. Da aber aus­
driicklich die Gegenwart anderer "motorischer Infantilismen" in solchen Fallen 
betont wird, und da ferner auch dem Geburtstrauma eine atiologische Rolle 
zugeschrieben wird, so sind die Beziehungen zu den hier behandelten Sprach­
storungen bei kindlichen Lahmungen evident. Die Abgrenzungen machen aller­
dings nicht geringe Schwierigkeiten. NADOLECZNY unterscheidet noch "ver­
zogerte Sprachentwicklung" - vor Ablauf der ersten 3 Lebensjahre - und 
echte Horstummheit, wobei aber doch wohl nur Unterschiede des Grades in 
Betracht kommen. Es wird ferner eine - haufigere - motorische und eine 
- seltenere - sensorische Horstummheit auseinandergehalten, letztere mit 
ungeniigender sensorischer, auch optischer Aufmerksamkeit und mit Merk­
fahigkeits- und Gedachtnismangeln. Die Feststellung normaler Horfahigkeit 
bei der letzteren, ausreichender geistiger Entwicklung bei beiden Kategorien 
stoBt aber naturgemaB auf groBe Schwierigkeiten. Jeder Fall bedarf hier einer 
eingehenden Analyse (v. KUENBERG), die oft erst bei jahrelanger Beobachtung 
zum Ziel fiihrt. 
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Horstummheit kann auch von Agrammatismus abgelOst werden oder uber 
ein solches Stadium in normale Sprache ubergehen (HELLER), wie uberhaupt 
die Prognose und die Aussichten der Behandlung nicht so ganz schlecht sind. 

Alles in allem sind unsere Kenntnisse auf diesem Gebiet noch wenig weit 
gediehen; das liegt zum Tell daran, daB klinisch-anatomische Parallelunter­
suchungen noch immer nicht vorliegen. Wir mussen uns daher an dieser Stelle 
auf diese wenigen Andeutungen beschranken. 

4. Sensible und sensorische Storungen. 
SensibilitiitsstOrungen werden bei den infantilen cerebralen Lahmungen im 

allgemeinen als selten, und zwar als seltener als bei Erwachsenen bezeichnet 
[SACHS, WERNICKE, FREUD, IBRAHIM (1)]. Wieweit diese Ansicht richtig ist, 
ist sehr schwer zu beurteilen. Exakte Prufungen des Hautsinnes sind ja bei 
kleinen, noch dazu vielfach geistig mehr oder weniger zuruckgebliebenen Kindern 
nur sehr schwer durchzufuhren. Vermutlich wird vielfach von vorneherein 
davon Abstand genommen. Ob unter Berucksichtigung dieser Fehlerquelle 
die Annahme einer besonderen Seltenheit von Sensibilitatsstorungen im Kindes­
alter aufrechterhalten werden kann, wird man bezweifeln duden. Statistische 
Vergleiche bei kindlichen und spater entstandenen Affektionen liegen jedenfalls 
auch uber diesen Punkt nicht vor. Sollte die genannte Behauptung zu Recht 
bestehen, so konnte man sich als Ursache fur diese Erscheinung hochstens vor­
stellen, daB die spater markreif werdenden motorischen Fasern anfalliger seien 
als die sensiblen (PATTEN). 

Ofters sollen StOrungen der Stereognose gefunden werden, woran teils die 
Athetose schuld sei [IBRAHIM (1)], teils die Tatsache, daB Tasterinnerungsbilder 
der gelahmten Hand noch uicht in genugender Weise erworben waren zu der 
Zeit, als diese fUr solchen Erwerb durch die Krankheit unbrauchbar wurde 
(OPPENHEIM, DEJERINE u. a.). 

Ahnliches wie fur die SensibilitatsstOrungen gilt fUr diejenigen von seiteu 
der Sinnesorgane, unter denen vor allem Hemianopsie mehdach genannt wird. 
Obwohl eigentlich ja nur ein Fehlen dieses Vorkommnisses auffallend ware, 
haben doch FREUD und RIE, BABONNEIX und HALLEZ u. a. eigens FaHe mit 
dieser Storung beschrieben. In einem FaHe KONIGS (1) war die Hemianopsie 
vorubergehend und mit einer konzentrischen Gesichtsfeldeinengung verbunden. 
Auch dieses Symptom durfte die Schwierigkeit seines Nachweises seltener 
erscheinen lassen, als es in Wirklichkeit ist. 

Hier mogen noch einige andere Erscheinungen von seiten des Sehapparats 
Erwahnung finden, vor aHem die nach POSEY und EYER nicht so ubermaBig 
seltene Sehnervenatrophie, die zwar keine einheitliche Ursache haben durfte, 
aber doch zu haufig ist, urn als zufallige Komplikation gelten zu konnen (EYER). 
In den geburtstraumatischen Fallen konnte eine Verletzung des Sehnerven beim 
Geburtsakt in Betracht kommen; in andern Fallen konnte ein Hydrocephalus 
das Bindeglied bilden (FEER), wenngleich eine besondere Schadelform dabei 
nicht bevorzugt ist. 

Des weiteren sind Exophthalmus und Epicanthus im Schrifttum erwahnt 
worden. Katarrhaktbildung wird von BABONNEIX genannt und auf Entwicklungs­
fehIer bezogen. Pupillenstorungen sind hauptsachlich bei syphilitischer Genese 
zu erwarten. WESTPHAL beobachtete das von ihm beschriebene Symptom des 
"Spasmus mobilis" der Pupille. 

Haufiger als der Sehapparat scheint der Vestibularis Storungen aufzuweisen 
(s. S. 51). Calorische Unerregbarkeit und rotatorische Untererregbarkeit sind 
von Voss, STERN und SCHWARTZ sowie von BERBERICH und WIECHERS bei sehr 
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vielen Neugeborenen gefunden und auf das Geburtstrauma bezogen wordell. 
Es wird sich dabei wohl meistens um eine Schadigung des peripherischen Sinnes­
organs handeln. Auch bei alteren Kindern, insbesondere bei Idioten, sind solche 
Storungen nach den Untersuchungen ROSENFELDS haufig. Aus dem Neben­
einander dieser beiden Beobachtungen auf die geburtstraumatische Atiologie 
auch in den letztgenannten Fallen zu schlieBen, ist aber natiirlich unzulassig. 
Was den Nystagmus betrifft, der bei allen Formen infantiler cerebraler Lah­
mungen eine haufig wiederkehrende Erscheinung ist, so konnte er zu den "motori­
schen Infantilismen" gerechnet werden, da er nach CATEL (1,2) (im Gegensatz 
zu SCHWARTZ) eine normale, auf Ubererregbarkeit des Labyrinths beruhende, 
mit dem Bergarbeiternystagmus vergleichbare (letzteres von BARTELS bestritten) 
Erscheinung darstellt. 

5. Trophische und Wachstumsstorungen. 

Viel kennzeichnender fiir die cerebralen Lahmungen beim Kind als die im 
letzten Abschnitt betrachteten Symptome sind die trophischen und die Wachs­
tumsstorungen. Mit KONIG (3) und ROSENBERG werden wir wenigstens theo­
retisch die in unmittelbarem Zusammenhang mit der Lahmung stehenden 
Muskelatrophien und die erst spater einsetzenden Wachstumshemmungen zu 
unterscheiden haben. Praktisch wird dies nicht immer gut durchfUhrbar sein, 
da die letztgenannte Erscheinung nicht nur das Skelet, sondern auch alle iibrigen 
Gewebsbestandteile, vor aHem die Extremitaten, und somit auch die Muskulatur 
betrifft. 

Muskelatrophien der ersten Art sind durch rasches Einsetzen, maBige Inten­
sitat und baldigen Stillstand ausgezeichnet. Sie haben im allgemeinen nichts 
Besonderes gegeniiber den cerebralen Lahmungen Erwachsener aufzuweisen; 
nur wird mehrfach Dberkompensation durch Fettgewebswucherung, also 
"Pseudohypertrophie" erwahnt (UNGAR, COTARD), was sich beim Erwachsenen 
seltener ereignen diirfte. Ob auch echte Hypertrophieen vorkommen, wie altere 
Autoren (FREUD und RIE) annehmen, scheint nicht sicher!. Elektrisch findet 
sich dasselbe Verhalten wie bei den Hirnlahmungen der Erwachsenen. Echte 
Entartungsreaktion diirfte kaum vorkommen. 

Unter den eigentlichen Wachstumshemmungen stehen diejenigen des Schadels 
auf einem besonderen Brett, insofern sie unmittelbar von der Substanzabnahme 
des Gehirns abhangen. Die Beziehungen zwischen Schadel- und HirnmiB­
bildungen waren nach CAZAUVIELH schon GEOFFROy-ST. HILAIRE bekannt. Wir 
wissen heute, daB wohl in allen diesen Fallen, vor aHem auch bei der sog. "Mikro­
cephalie", das Zuriickbleiben des Gehirnwachstums das Primare darstellt 
gegeniiber dem des Schadels. Wir werden daher auch bei in friiher Kindheit 
entstandenen "Hemiatrophien" eine Verkleinerung der entsprechenden Schadel­
halfte und somit eine Schadelasymmetrie erwarten diirfen (unter Umstanden 
auch bei bilateralen Formen; S. Abb. 26). Diese wird allerdings bisweilen durch 
einen Hydrocephalus ex vacuo ausgeglichen. Bei primarem Hydrocephalus 
beherrscht natiirlich die durch diesen bedingte VergroBerung der Schadel­
kapsel das Bild. 1m Gegensatz zu dem soeben Berichteten beschrieben L:ERI 
und LI.EVRE eine diffuse Hyperostose des Stirn- und Scheitelbeins bei einem 
diplegischen Kind. Eine Erklarung fUr diese Erscheinung vermogen sie nicht 
zu geben. 

1 Anmerkung bei der Korrektur: Neuerdings beschreibt DE LANGE (3) ein charak­
teristisches Krankheitsbild, das sich aus weitverbreiteter angeborener Muskelhypertrophie, 
extrapyramidalen Storungen und Schwachsinn zusammensetzt. Pathologisch-anatomisch 
entsprach dem ein ausgebreiteter porencephalischer ProzeB in einem in seiner Anlage ge­
stOrten Gehirn (Mikro-Polygyrie). 
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Von ganz anderer Bedeutung sind die am ubrigen Korper zu beobachtenden 
Wachstumsstorungen. Diese schon von CAZAUVIELH, dann von COTARD, CHARCOT 
u. a. beschriebenen Veranderungen treten meist viel spater als die Storungen 
des erstgenannten Typus, oft erst in der Pubertat, oder wenn das Kind in eine 
Periode beschleunigten Wachstums eintritt (ROSENBERG), in Erscheinung. Sie 
betreffen, wie erwahnt, alle Gewebsbestandteile, fallen aber naturgemaB am 
Skelet am meisten in die Augen, und zwar bleibt sowohl das Langen- wie das 

Abb.26. Asymmetrie des Schadeldachs bei"LITTLE". S.-Nr.88/32. 
Derselbe Fall wie Abb. 16. 

Dickenwachstum - des 
Arms mehr als des Beins 
(STOFFEL) - hinter dem­
jenigen der nicht ge­
lahmten Seite zuruck. 
Rontgenologisch laBt sich 
meist eine Osteoporose 
der langen Rohrenkno­
chen nachweisen (s. Abb. 
27; in diesem Fall sogar 
mit Fraktur) . Aber auch 
die Weichteile weisen eine 
entsprechende Massenab­
nahme auf: Die Musku­
latur wird schon von 
CAZAUVIELH als heller, 
weicher, dunner und we­
niger fleischig im Ver­
gleich zur gesunden Seite 
beschrieben. 

Es liegt in der Natur 
der Sache, daB wir es hier 
mit einer Erscheinung zu 
tun haben, die nur beim 
noch wachsenden Orga­
nismus sich einstellen 
kann, so daB wir hier eine 
Besonderheit infantiler 
Lahmungen ~ar) e~ox~v 
vor uns haben. Allerdings 
ist diese ja nicht auf die 
cerebralen Lahmungen be­
schrankt, da wir sie be­

kanntlich auch bei der "spinalen Kinderlahmung" sehen, ja, nach BERNHARDT 
erreicht das Zuruckbleiben im Wachstum bei den cerebralen Lahmungen nie 
den Grad wie bei den spinalen. 

Die genannten Wachstumshemmungen, von KONIG (1) mit Recht als Hypo­
plasie, nicht als Atrophie bezeichnet, sind aus naheliegenden Grunden bei den 
halbseitigen Formen viel besser studiert als bei den doppelseitigen. Sie betreffen 
bei ersteren entweder die ganze erkrankte Korperseite (Hemihypoplasie) oder 
beide Extremitaten und einzelne andere Korperteile der betreffenden Seite oder 
nur die beiden GliedmaBen oder nur eine derselben oder endlich nur Teile 
einer solchen, und zwar bald mehr die Gliedwurzeln, bald mehr die Enden. N ach 
COTARD pflegen die Hypoplasieen an den oberen Extremitaten ausgesprochener 
zu sein als an den unteren. SchlieBlich kommt nicht nur bei diplegischen, sondern 
auch bei hemiplegischen Formen eine "totale Hypoplasie" vor; auch dies wird 
schon von CAZAUVIELH erwahnt. 
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Es ist leicht verstandlich, dal3 die friihzeitig erworbenen Hirnlasionen am 
haufigsten mit diesen Wachstumsstorungen einhergehen; doch besteht hier 
keinerlei Parallelism us: selbst bei angeborenen Hirnleiden kann die Hypoplasie 
ganz ausbleiben. Ebensowenig besteht eine Beziehung zur Schwere der motori­
schen Storungen: Auch bei sehr geringer Ausbildung der letzteren kann die in 
Rede stehende Storung sehr ausgepragt sein (ROSENBERG) . 

a b 
Abb. 27a uud b. Hemiparesis spastic a links. a rechter Oberarm, blinker Oberarm. Humerusknochen 

bedeutend dunner als rechts . Spongiosa gelichtet gegenuber rechts. Fraktur im Schaft. 

Aul3er den Knochen und Muskeln werden auch an anderen Korperteilen 
Entwicklungs- und Wachstumshemmungen beobachtet, so am Kehlkopf (Mc 
NUTT) , an Ohren und Augen, Hoden, Mamma (FREUD) usw. SCHOB (2) sah 
VergrofJerung der Brustdriise an der gelahmten Seite. 

Uber die Ursachen dieser Storungen wissen wir noch so gut wie gar nichts. 
Sicher ist lediglich, dal3 es sich nicht urn einfache Folgen des Nichtgebrauchs 
handelt, sondern urn das, was wir, ohne uns viel dabei denken zu konnen, 
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trophische Storungen nennen. Offensichtlich iibt das Gehirn irgendeinen EinfluB 
auf die Wachstumsvorgange aus, iiber dessen Art wir uns indessen kaum eine 
prazise Vorstellung zu machen vermogen. Man konnte daran denken, daB in 
diesen Fallen die vegetativen Zentren des Gehirns von dem zugrunde liegenden 
ProzeB mitergriffen waren, wenn diese nicht so median gelegen waren, daB die 
iiberwiegende Einseitigkeit der Storung nur schwer eine Erklarung finden 
konnte. Auf gewisse Unterschiede der Wachstumsbeeinflussung durch GroB­
hirnlasionen einer-, Hirnstammlasionen andererseits weist neuerdings HOHENNER 
hin. Einschlagige anatomische Untersuchungen fehlen aber, soweit ich sehe, 
noch ganz, ebenso iibrigens solche, die weiter peripherisch gelegene Abschnitte 
des Sympathicus betreffen. COTARD fand einmal die sympathischen Ganglien 
"atrophisch". Durch eine Mfektion des Hypothalamus und des Tuber cinereum 
erklart KLOTZ eigenartige, von ihm bei einem LITTLE-Kind beobachtete 1-2 
Tage dauernde Attacken von starker Temperatursteigerung mit hochgradigen, 
bald aber wieder eingeholten Gewichtsstiirzen. Ais seltenes Kuriosum sei hier 
anhangsweise noch ein Fall von KWINT erwahnt, in dem eine aus dem zweiten 
Lebensjahr datierende diplegische Cerebrallahmung vom 9. Jahr ab mit einer 
Makrogenitosomia praecox, also einem V oraneilen der korperlichen und ge­
schlechtlichen Entwicklung bei nicht parallel laufender, in diesem Falle sogar 
stark zuriickbleibender geistiger Entwicklung verbunden war. Verfasser nimmt 
als Ursache einen Hydrocephalus mit Beeintrachtigung der vegetativen 
Zentren an. 

6. Secundare Veranderungen des Skelets. 
Bei den diplegischen Formen der kindlichen Cerebrallahmungen, die mangels 

einer Vergleichsmoglichkeit die soeben besprochenen Wachstumsstorungen nicht 
oder jedenfalls nur bei ungewohnlich starker Auspragung erkennen lassen, 
treffen wir um so haufiger auf anderweitige Veranderungen am Skelet, die 
jedoch nicht so unmittelbar von dem GehirnprozeB abhangig sind wie jene, 
sondern eine sekundiire Folge der veranderten Btatik - insbesondere der abnormen 
Belastung infolge der starken Muskelspannungen - darstellen. Vor allem sind 
Verschiebungen der Extremitatenknochenenden in ihren Gelenken im Sinne 
einer beginnenden Luxation nach KUNNE so haufig, daB man sie "zum typischen 
Bild des Little rechnen kann". Es ist namlich die Aufrechterhaltung del' normalen 
Gelenkkonfiguration u. a. auch von einem gewissen Gleichgewichtszustand del' 
Muskeln abhangig, von denen die Bewegungen in dem betreffenden Gelenk 
vollzogen werden. 1st dieses Gleichgewicht dauernd gestort, dadurch daB von 
einem antagonistisch wirkenden Paar del' eine Muskel gelahmt ist odeI' nur einer 
bzw. iiberwiegend einer im Zustand der Kontraktur sich befindet, so kann es 
zu den erwahnten Verschiebungen kommen ("Paralytische und spastische 
Luxation"; WEBER). 

Am haufigsten wird das am Huftgelenk beobachtet (LUDLOFF, WOLLENBERG, 
GAUGELE, WEBER). GAUGELE fand diese Komplikation in 40% der FaIle; auch 
bei der hemiplegischen Form sah er sie auf der gelahmten Seite. Es ist dabei 
aber meines Erachtens zu beriicksichtigen, daB das Material der Orthopaden 
doch von etwas anderer Beschaffenheit ist als das der Neurologen. Demnachst 
kommt eine Luxation des RadiuskOpfchens in Betracht. Auch der Hochstand 
der Kniescheibe mit Verlangerung des Ligamentum patellae bei Quadriceps­
kontraktur gehort hierher (SCHULTESS, JOACHIMSTHAL). An der Wirbelsaule 
kann es zu Skoliose und Kyphose kommen [OPPENHEIM (2)J. 

Natiirlich darf man die Pathogenese dieser Veranderungen nicht einseitig 
beurteilen. Friiherwurde die beim Little zu beobachtende Hiiftgelenkluxation 
ins Gebiet del' "angeborenen", als Entwicklungsstorung der Gelenkenden auf-
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zufassenden Hiiftgelenkverrenkung gerechnet, und auch heute muB man damit 
rechnen, daB es sich in einem Teil der Falle um eine dem Hirnleiden koordinierte 
Wirkung der gleichen Ursache handelt. "Obrigens sind auch die mechanischen 
Momente nicht mit den einfachen Zugwirkungen erschOpft. Bei bettlagerigen 
Kranken kann schon der Fortfall der normalen Belastung beim Stehen zu 
abnormen Gelenkstellungen fiihren (Coxa valga; ETTORE). Auch sonst spielen 
Folgen von Nichtgebrauch eine Rolle. Sie konnen zum Beispiel zur Abflachung 
der Gelenkenden an der H iifte fiihren. 

Es kann also im Einzelfall die Wirkung der kontrakturierten oder gelahmten 
Muskeln nur dann beschuldigt werden, wenn die genaue Analyse auch tatsach­
lich ein "Oberwiegen eines von zwei Antagonisten ergibt; dies war z. B. in 3 Fallen 
ETTORES von Radiusluxation nicht oder nur angedeutet der Fall. 

Bei langerem Bestehen dieser abnormen Verhaltnisse kann es sowohl an den 
Gelenkenden wie an den Schiiften der Rohrenknochen zu weiteren Gestalt­
veranderungen kommen. Erstere konnen walzenformige Erhebungen zeigen, 
die der Gelenkoberflache eine wellenformige Beschaffenheit verleihen, an letzteren 
bilden sich manchmal kammartige zackige Vorspriinge bis zu richtigen Exostosen, 
und zwar ist nach ROHDE beides nur an solchen Stellen der Fall, an denen der 
kontrakturierte Muskel breit mit gefaBreichem Bindegewebe am Periost ansetzt, 
nicht dagegen da, wo der Ansatz durch gefaBarme Sehnen vermittelt wird wie 
am Kniegelenk. 

7. Epileptische Anfalle. 
Es ist eine gut bekannte Tatsache, daB mit den hier behandelten cerebralen 

Motilitatsstorungen der Kinder besonders haufig epileptiforme Krampfe ver­
bunden sind; sie kommen in 2/5 [GOWERS (1), OPPENHEIM (2), WALLENBERG] 
oder gar in der Halfte (SACHS, BERNHARDT) aller FaIle zur Beobaehtung. Die 
Ursaehe dieser Erseheinung ist wie so viele andere auf unserem Gebiet in 
keiner Weise geklart. 1m wesentlichen diirfte sie mit der groBeren Disposition 
des kindliehen Gehirns zu Krampfzustanden iiberhaupt zusammenfallen; nur 
muB man sich dariiber klar sein, daB man hier zwei Unbekannte miteinander 
vergleieht. Denn auch die Ursaehe der letzteren bleibt uns bisher verborgen. 
SOLTMANN hatte bekanntlieh die Unerregbarkeit der kindliehen Hirnrinde und 
eine damit in Zusammenhang stehende "Enthemmung" subeortiealer Gebilde 
als Ursaehe angesehen (s. S. 75). Dieser Gedanke ist neuerdings von PEIPER (3) 
in gewisser Beziehung wieder aufgenommen worden; er geht ebenfalls von dem 
hemmenden EinfluB hoherer, beim Saugling noeh unentwiekelter Teile auf die 
niederen aus und glaubt, daB erstere erst allmahlich und in anfangs sehwankender 
Weise in das nervose Gesehehen eingreifen. Ihre fiihrende Rolle konnen sie 
gleieh nach ihrer Arbeitsaufnahme noeh nieht ununterbrochen ausiiben; ver­
sagen sie, so kann es wie zu apnoisehen Anfallen so aueh zu Krampfen kommen. 
Die PEIPERschen Ausfiihrungen beziehen sieh - das sei besonders hervor­
gehoben - nur auf Sauglinge; auch will er seine Theorie ausdriieklich fiir eigent­
liche epileptisehe Anfalle nicht in Ansprueh nehmen. Das wiirde in der Tat 
auch unmoglich sein, und zwar aus den versehiedensten Griinden, von denen 
nur einige namhaft gemacht werden sollen. Zunachst ist der epileptisehe Anfall 
im wesentliehen ein Reiz-, nieht ein "Entfesselungs" -Phanomen [FOERSTER (7)]. 
Des weiteren ist die erhOhte Krampfbereitsehaft des Kindes keineswegs auf 
das Stadium vor der Vollendung der Rindenreifung beschrankt; sie ist im 
Gegenteil gerade aueh spater und noeh in der Pubertat in sehr ausgepragter 
Weise vorhanden. Ferner sind bei den "Kindern ohne GroBhirn" gerade keine 
Anfalle beobaehtet worden; hierauf weist FOERSTER hin, der es fiir nieht sieher 
halt, daB beim Mensehen klonisehe Krampfanfalle von subeortiealen Teilen 



110 F. WOHLWILL: Cerebrale Kinderliihmung. 

ohne Intervention des GroBhims ausgelOst werden konnen. Auch geht die 
Ansicht vieler Autoren dahin, daB der Subcortex nur fur die tonische Kom­
ponente des Krampfanfalls in Betracht komme, fur die klonische dagegen die 
Rinde. [Bestritten von CATEL (1) u. a.] Es kann aber keine Rede davon sein, 
daB bei kleinen Kindem nur tonische Krampfe vorkamen. Es bleibt nach allem 
nichts ubrig, als einfach die Tatsache festzustellen, daB bei Kindem das, was 
REDLICH die "epileptische Reaktionsfahigkeit" genannt hat, erhOht ist. 

Bei unseren Kindem mit organischen cerebralen Bewegungsstorungen wird 
man gerade im Gegensatz zu dem genannten Erklarungsversuch darauf hin­
weisen durfen, daB bei diesen oft die Hirnrinde Sitz ausgedehnter und schwerer 
Veranderungen ist, und daB ja auch sonst gerade corticale Herde den Reiz 
abgeben, der epileptische Anfalle zum Ausbruch kommen laBt. 

Von besonderer Bedeutung diirfte dabei auch die Verwacksung der Hirn­
Millen miteinander und mit der Hirnoberflache sein; in ihrem Gefolge kommt 
es leicht zu VerOdung der Liquorraume, die sicherlich eine Rolle bei der Ent­
stehung epileptischer Zustande spielt [FOERSTER (7), TILMANN, BERNHARDT, 
WACHENDORF u. a.]. Es sei hier auch der Theorie von FAY und WINKELMAN 
gedacht, nach der Blutbeimengung zum Liquor zu vorubergehender oder dauem­
der Schddigung der PAcCHIoNIschen Granulaiionen fiihren solI, die den normalen 
AbfluB der Hirnriickenmarksflussigkeit hintanhalte und dadurch eine "Ober­
fullung der Subarachnoidealraume im Stirnlappengebiet bedinge, die ihrerseits 
eine Atrophie der darunter liegenden Windungen im Gefolge habe. Die Nutz­
anwendung auf die uns hier interessierenden Verhaltnisse ziehen die genannten 
Autoren selbst in einer spateren Arbeit: Danach kommt es im Gefolge geburts­
traumatischer Blutungen zu "Hypoplasie" (ein Ausdruck, der allerdings nicht 
dem entspricht, was die pathologisch-anatomische Nomenklatur darunter ver­
steht) der PAccmoNIschen Granulationen, an deren Stelle man nur kleine 
Gruppen mesothelialer Zellen ohne Zeichen einer Funktion finde. Solche Befunde 
werden von den Verfassem fiir eine haufige Grundlage der Epilepsie gehalten. 

In klinischer Beziehung ist zunii.chst darauf aufmerksam zu machen, daB 
bei dem Alter, in dem die Kinder haufig stehen, es natiirlich wichtig ist, eklamp­
tisch-spasmophile Krii.mpfe auszuschlieBen. Von diesen mussen wir hier absehen. 
Soweit es sich um echte epileptische Zustande handelt, sind die Beziehungen 
zwischen den Anfallen und den motorischen Ausfallserscheinungen nach Zeit, 
Art und Grad sehr verschiedener Natur. Zunachst wird nicht selten in den 
Fallen, die postnatal nach Art einer akuten Infektionskrankheit einsetzen 
- genau wie bei andersartigen Infektionen des Kindesalters - die Szene durch 
epileptiforme Anfalle erofinet. Dabei kann die Lahmung gleichzeitig mit diesen 
"initialen Krampfen" oder spater in Erscheinung treten. Die Krampfe selbst 
konnen von da an in wechselnder Haufigkeit bestehen bleiben und in ein chroni­
sches Krampfleiden ubergehen, oder aber sie konnen ganz und endgiiltig fort­
bleiben, oder endlich, was wohl das Haufigste ist, sie setzen nach kurzerer oder 
langerer, selbst Jahre dauemder Pause aufs neue ein und nehmen dann einen 
Verlauf, der von dem der motorischen AusfaUserscheinungen weitgehend unab­
hiingig sein kann. 

Dieses fortschreitende epileptische Leiden ist bei den hemiplegischen Formen 
entschieden haufiger als bei den diplegischen. 1m ersteren Fall handelt es sich 
teils um typische JACKsoN-Anfalle, teils aber auch um allgemeine Krampfe, bei 
denen aber doch oft der Beginn oder die Aura auf die gelahmte oder paretische 
Seite hinweisen. Ferner konnen Anfalle, die urspriinglich vom JACKSON-Typ 
waren, in die allgemeine Form ubergehen. 

Von WUILLAMIER und BOURNEVILLE war ein verhaltnismaBig gutartiger 
Charakter des Krampfleidens bei infantilen Cerebrallahmungen behauptet 
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worden: Sehr briiskes Einsetzen der Anfalie, schwerere Verletzungen, Zungen­
biB, Enuresis, Charakter- und Intelligenzstorungen, Petit-Mal-Anfalie soliten 
nach ihnen fehlen oder erheblich seltener sein als bei "genuiner" Epilepsie, die 
Anfalie soliten mit zunehmendem Alter allmahlich an Haufigkeit und Schwere 
nachlassen und im 5. Lebensjahrzehnt meist ganz verschwinden. WUILLAMIER 
gab deshalb dieser Epilepsieform sogar einen besonderen N amen: "Epilepsie 
hemiplegique infantile". Diese Feststeliungen sind indessen von FREUD (1), 
WACHENDORF, WACHSMUTH u. a. nicht bestatigt, jedenfalis nicht als aligemein­
giiltig und alienfalis nur fiir die Anfangsstadien zutreffend anerkannt worden. 

1m ganzen kann man wohl umgekehrt sagen, daB das Siechtum dieser 
ungliicklichen Kranken durch die epileptischen Erscheinungen erheblich 
erschwert, ja, oft ganz vorwiegend durch diese bedingt ist. Es fehlt auch nicht 
an Riickwirkungen auf das iibrige Befinden der Patienten. In erster Linie ware 
hier natiirlich der EinfluB auf die geistige Entwicklung zu nennen, die im nachsten 
Kapitel zu besprechen sein wird. Daneben ist aber auch eine Verschlechterung 
des karperlichen Zustandes nicht von der Hand zu weisen. Seitdem wir durch die 
Untersuchungen SPIELMEYERS (1-3) die schweren Zerstorungen nervoser Struk­
turen kennen gelernt haben, die als Folge der mit den Krampfanfalien einher­
gehenden Kreislaufstorungen sich einstelien, miissen wir in jedem epileptischen 
Anfali eine Gefahr fUr den Bestand an hochwertigem Hirngewebe erblicken, 
und wir konnen bei der in diesen Falien vorliegenden Sachlage uns wohl vor­
stelien, daB diese Folgen auch gerade wieder auf dem Gebiet, von dem die 
Anfalie ihren Ausgang nehmen, also unter Umstanden auf dem motorischen, 
sich geltend machen werden. Auf diese Weise haben wir uns ja auch das Fort­
schreiten des pathologischen Prozesses im AnschluB an epileptische Anfalie 
verstandlich gemacht [s. S. 67; BIELSCHOWSKY (1)]. Danach wiirden die 
alteren Ansichten von OSLER, SACHS U. a. iiber die epileptischen Anfalie als 
Ursache der Lahmungen doch einen Kern von Wahrheit enthalten; jedenfalis 
werden wir sie nicht als so absurd bezeichnen, wie sie den Zeitgenossen der 
genannten Autoren bei dem damaligen Stand des Wissens erscheinen muBten. 
In der Tat gibt es ja auch Falie, in denen die Lahmungen erst Jahre nach Beginn 
der epileptischen Anfalie einsetzen. 

1m iibrigen aber besteht, wie schon erwahnt, im ganzen keine unmittelbare 
Beziehung des epileptischen Leidens zum AusmaB und Verlauf der iibrigen 
motorischen Krankheitserscheinungen, und wir kennen Falie, in denen das 
erstere vollkommen im Vordergrund steht, wiihrend die Bewegungsstorungen 
nur in ganz leichter Form, unter Umstanden nur als postparoxysmale Symptome 
in Erscheinung treten. ERLENMEYER und ROSENBERG erwahnen in diesem 
Zusammenhang Falie von halbseitiger Epilepsie mit Entwicklungshemmung, 
aber ohne oder ohne ausgesprochene Paresen in den krampfenden Gliedern. 
Bekanntlich hat man auch gewisse Falie von Linkshangigkeit bei Epileptikern 
hierher gerechnet. 

SchlieBlich gibt es Falie von Epilepsie - oft kombiniert mit Schwachsinn-, 
in denen motorische Ausfalissymptome ganz fehlen, die dann aber bei der Sektion 
nicht nur die diffusen, verhaltnismaBig feinen Veranderungen an den Nerven­
zelien und -fasern und an der Glia aufweisen, sondern grobere, mehr umschriebene 
Zerstorungsprozesse, wie man sie u. a. auch als Grundlage der Paresen und 
Lahmungen im Kindesalter antrifft. Man hat solche Falie im AnschluB an 
FREUD als "paradoxe" (schlecht: "paradoxale") Kinderlahmung oder als 
"cerebrale Kinderlahmung ohne Lahmung" bezeichnet 1. Man hat damit zum 

1 In dem Fall, den A. JAKOB (3) unter dieser Uberschrift beschreibt, traten iibrigens 
im weiteren Verlauf des Leidens recht ausgesprochene motorische Ausfaliserscheinungen auf. 
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Ausdruck bringen wollen, daB es nur auf die Lokalisation, nicht aber auf die 
Art des Prozesses ankomme, ob Liihmungen auftreten oder nicht. 

Wie ich bereits in der Einleitung auseinandergesetzt habe, ist diese Namen­
gebung durchaus ungliicklich und irrefiihrend. lch will hier nur noch einmal 
betonen, daB "cerebrale Kinderlahmung" bestenfalls ein Syndrom, aber keine 
Krankheit ist, die man diagnostizieren und deren Diagnose man durch anatomi­
sche Untersuchung bestatigen oder widerlegen kann. FaIle wie die letzterwahnten 
sind, wenn man sie iiberhaupt mit einer besonderen Benennung herausheben 
will, einfach als Epilepsie auf grob-organischer Grundlage oder Epilepsie bei 
lobarer Sklerose oder Porencephalie oder dergleichen zu bezeichnen, so wie 
man die anderen FaIle als cerebrale infantile Hemiplegie mit Epilepsie usw. zu 
bezeichnen haben wird, womit alles gesagt ist, was von diesen Fallen ausgesagt 
werden kann. 

8. Psychische Storungen. 
Ebenso wie Epilepsie sind p8ychi8che StOrungen - insbesondere solche 

oligophreni8cher Natur - eine 4iiufige "Komplikation" infantiler Lahmungen. 
Das hat mannigfache Ursachen. In erster Linie ist auch hier wieder auf den 
grofJen Umjang der Abbauprozesse im Gehirn mit ausgedehnter Mitbeteiligung 
der Rinde hinzuweisen, der viele der hier in Frage kommenden Prozesse kenn­
zeichnet. CONCETTI macht insbesondere den haufig zu beobachtenden Schwund 
der interradiaren Rindenfasern verantwortlich. Gerade auf diesem Gebiet ist 
ja ein Ersatz so gut wie unmoglich. Die Erfahrungen der letzten Jahre - ins­
besondere auf dem Gebiet der Encephalitis epidemica - haben uns ja gelehrt, 
wie weitgehend bisweilen durch subcorticale Erkrankungen bedingte Hem­
mungen durch bewuBte Willensanspannung, wenn auch oft nur voriibergehend, 
iiberwunden werden konnen. Das Umgekehrte scheint demgegeniiber nicht 
vorzukommen. Wieweit etwa intakt gebliebene Rindenabschnitte fiir die 
erkrankten in dieser Beziehung eintreten konnen, dariiber wissen wir nichts. 
Jedenfalls zeigt die Erfahrung, daB sie eben haufig nicht ausreichen, um die 
normaleEntwicklung ingeistiger Beziehung zu gewahrleisten. Es ist natiirlich sehr 
viel schwererwiegend, wenn diese Entwicklungsmoglichkeiten von vorneherein 
stark beschnitten worden sind, als wenn bei schon festgefiigter geistiger Per­
sonlichkeit ein KrankheitsprozeB den Bestand geistigen Eigentums gefahrdet. 
Auch auf psychischem Gebiet wird vom reiferen Menschen soviel mechanisiert 
und automatisiert, daB manche nicht allzu ausgedehnte Lasionen, auch corticalen 
Sitzes, nicht ohne weiteres darin Bresche zu schlagen brauchen. Verfasser 
konnte das Gehirn eines Paralytikers mit ganz ungewohnlich schweren Aus­
fallen an nervosem Gewebe untersuchen; weite Teile der Rinde erschienen wie 
ausgelOscht. Der Trager dieses Gehirns hatte bis 2 Tage vor seinem Tod als 
selbstandiger GroBkaufmann seinem Geschaft vorgestanden, ohne daB seinen 
Mitarbeitern irgend etwas aufgefallen ware. Derartiges ist beirn Kind, das 
sich alle Begriffe und Assoziationen erst bilden und die erwahnten Automati­
sierungen erst schaffen muB, unmoglich. Aber natiirlich wird - je nach dem 
Zeitpunkt des Krankheitsbeginns - nicht nur die Entwicklung und Bildung 
gehemmt, sondern es kann auch schon Erworbenes wieder zugrunde gehen, wenn 
nach urspriinglich normaler Entwicklung eine Encephalitis oder eine andere 
akute oder gar chronisch-progressive Schadigung des Gehirns fUr die psychischen 
Funktionen wichtige Teile auBer Tatigkeit setzt, und das um so mehr, als, wie 
man wohl annehmen darf, die neugewonnenen Assoziationen noch nicht so fest­
gefiigt sind, der ganze geistige Aufbau noch leichter ins Wanken kommen kann 
als beirn Erwachsenen. 

Die geistige Riickstandigkeit kann natiirlich in allen Graden zur Beobachtung 
kommen. Verhii.ltnismaBig haufig sollen die FaIle von rein paraplegischer Starre 
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von einschlagigen St6rungen verschont bleiben. Die schweren Formen bevolkern 
unsere Schwachsinnigenanstalten. 11,9% der anstaltsbediirftigen Schwach­
sinnigen gehorten nach einer Statistik von WACHSMUTH ins Gebiet der "cere­
bralen Kinderlahmung". Nach TRETGOLD solI die Zahl der geistigen Kruppel, 
absolut und relativ genommen, im Zunehmen begriffen sein. Sollte dies zutreffen, 
so wiirde man sich daruber nicht wundern durfen, wenn man bedenkt, daB z. B. 
fur die Aufzucht an sich kaum lebensfahiger und ohne diese Hilfe dem Untergang 
verfallener geburtsgeschadigter Neugeborener und vor allem vorzeitig Geborener 
usw. heute ungleich mehr geschieht als fruher. Eine sehr betrubende Erscheinung 
in einer Zeit, in der sowieso schon die geistig hoher Stehenden sich so viel weniger 
fortpflanzen als die minder wertvollen Elemente. 

Genau so wenig wie bei der Epilepsie besteht eine Beziehung zwischen dem 
Grad des Schwachsinns und dem der motorischen Erscheinungen, was auf 
diesem Gebiet noch weniger uberraschend sein durfte. So haben wir auch hier 
wieder die ganze Reihe von Kombinationen, die sich von den Fallen mit gleich 
schwerem korperlichen und geistigen Siechtum nach beiden Seiten hin bis zu 
denjenigen Fallen erstreckt, die das eine von beiden in ausgepragtem MaBe, 
das andere nur andeutungsweise erkennen lassen. Auch hier hat man wieder 
die am einen Fliigel dieser Reihe stehenden FaIle als "cerebrale Kinderlahmung 
ohne Lahmung" bezeichnet (WACHSMUTH) (konsequenterweise wurden am 
anderen Ende die "Idioten ohne Schwachsinn" stehen!). Alles, was in der 
Einleitung und im vorigen Kapitel uber diesen Begriff gesagt wurde, gilt auch 
an dieser Stelle. 

AuBer den bisher betrachteten, vermutlich durch Ausfali von Rindengewebe 
bedingten Defektzustanden auf intellektuellem Gebiet sind noch andere Formen 
psychischer Storung zu beobachten. Zunachst ware - anknupfend an den 
schon S.100 erwahnten Fall von WESTPHAL und SIOLI, in dem die Sektion 
uberraschenderweise das mikroskopische Bild der amaurotischen Idiotie ergab -
zu erwahnen, daB manche Autoren, wie COLLIER, die genannte Erkrankung 
ebenfalls zum Bild der "cerebralen KinderIahmung" rechnen; von dem hier 
vertretenen Standpunkt aus besteht keine Veranlassung, diese Einreihung fur 
unzulassig zu halten. Das gleiche gilt fUr die tuberose Sklerose und den mit ihr 
verbundenen Schwachsinn. Des weiteren ist bei der Haufigkeit epileptischer 
Anfalle naturlich auch mit dem Vorkommen epileptischer Geistesstorungen zu 
rechnen. Auf diese ist an dieser Stelle nicht naher einzugehen. Ferner wird 
uber Charakterveriinderungen, Reizbarkeit, Neigung zu Gewalttatigkeit usw. 
berichtet [IBRAHIM (1)]. Psychopathische Ziige sollen nach SCHOB auch bei 
intellektuell N ormalen so gut wie nie fehlen. 

Interessant sind sodann die Beobachtungen BOSTROEMS (2) uber die psychi­
sche Wesensart der Athetotiker: Er findet bei ihnen eine eigenartige Affektlage, 
gekennzeichnet durch eine lappisch-euphorische Stimmung, ungerechtfertigtes 
SelbstgefUhl und ein tolpelhaft-dummdreistes, etwas albernes Betragen bei 
nicht wesentlich geschwachter Intelligenz. Dasselbe Verhalten beobachtete 
BOSTROEM (1) - und zwar sogar besonders ausgesprochen - bei Personen, die 
athetoide Erscheinungen nur angedeutet aufweisen. Er sieht in dem beschrie­
benen Verhalten ein Stehenbleiben auf kindlicher Stufe und stelit diese Erfah­
rung in eine Reihe mit derjenigen, daB ja auch die Athetose ganz uberwiegend 
eine Reaktion des kindlichen Gehirns darstelit. Beide Erscheinungen setzen 
eine Hirnschadigung in einem fruhen Stadium, die zu einem Stehenbleiben der 
Entwicklung - ohne Progression des Defekts - fiihrt, voraus. 

Wieweit die von WACHSMUTH in Fallen von "cerebraler Kinderlahmung" 
beohachteten paranoiden Erscheinungen und Depressionszustiinde mit der 
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zugrundeliegenden Hirnerkrankung in unmittelbarer Beziehung stehen oder 
zufallige Komplikationen darstellen, durfte schwerer zu entscheiden sein. 

SchlieBlich ware darauf hinzuweisen, daB infolge mehr auBerer Momente 
Intelligenzdefekte bei diesen gelahmten Kindern vorgetau8cht oder vorhandene 
schwerer erscheinen konnen, als dem tatsachlichen geistigen Vermogen ent­
spricht. Bei Vorliegen schwerer Motilitatsstorungen, besonders bei dauernder 
Bettlagerigkeit, ist es den kleinen Kranken natiirlich nicht moglich, sich mit 
der Umwelt so in Beziehung zu setzen, sie sich geistig so zu eigen zu machen, 
wie das mit normaler Bewegungsfahigkeit begabte Kind das zu tun vermag, fur 
das das Greifen und Hantieren und Aufsuchen der Gegenstande seiner Um­
gebung einen wichtigen Faktor zur Erwerbung von Erfahrungen und Bildung 
von Begriffen darstellt. Naturlich werden auBerdem evtl. vorhandene Sprach­
storungen den Defekt groBer erscheinen lassen oder jedenfalls seine Abschatzung 
sehr erschweren. Methodische psychologische Untersuchungen tiber die geistige 
Entwicklung unter solchen die Beurteilung erschwerenden Umstanden wurden 
von E. LORD vorgenommen. 

Die Storungen auf geistigem Gebiet sind selbstverstandlich von groBter 
prakti8cher Bedeutung. Bei maBig schwerer Ausbildung der Bewegungsstorungen 
konnen sie fUr die Frage der sozialen Brauchbarkeit und Lebensfahigkeit der 
Betroffenen ausschlaggebend sein. AuBerdem ist der geistige Zustand, wie wir 
noch sehen werden, von allergroBter Wichtigkeit fur den Erfolg therapeuti8cher 
Maf3nahmen. 

Blicken wir zuruck auf die Symptomatologie der in Deutschland unter dem 
Namen der "cerebralen Kinderlahmung" zusammengefaBten Fane, so stehen 
wir einer Mannigfaltigkeit verschiedenartiger und verschiedenwertiger Symptome 
verschiedenster Pathogenese und Atiologie gegenuber, die jedes Einteilung8-
ver8uches spottet. Gerade die ununterbrochene Reihe von Ubergangen hat es 
ja tiberhaupt nur so lange moglich erscheinen lassen, hier eine gemeinsame 
Krankheitsbezeichnung zur Anwendung zu bringen. An Vorschlagen, durch 
Einteilungen in diese Dinge System zu bringen, hat es nicht gefehlt. Ich ftihre 
sie nicht auf, weil sich keiner allgemeiner Anerkennung erfreut 1. Meines Er­
achtens genugt es, fur sich und in den verschiedenen Kombinationen zu unter­
scheiden: hemiplegische und diplegische Formen, Fane mit Uberwiegen der 
pyramidalen und solche mit tJberwiegen der extrapyramidalen Bewegungs­
storungen, bei letzteren des weiteren a- bzw. hypokinetische und hyperkinetische 
Formen und endlich noch Fane mit besonders stark hervortretenden "Kom­
plikationen" wie trophischen und Intelligenzstorungen, Epilepsie usw. 

V. VerIanf nnd Prognose. 
Wir haben im vorangehenden im wesentlichen abge8chlo88ene Zustandsbilder 

betrachtet. Es gehorte ja ursprunglich zur Kennzeichnung der "cerebralen 
Kinderlahmung", daB es sich um Endzustande handelte, die keine weitere 
Entwicklung, also auch keinen "Verlauf" aufzuweisen hatten. Eine "Ent­
wicklung" ist natiirlich stets vorausgegangen, und FREUD und RIE wollten den 
ganzen Hergang in zwei Stadien einteilen, eine akute Lasion und einen sich 
anschlieBenden chronisch weitergreifenden ProzeB. Die erste Phase sei nicht 
immer deutlich erkennbar, namentlich wenn eine "stumme" Region befallen sei. 
Das zweite Stadium sei gerade eine Besonderheit der "infantilen Cerebral­
lahmung"; bei Erwachsenen finde man ahnliches nur angedeutet. Wie wir 
indes schon in der Einleitung hervorgehoben haben, sind auch von vorneherein 

1 Ganz brauchbar erscheint mir das atiologische, pathologisch-anatomische und klinische 
Momente zu gleicher Zeit beriicksichtigende Schema von SACHS. 
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chronisch-progrediente Prozesse unter der Rubrik "cerebrale Kinderlahmung" 
abgehandelt worden; auBerdem interessiert natiirlich auch der Krankheitsverlauf 
bis zur Erreichung des Dauerzustandes. Endlich sind die Grenzen zwischen 
regressiv, progressiv und stationar nicht scharf: die verschiedenen Symptome 
konnen sich auch in dieser Beziehung verschieden verhalten. 

Der charakteristische Verlauf, den die Falle der "Kerngruppe" im allgemeinen 
nehmen, wurde bereits in der Einleitung skizziert: Akutes Einsetzen der Krank­
heit bei einem vorher gesunden Kind, zumeist unter dem Bilde einer akuten 
Infektionskrankheit, Auftreten von Lahmungen, vor allem vom hemiplegischen 
Typus, mehr oder weniger erheblicher Riickgang der Funktionsstorungen bis 
zur Erreichung eines Dauerzustandes. Die Lahmung kann, wie schon erwahnt, 
gleich anfangs einsetzen oder erst nach Ablauf der "lnitialerscheinungen", 
nicht selten im AnschluB an epileptische oder hemiepileptische Anfalle, bis­
weilen zunachst nach einer Serie von Anfallen in Form von Paresen, nach einer 
weiteren als vollige Hemiplegie. "lnitialerscheinungen" konnen aber auch 
ganz fehlen, und die Hemiplegie tritt dann entweder ohne alle Vorboten apo­
plektiform oder aber allmahlich ein. So unterscheidet FREUD fUr die typischen 
FaIle schematisch folgende Stadien: 1. Latenzstadium - unter Umstanden mit 
einigen epileptischen Anfallen, 2. Stadium der Prodrome, 3. Stadium der spasti­
schen Lahmung, 4. Stadium der Spatehorea, 5. Stadium der Epilepsie. 

Verwickelter gestaltet sich der Ablauf der Dinge in den angeborenen Fallen. 
Es konnen zwar von den ersten Lebenstagen an ausgesprochene Krankheits­
symptome bestehen wie schwere Steifigkeit, Krampfanfalle usw.; in nicht 
wenigen Fallen aber fehlen Erscheinungen, die nicht arztlich geschulten oder 
wenigstens besonders intelligenten und sorgsamen Eltern unbedingt auffallen 
miiBten. Erst wenn die ersten komplizierten und bewuBten Bewegungen auf­
treten sollten, wie selbstandiges Halten des Kopfes, Versuche des Aufrichtens, 
Sitzen, Stehen und Gehen, zeigt das Ausbleiben der motorischen Weiterentwick­
lung, daB etwas nicht in Ordnung ist. Auch dann wird es vielleicht nicht immer 
sogleich und ohne weiteres evident sein, daB ein schwerer cerebraler Schaden 
vorliegt und nicht etwa nur ein Zuriickbleiben in der Entwicklung der Motilitat, 
ein "motorischer Infantilismus" (s. S. 76), der an der Grenze der - in dieser 
zeitlic-hen Beziehung ja groBen Schwankungen unterworfenen - Norm liegt. 
1m ganzen wird man also sagen konnen, daB die so gearteten Affektionen im 
allgemeinen um den Beginn des zweiten Lebenshalbjahres herum manifest 
werden. Dies wird naturgemaB vor allem fUr die Falle zutreffen, denen aus­
schliefJlich Affektionen des GrofJhirns zugrunde liegen; denn da dieses im ersten 
Halbjahr auch normalerweise noch nicht in Aktion tritt, so kann seine Beein­
trachtigung in dieser Zeit auch noch nicht deutlich werden. Bei Affektionen, 
die ihren Sitz vorzugsweise in den subcorticalen Zentren, vor allem im Pallidum 
und weiter distal, haben, werden wir dagegen eine entsprechend fruhere Mani­
festation erwarten diirfen. 

Mit zunehmendem Alter und damit zunehmenden Anspriichen, die an das 
Kind gestellt werden, wird der Defekt dann immer mehr offenbar; hierdurch 
kann ein Fortschreiten der Krankheit bis in spatere Kinderjahre hinein vor­
getauscht werden, wahrend das zugrundeliegende Hirnleiden in Wirklichkeit 
stationar ist und es sich nur um eine zunehmende Differenz zwischen der Leistung 
des Kranken und derjenigen eines gleichaltrigen Gesunden handelt. 

AuBerdem gibt es nun aber, wie erwahnt, auch tatsachlich fortschreitende 
Prozesse. Hierher gehoren das angeborene Pallidumsyndrom sowie die auf 
einem "Status dysmyelinisatus" beruhenden striar-pallidaren Krankheits­
bilder [FOERSTER (8), s. S. 18]. Fiir andere ebenfalls angeborene Affektionen 

8* 



116 F. WOHLWILL: Cerebrale Kinderlahmung. 

ist umgekehrt die allmahliche Bes8erung der Funktionsstorungen kennzeichnend, 
vor allem fiir das C. VOGTsche Striatumsyndrom. 

Bis zu einem gewissen Gradewird sich also aus den angegebenen VerIaufs­
formen eine Progno8e ableiten lassen. 1m EinzeHall wird dies allerdings sehr 
erschwert durch die beiden einander entgegenwirkenden Momente der ProzefJ­
aU8r1ehnung und der Restitution, zwei Momente, die, wie wir friiher sahen, gerade 
fUr das Kindesalter charakteristisch sind, und mit denen wir bei Erwachsenen­
hemiplegien im allgemeinen nicht in dem MaBe zu rechnen haben. Das Wenige, 
was wir iiber das erstgenannte unter den beiden Momenten und seine Ursachen 
wissen, haben wir S. 67 f. besprochen. Bezuglich des zweiten Moments haben 
wir uns (s. S. 72) davon iiberzeugt, daB hier nicht die Regeneration kranker 
und auch nicht die kompensatorische Hypertrophie verschont gebliebener 
Fasern, sondern die Funktionsiibernahme durch andere ungeschadigte, aber 
morphologisch yom gewohnlichen Bild nicht abweichende nervose Gebilde die 
wesentlichste Rolle spielt. Hierbei miissen wir unterscheiden zwischen einer 
zentralen Reorgani8ation [FOERSTER (6)] und einer rein peripheri8chen Er8atz­
leistung. Was die erstere betrifft, so kann sie entsprechend der groBeren Kom­
pensationsfahigkeit im Kindesalter auBerordentlich weit gehen, so daB unter 
Umstanden selbst von schwereren spastischen Lahmungen - evtl. sogar mit 
Kontrakturen - nur ganz unscheinbare, lediglich genauer arztlicher Unter­
suchung erkennbare Resterscheinungen zuriickbleiben (FREUD und RIE). Solche 
Falle kann man mit Recht als "prakti8ch geheilt" bezeichnen. 

Aber auoh der an zweiter Stelle genannten peripheri8chen Er8atzlei8tung 
kommt gerade bei im Kindesalter erworbenen Krankheitszustanden eine kaum 
geringere Bedeutung zu. Die Gewohnung von friihester Jugend an laBt diese 
Patienten bisweilen Leistungen mit den gesund gebliebenen Gliedern oder 
Gliedteilen und Muskeln vollbringen, zu deren Erlernung der Erwaohsene in 
viel geringerem MaBe befahigt ersoheint. Dazu kommt als wiohtiger Motor in 
positivem Sinn das Bestreben, den Defekt zu verdeoken, und die Soheu, als 
Kriippel zu gelten, sowie in negativer Riohtung das Fehlen von Versorgungs­
und Rentenansptiiohen, das bei einem Vergleioh mit den Verhaltnissen beim 
Erwachsenen nioht zu vernachlassigen ist. Auf diese Dinge hat friiher NONNE (2) 
durch seine Sammlung nicht entschadigungspfliohtiger Defekte und VerIetzungs­
folgen mit voller oder verhaltnismaBig wenig beeintrachtigter Arbeitsfahigkeit 
und neuerdings wieder W ALTHARD (1) hingewiesen. V oraussetzung fur die 
Ausbildung dieser Ersatzleistungen diirfte freilioh eine intakte oder nur wenig 
gesohadigte Intelligenz sein. 

1m ubrigen Mngt uberhaupt die Arbeit8/iihigkeit und die 80ziale Exi8tenz 
dieser Kranken gar nicht immer in erster Linie von den durch Paresen, Spasmen 
und Kontrakturen bedingten Funktionshemmungen ab; viel starker wirken 
sioh nioht selten die unwillkiirlichen Bewegungen athetotisoher und ohoreatisoher 
N atur aus. Man hat deshalb bei therapeutisohen MaBnahmen, duroh die man 
die letzteren zu beseitigen hof£te, sogar eine Zunahme der Paresen in Kauf 
nehmen zu diirfen geglaubt (MAAs). Des weiteren wird natiirlich die "soziale 
Prognose" duroh eine sohwerere Beeintraohtigung der Intelligenz und duroh die 
Anwesenheit - wenigstens Mufiger - epileptisoher Anfalle erheblioh getriibt. 
In letzterer Beziehung ist besonders verhangnisvoll, daB fast alle therapeutischen 
Eingriffe die Epilepsie verstarken (GAUGELE und GUMBEL). Auch die S. 108£. 
erwahnten Knoohen- und Gelenkveranderungen, insbesondere die Hii£tgelenks­
luxation, sind nach GAUGELE und GUMBEL recht ungiinstig: Kinder mit solchen 
Komplikationen lernen meist nicht ohne Unterstutzung gehen. 

Das Leben wird duroh die hier besprochenen M£ektionen im allgemeinen 
nicht bedroht, wenn nicht sohon im "Initialstadium" die evtl. vorhandene 
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akute Infektion oder eUle sich anschlieBende Komplik'<ttion den Tod herbei­
fiihrt. Dann pflegt man ja aber nicht von "cerebraler Kinderlahmung" zu 
sprechen. Natiirlich kann spaterhin ein Status epilepticus verhangnisvoll 
werden. Meist aber wird das Leben der KrankBn durch ihr Leiden selbst nicht 
verkiirzt, und sie sterben an sog. interkurrenten Krankheiten, denen sie, wie 
fast aIle chronisch Kranken, nur eine mangelhafte Widerstandskraft entgegen­
zusetzen haben. Auch zu anderweitigen Erkrankungen ist das in friiher Jugend 
geschadigte Gehirn anschemend besonders disponiert (DIVRY und CHRISTOPHE). 

VI. Diagnose. 
Ein Kapitel iiber "Differentialdiagnose" pflegt in den Abhandlungen iiber 

"cerebrale Kinderlahmung" nicht zu fehlen. Von dem hier verfochtenen Stand­
punkt aus kommt eine solche iiberhaupt nicht - oder so gut wie nicht - in 
Frage, sofern darunter die Abgrenzung gegen anderweitige "Krankheiten", 
die ein ahnliches Symptomenbild verursachen konnen, verstanden wird. Denn 
"cerebrale Kmderlahmung" ist ja selbst ein "Symptomenbild" und keine 
Krankheit, soweit man diesen Begriff nicht voIlig auf die "Kerngruppe", ins­
besondere auf die Encephalitis beschranken will: Jeder kann, wie in der Ein­
leitung ausgefiihrt, diesen symptomatischen Begriff so weit oder so eng fassen, 
wie er will, ohne daB man die Berechtigung dazu irgendwie durch logische oder 
faktische Griinde bestatigen oder widerlegen konnte. Tumoren, Abscesse usw. 
konnen die gleichen Symptomenbilder bedingen wie die sonst zur "cerebralen 
Kinderlahmung" gerechneten FaIle, und wenn man sie allgemem von diesem 
"Begriff" ausschlieBt, und wenn ferner die Zugehorigkeit von amaurotischer 
Idiotie, Hydrocephalus u. a. bestritten wird, so handelt es sich dabei um 
rein konventionelle Einteilungen, denen es an einer sachlichen Grundlage voIl­
kommen fehlt. 

Die emzige, durch die vorher gemachte Einschrankung angedeutete Ausnahme 
von dem Nichtzurechtbestehen einer Differentialdiagnose der "cerebralen 
Kinderlahmung" ist gegeben durch sehr seltene Falle von rein paraplegischem 
Typus, die unter Umstanden von einer spinalen spastischen Parese bzw. einer 
systematisch im Hirn und Riickenmark lediglich die Pyramidenbahn betreffenden 
Affektion (SEELIGMULLERS "cerebrospinale Form der spastischen Lahmung") 
schwer zu unterscheiden sein konnen. 1m allgemeinen werden bei der cerebralen 
Form irgendwelche auf das Gehirn hinweisende Symptome, wie epileptische 
Anfalie, leichter Schwachsinn, Strabismus, auf das Striatum hinweisende 
Symptome u. dgl. m. nicht voIlig fehlen. Wo solche tatsachlich vollkommen 
abwesend sind, wiirde die Unterscheidung von der spastischen Spinalparalyse 
unmoglich werden 1. Ob es solche Falle, d. h. klinisch rein spinal erscheinende 
Lahmungen, die bei der Sektion sich durch doppelseitige Hirnaffektionen bedingt 
erweisen, tatsachlich gibt, ist mir nicht bekannt. 

Praktisch bedeutsam ist sodann der Hinweis IBRAHIMS, daB leichtere Falle 
allgemeiner oder paraplegischer Starre im friihen Sauglingsalter oft schwer zu 
unterscheiden smd von der in diesem Entwicklungsstadium physiologischerweise 
vorhandenen Muskelstarre, desgleichen von der Hypertonie, die bei akuten und 
besonders chronischen Ernahrungsstorungen der Sauglinge vorkommt und 
Wochen und Monate dauern kann. Mit Besserung der Ernahrungsverhaltnisse 
bilden sich diese Erschemungen wieder zuriick. Sonstige Begleiterscheinungen, 
besonders Reflexstorungen, ausgepragter gekreuzter Adductorenreflex, sichern 
nach IBRAHIM (1) in solchen Falien die Diagnose auf ein Hirnleiden. 

1 Nach FREUD (1) ware das Uberkreuzen der Beine ein nur bei der cerebralen Diplegia 
vorkommendes Symptom, dessen Fehlen aber keineswegs die spinale Genese beweise. 
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Von weit groBerer Bedeutung ais die Abgrenzung nach auBen ist die Ordnung 
im Innern des groBen "Sammeltopfs" der "cerebralen Kinderlahmung". Eine 
solche "innere" Differentialdiagnose hat sich zu befassen mit der Zuordnung 
gewisser klinischer Bilder und Verlaufsformen zu bestimmten atiologischen 
Momenten einerseits und pathologisch-anatomischen Grundlagen andererseits. 
Was das erstere betrifft, so sind hier die Schwierigkeiten oft nicht iibergroB. 
Hier muB in erster Linie die Anamnese wegweisend sein. Bei angeborenen Leiden 
wird man wahrend der intrauterinen Entwicklung und wahrend der Geburt 
entstandene Formen zu unterscheiden haben. Der Zeitpunkt des Einsetzens 
der ersten Symptome wird uns hier allerdings nicht viel weiterhelfen, da dieser, 
wie wir S. U5 sahen, sehr wesentlich durch den Sitz der Hirnlasion mit bestimmt 
wird. Es kann infoigedessen eine geburtstraumatische Lasion unter Umstanden 
sogar friiher Erscheinungen machen ais eine intrauterin entstandene. Schwerere 
anderweitige Entwicklungsstorungen werden eine den Fetus im Mutterleib 
treffende Schadigung wahrscheinlich machen. - Die Mittel zur Erkennung 
einer etwaigen syphilitischen Atiologie ergeben sich von selbst. 

Des weiteren werden uns irgendwelche Anomalien im Geburlsvorgang: abnorme 
Lage, vorzeitige PiacentalOsung, Nabelschnurumschlingung, Anwendung geburts­
hiilflich-operativer Eingriffe, Eklampsie der Mutter auf das Geburlstrauma ais 
Ur'lache hinweisen; auch starkere Asphyxie des Kindes, wenn sie zuverlassig 
beobachtet ist, spricht in demselben Sinne. Wir haben uns aber daran zu 
erinnern, daB nach den neueren Anschauungen auch ganz normale Spontan­
geburlen, vor allem bei Iangerer Dauer, mit schwereren Schadigungen des kind­
lichen Gehirns verbunden sein konnen. tJber die genauere Diagnose des Geburts­
traumas wahrend der ersten Lebenstage und ihre Schwierigkeiten siehe bei 
SEITZ, HENKEL, YLLPO, DOLLINGER (1,2), SHARPE, WOHLWILL (9) u. a. Ein 
meist durch genaue Anamnese feststellbarer Faktor ist die Fruhgeburl. Wie wir 
S. 52 sahen, wird die besondere Pradisposition der zu friih Geborenen zu den 
uns hier beschiiftigenden cerebralen Lahmungen vielfach ausschlieBlich durch 
die Haufigkeit schwerer Geburtstraumen erklart. Es wurde aber an der genannten 
Stelle bereits betont, daB vermutlich noch andere Eigenschaften der Friih­
geburten hier mitspielen. Fiir diese Auffassung spricht auch die Tatsache, daB 
gute Beobachter von jeher FaIle mit Friihgeburt und solche mit Schwergeburt 
trennen zu konnen geglaubt haben. FREUD (1) betonte die Beziehungen der 
Friihgeburt zur paraplegischen, der Schwergeburt zur allgemeinen Starre, des 
Schrecks zu den choreatischenFormen. Aber auch heute noch findet FOERSTER (8), 
daB die FaIle von angeborener allgemeiner Athetose fast ausnahmslos, die­
jenigen mit striar-pallidarem Symptomenkomplex (Status dysmyelinisatus 
VOGTS) sehr haufig Friihgeburten betreffen, wahrend Krankheitsbilder mit 
tJberwiegen der Pyramidenbahnstorungen meist bei rechtzeitig, aber durch die 
Zange zur Welt gekommenen Kindernbeobachtet werden. Diese Dinge miiBten 
noch einmal an moglichst groBem Krankenmaterial nachgepriift werden, da 
naturgemaB die Erfahrungen des einzelnen nicht ausreichen, um ein Spiel des 
Zufalls bei Aufstellung derartiger Parallelerscheinungen auszuschlieBen. Jeden­
falls darf man diese Frage aber nicht auf Grund vorgefaBter Meinungen iiber 
die iiberragende Bedeutung des mechanischen Traumas ais entschieden be­
trachten. 

Auch in den postnatalen Fallen wird uns die V orgeschichte oft geniigende 
Anhaltspunkte fiir die vorliegende Atiologie geben. Akuter Beginn mit hOherem 
Fieber lassen am meisten an eine "genuine Encephalitis" denken; es darf jedoch 
nicht vergessen werden, daB 1. bei Kindern iiberhaupt und 2. bei akuten Hirn­
schaden, also erst recht bei akuten Hirnerkrankungender Kinder, Temperatur­
steigerungen sehr Ieicht auftreten und nicht unbedingt auf eine infektiose 
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Grsache und ebenso nicht auf eine im histologischen Sinn entziindliche Grund­
lage des Prozesses hinzuweisen brauchen. Toxische Einwirkungen, Zirkulations­
storungen und anderes konnen ahnliche Krankheitsbilder verursachen. 

Raben sich die ersten Erscheinungen an eine Infektionskrankheit ange­
schlossen, so wird man die verschiedenen, S. 55 genauer geschilderten Mog­
lichkeiten einer Rirnschadigung zu beriicksichtigen haben und jedenfalls nicht 
immer gleich in erster Linie an eine Ansiedelung der primaren Infektionserreger 
im Gehirn denken diirfen. An die jetzt im Vordergrund des Interesses stehende 
"postinfektiOse Encephalitis" nach dem Typ der Vaccineencephalitis hat man 
besonders dann zu denken, wenn die cerebralen Symptome 8-12 Tage nach 
Beginn der primaren Infektionskrankheit eingesetzt haben. 

In betreff der iibrigen ursachlichen Momente braucht das in dem Abschnitt 
iiber die Atiologie Gesagte nicht weiter erganzt zu werden; die praktische An­
wendung zu "diagnostischen" Zwecken ergibt sich von selbst. Es sei nur noch 
darauf hingewiesen, daB vielfach auch mehrere atiologische Faktoren zusammen­
wirken und daB vor allem neben den auBeren die inneren Ursachen nicht ver­
nachlassigt werden diirfen .. Eine maBgebliche Bedeutung der letzteren wird 
ja in praxi eigentlich nur durch sicher nachgewiesene Hereditat nahegelegt, 
die in dies en Fallen immerhin selten ist (s. jedoch die FaIle von C. VOGTschem 
Striatumsyndrom). DaB familiares Vorkommen, selbst bei Erkrankung von 
Angehorigen mehrerer Generationen, nicht immer auf Hereditat zu beruhen 
braucht, wurde S. 41 betont. Andererseits zeigen die SCHoLzschen FaIle von 
VOGTschem Syndrom, daB zur erblichen Veranlagung oft noch ern auBeres 
Moment hinzukommen muB, damit klinische Erscheinungen eintreten. 

Versagt die Anamnese, so wird das klinische Bild nur ausnahmsweise etwas 
iiber die Ursachen aussagen konnen; immerhin darf auf die vorher angefiihrten 
Beziehungen der Friihgeburt und der schweren Geburt zu bestimmten Krank­
heitsformen sowie auf die gerade zuletzt erwahnte Rolle der Hereditat beim 
V oGTschen Striatumsyndrom hingewiesen werden. 

Viel weniger wissen wir iiber die gegenseitigen Beziehungen zwischen klini­
schen und pathologisch-anatomischen Befunden, wobei - wohlgemerkt - in 
beiden Fallen die Endzustande gemeint sind. In alteren Arbeiten iiber die 
Porencephalie, die lob are Sklerose, die Hemispharenatrophie findet man viel­
fach Angaben dariiber, welche Symptome bei dem einen und welche bei dem 
anderen pathologisch-anatomischen Befund im Vordergrund stehen. Da es 
sich dabei aber im besten FaIle nur urn Haufigkeitsunterschiede handelte, 
so war fUr die Diagnose im Einzelfall nichts gewonnen, und so wird eine solche 
Inbeziehungsetzung der beiden Erscheinungsreihen meist, so auch von FREUD (1), 
als unmoglich bezeichnet. Ware sie iibrigens auch moglich gewesen, so hatte 
das damals fUr das praktische Handeln keinerlei Bedeutung gehabt. 

Auch heute ist eine solche pathologisch-anatomische Diagnose ausschlieB­
lich auf Grund des klinischen Bildes nur ausnahmsweise moglich. Auch hier 
kann eigentlich wieder nur das VOGTsche Striatumsyndrom namhaft gemacht 
werden, bei dem einem gut umschriebenen klinischen Krankheitsbild ein wohl­
charakterisierter pathologisch-anatomischer Befund gegeniibersteht. Das ist 
also eine Krankheit, die sich diagnostizieren und deren Diagnose sich bei der 
Sektion bestatigen oder verwerfen laBt. 

Fiir die iibrigen klinischen Bilder haben wir nun aber neuerdings in der 
Encephalographie ein Hilfsmittel, das uns unter Umstanden einen mehr oder 
weniger genauen AufschluB iiber die morphologische Grundlage der vorliegenden 
Affektion zu geben vermag. Vor allem sind es drei anatomische Zustandsbilder, 
die sich bei giinstiger Lage der Dinge mit dieser Methode erkennen lassen, 
namlich der Hydrocephalus, die Hirnatrophie und die Porencephalie. Von 
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diesen ist der H ydrocepkalus von besonderer Wichtigkeit. Allerdings ist seine 
Bedeutung in den einzelnen Fallen sehr verschieden. Oft handelt es sich ledig­
lich um einen Hydrops ex vacuo, dessen Gegenwart fiir das klinische Bild ganz 
bedeutungslos ist. In anderen Fallen aber, d. h. vor allem in solchen, in denen 
der Liquordruck erhOht ist, kommt ihm doch eine groBere Selbstandigkeit zu, 
sei es, daB er den Symptomenkomplex modifiziert oder schwerer gestaltet, 
sei es, daB er fiir sich allein Ursache der cerebralen Reiz- und Ausfallserschei­
nungen ist, was wohl - im Gegensatz zu der Ansicht von FREUD und SACHS -
sicherlich, wenn auch selten, vorkommt. KOPPE behauptet durch Schadel­
perkussion (tympanitischen Klopfschall) und Lumbalpunktion in etwa der 
Halfte der Falle von "cerebraler Kinderlahmung" einen Hydrocephalus nach­
gewiesen zu haben. Seine Ansichten haben aber - namentlich hinsichtlich der 
Existenz eines rachitischen Hydrocephalus - wohl berechtigte Kritik erfahren 
[siehe C. DE LANGE (1)]. Aber auf das richtige MaB reduziert, sind sie doch 
nicht ganz bedeutungslos fiir die klinische Auffassung dieser FaIle. Hier nun 
bringt uns, wie bekannt, die Luftfiillung der Liquorraume doch ein betracht­
liches Stiick weiter, vor allem auch in der Analyse der einzelnen Hydrocephalus­
formen. 

"Ober die weiteren Moglichkeiten, die uns durch die Encephalographie in 
diagnostischer Hinsicht eroffnet worden sind, unterrichten uns vor allem die 
Arbeiten von GUTTMANN, KRUSE sowie REICHE und DANNENBAUM. Es ist 
leicht verstandlich, daB bei den hemiplegischen Formen im ganzen mehr zu 
erwarten ist als bei den diplegischen. Gut darstellbar sind vor allem innere, 
mit dem Ventrikel kommunizierende Porusbildungen. 1st allerdings die Ver­
bindung mit dem Hirnkammersystem nur eng, so kann die Fiillung des Porus 
ausbleiben, evtl. jedoch auch noch verspatet eintreten (KRUSE). LfufJere Porus­
bildungen sind nur darstellbar, wenn nicht starke Verwachsungen mit den 
Hauten die Fiillung verhindern. Bei geschlossener Porencephalie wird im all­
gemeinen ein pathologischer Befund im Encephalogramm nicht zu erwarten 
sein. Nach GUTTMANN ist unter Umstanden bei Defekten im Bereich der inneren 
Kapsel eine Verbreiterung des Subarachnoidealraumes der lnsel vorhanden. 
Hirnairopkie macht sich durch eine Verziehung des Ventrikels nach der kranken 
Seite und auch durch einen umschriebenen Hydrocephalus externus im Ge­
biet der Atrophie bemerkbar. Auch abgelaufene meningitische oder meningo­
encephalitische Prozesse konnen sich durch Cystenbildung zu erkennen geben. 
Ferner konnen gewisse HirnmifJbildungen wie Balkenmangel (GUTTMANN) en­
cephalographisch darstellbar sein. Endlich ist auch fiir unser Gebiet die Er­
kennung und der AusschluB von Abscessen, Tumoren u. dgl., die im Kindesalter 
ein sehr symptomenarmes Krankheitsbild zu liefern pflegen, von erheblicher 
Wichtigkeit (REICHE und DANNENBAUM). 

In Fallen von innerer Porusbildung bleibt nicht selten Luft abnorm lange 
in den Liquorraumen zuriick (KRUSE); aber auch in den anderen Fallen ist die 
Resorption oft gestort, so daB Reste der eingeblasenen Luft noch nach vielen 
Tagen rontgenologisch nachweisbar bleiben (GUTTMANN). 

Weit weniger als bei den hemiplegischen Formen ist bei den diplegischen 
eine Forderung der Diagnose durch die Luftfiillung zu erwarten. Man findet 
hier teils ganz normale Bilder, teils symmetrische oder asymmetrische Ventrikel­
erweiterung oder endlich volliges Ausbleiben der Hirnkammerfiillung (KRUSE). 
Bei Affektionen der Zentralganglien sollen nach der Ansicht einiger Autoren 
die basalen Teile der Schmetterlingsfigur besonders breit sein, was aber von 
KRUSE bestritten wird. 

Fiir die Luftfiillung ist bei Kindern der Weg der Lumbalpunktion vor­
zuziehen (KRUSE). Nach iibereinstimmendem Urteil derer, die sich mit dieser 
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Untersuchungsmethode befaBt haben, wird der Eingriff von den kleinen Patienten 
sehr gut vertragen, ja, es kann im AnschluB an ihn sogar zu - wenn auch meist 
voriibergehenden - Besserungen kommen (GUTTMANN). Trotzdem sollte er 
nur angewendet werden, wenn im giinstigen Fall ein Vorteil fiir die Therapie 
zu erwarten steht. Das ist hauptsachlich dann der Fall, wenn ein operativer 
Eingriff, vor allem bei Epilepsie, in Frage kommt. Hier ist es natiirlich von 
besonderer Wichtigkeit, neben der Art der Veranderungen auch ihren genauen 
Sitz festzustellen, was auf rein klinischem Wege zufolge der weitgehenden 
Restitutionsmoglichkeiten oft weit groBeren Schwierigkeiten begegnet als beim 
Erwachsenen. Genau wie bei Sektionen, ist auch bei Encephalographieen der 
Umfang des nachweisbaren Defektes oft iiberraschend groB im Vergleich zu dem, 
was nach den klinischen Erscheinungen zu erwarten war. So sind vor allem 
Epilepsieen mit nur andeutungsweise vorhandenen Halbseitenerscheinungen 
(Linkshandigkeit! GUTTMANN) Gegenstand dieser diagnostischen MaBnahme 1 . 

Durch die letztgenannte Untersuchungsmethode im Verein mit Anamnese 
und klinischem Befund wird man in gar nicht so wenigen Fallen zu einem hin­
reichenden Urteil iiber die atiologischen und pathologisch-anatomischen Grund­
lagen des im Einzelfall vorliegenden Krankheitsbildes gelangen, das an Sicherheit 
keineswegs hinter dem vieler anderer Nervenaffektionen zuriicksteht. Es wird 
somit oft die Moglichkeit bestehen, Diagnosen zu stellen wie "infantile Hemi­
plegie bei postinfektioser Encephalitis" oder "infantile Hemiplegie bei intra­
uterin erworbener Porencephalie" oder "infantile geburtstraumatische Hemi­
plegie bei doppelseitiger lobarer Sklerose" oder "VoGTsches Striatumsyndrom" 
usw. usw. Fraglos wird es auch viele FaIle geben, in denen wir die Analyse 
nicht so weit zu treiben vermogen. Wie oben mehrfach erortert, darf uns das 
keineswegs veranlassen, zu der Pseudokrankheitsbezeichnung "cerebrale Kinder­
lahmung" unsere Zuflucht zu nehmen. "Kindliche Hemiplegie oder Diplegie 
oder Paraplegie", "allgemeine Athetose", "allgemeine Starre" usw. sind viel 
aufrichtigere "Diagnosen", die iiberdies das vorliegende Krankheitsbild viel 
besser kennzeichnen als jener nichtssagende Name. 

VII. Prophylaxe. 
In der Verhiitung der cerebralen Lahmungen der Kinder konnen wir nicht 

allzuviel, immerhin aber einiges leisten. Die intrauterinen Schiiden konnen bis 
zu einem gewissen Grade durch eine gute Pflege und vorsichtige Lebensweise 
in der Schwangerschaft verringert werden. Besonders wichtig ist natiirlich die 
spezifische Behandlung syphilitischer Schwangerer. 

Von groBter Bedeutung ist sodann die Bekiimpfung der Fruhgeburt. Mag 
man nun die Schaden der vorzeitigen Geburt mit denen des Geburtstraumas 
vollig identifizieren oder fiir sie auBerdem noch besonders geartete V organge 
in Anspruch nehmen; daran, daB wir hier einen Faktor vor uns haben, dessen 
wirksame Bekampfung die Zahl der ungliicklichen Kinder mit angeboreneu 
Hirnlahmungen wesentlich herunterdriicken miiBte, kann man wohl kaum 
zweifeln. Es handelt sich hier urn eine iiberaus wichtige Aufgabe der sozialen 
Hygiene (SCHWARTZ), deren Inhalt durch das Schlagwort "Schwangerenfiirsorge" 
nur angedeutet werden solI. Die Einleitung einer kunstlichen Friihgeburt -
ein heute wohl nur noch selten ausgefiihrter Eingriff - muB unter diesen Um­
standen wohl mit Dollinger (2) verworfen werden. 

1 Anmerkung bei der Korrektur.. Die eingehenden Studien von RUPILIUS tiber die 
encephalographische Diagnose cerebraler Hirnaffektionen der Kinder konnten nicht mehr 
berticksichtigt werden. 
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Die Verhutung der mechanischen Geburtsschiiden im engeren Sinne ist ein 
rein geburtshilfliches Problem. Die Lehre von der zweckmaBigen Leitung 
irgendwie erschwerter Entbindungen befindet sich bekanntlich zur Zeit in einer 
Art Krise. Es gibt eine Bewegung, die fiir ein aktiveres Verfahren mit erheb­
licher Erweiterung der Indikation fUr die Schnittentbindung eintritt. Es kann 
keinem Zweifel unterliegen, daB ein solches V orgehen sich auf die Morbiditat 
auf dem Gebiet der cerebralen Lasionen der Kinder recht giinstig auswirken 
wiirde. Zweifellos ist der Kaiserschnitt fiir das Kind das schonendere Verfahren, 
wenn dieser auch - zumal in spateren Stadien der Geburt ausgefiihrt - keine 
hundertprozentige Sicherheit gegen mechanische Schadigungen des kindlichen 
Kopfes gewahrleistet (Tentoriumrisse bei Kaiserschnittskindern: BAUEREISEN, 
HEIDLER, KUHN u. a.; LITTLEsche Krankheit nach Kaiserschnitt, der aller­
dings 3 Stunden nach dem Blasensprung ausgefiihrt wurde: TAUBER). Aber 
fUr den Frauenarzt darf natiirlich diese Riicksicht auf das Kind nicht allein, ja, 
nicht einmal in erster Linie, maBgebend sein. Erst kommt die Mutter! Aufgabe 
des Neurologen und Pathologen darf und muB es jedoch sein, darauf hinzu­
weisen, daB eine - vor allem auch nach dem Blasensprung - noch lange sich 
hinziehende Geburt nach dem heutigen Stand unseres Wissens, selbst wenn 
nachher der Austreibungsakt normal und ohne arztliche Kunsthilfe vor sich 
geht, eine nicht ganz unerhebliche Gefahrdung des kindlichen Gehirns mit sich 
bringen kann. Recht schwierig wird unter diesen Umstanden die Beurteilung 
der Zangenanwendung, die einerseits die zuletzt genannten Gefahren ver­
mindern, andererseits aber natiirlich selbst ein gewisses Gefahrenmoment -
hier immer mit Riicksicht auf die Frucht gemeint - mit sich bringen kann 1. 

Hoffen wir, daB aus dem Streit der Meinungen doch noch ein Fortschritt auf 
dem Gebiet der Prophylaxe der kindlichen Hirnschadigungen sich heraus­
krystallisiert. 

Wichtig ist in dieser Beziehung natiirlich auch eine sachgemaBe Behandlung 
der einmal stattgehabten Geburtsverletzung. SHARPE und andere Amerikaner 
empfehlen hier ein ziemlich aktives Vorgehen, zum mindesten ausgiebige und 
wiederholte Lumbalpunktionen. AuBerdem wurden Fontanellen-, Ventrikel­
und Suboccipitalpunktionen empfohlen, von CUSHING evtl. sogar Trepanation. 
In Europa ist man damit vorlaufig noch zuriickhaltender. Immerhin hat 
DOLLINGER (2) den Eingriff in schweren Fallen bei sicherer Diagnose fUr berech­
tigt erklart. Die Frage befindet sich jedenfalls erst in den allerersten Versuchs­
stadien. Wieweit diese zunachst fiir die Erhaltung des kindlichen Lebens ge­
dachten MaBnahmen geeignet sind, spatere Funktionsstorungen des Gehirns 
hintanzuhalten, ist noch ganzlich unbekannt. 

Gegeniiber den postnatalen Schadigungen sind wir noch bedeutend macht­
loser. Die "spontane genuine Encephalitis" zu verhindern, besitzen wir keine 
Moglichkeit. Die Prophylaxe der cerebralen Komplikationen der Infektions­
krankheiten deckt sich im wesentlichen mit derjenigen der Ansteckung selbst. 
1st es erst einmal zur Erkrankung gekommen, so steht es - entgegen anders­
lautenden Ansichten - nicht in unserer Macht, eine Miterkrankung des Gehirns 
zu verhiiten. Diese stellt sich vielmehr sozusagen schicksalsmaBig ein. Es sind 
ja bekanntlich auch gar nicht immer die schweren FaIle, die mit solchen Kom­
plikationen einhergehen. Eine sorgsame Behandlung des Kreislaufes konnte 
allenfalls die Gefahr einer Hirnembolie verringern. 

Die Prophylaxe der iibrigen Schaden des extrauterinen Lebens ergibt sich, 
soweit eine solche iiberhaupt moglich ist, von selbst. 

1 Anmerkung bei der Kr»'Tektur: BURGER hat bei 230 "Zangenkindern" niemals darauf 
zu beziehende Spatfolgen gesehen. 
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VIII. Therapie. 
1. Kausale Therapie. 
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Mit der kausalen Therapie der uns beschaftigenden Zustande ist es miBlich 
bestellt. Wie bei so vielen Kapiteln der organischen Neurologie kann man auch 
hier von uberzeugenden Erfolgen eigentlich nur sprechen, wo die Syphilis die 
Ursache bildet. Diejenigen Autoren, die wie vor allem BABONNEIX und manche 
seiner Landsleute, die Rolle der kongenitalen Syphilis in der Atiologie der 
cerebralen Lahmungen sehr hoch einschatzen, raten folgerichtigerweise zu einem 
Versuch mit antisyphilitischer Behandlung auch in Fallen, in denen sich diese 
Infektion nicht sicher feststellen laBt. Da diese Therapie ja kein allzu groBes 
Risiko mit sich bringt, wird man dem nicht allzu scharf widersprechen durfen. 

Nachdem heutzutage bei fast allen organischen Nervenleiden auch ein Ver­
such mit der Malariakur gemacht zu werden pflegt, so ware es ein Wunder, 
wenn das nicht auch bei den uns hier beschaftigenden Affektionen geschehen 
ware. In der Tat berichtet GOSSLER uber einen solchen Versuch und ein gun­
stiges Ergebnis in einem Fall von "cerebraler Kinderlahmung"; das Kind, das 
nicht gehen und nur schlecht sprechen konnte, lernte beides, und epileptische 
Anfalle hOrten auf. 

KRAUS behandelte eine Reihe organischer Nervenkrankheiten mit Diathermie 
des Zwischenhirns, darunter auch eine spastische Hemiplegie nach Diphtherie. 
Die erwahnten Behandlungsmethoden haben naturlich nur Berechtigung, 
wenn man mit der Moglichkeit eines noch in Gang befindlichen Prozesses 
rechnen kann. Auf die Narbenzustande, mit denen wir es ja in der Mehrzahl 
der FaIle zu tun haben, konnen sie selbstverstandlich keinen EinfluB haben. 

Bis zu einem gewissen Grade kann man zur kausalen Therapie noch die 
Behandlung des Hydrocephalus rechnen, da dieser, wie wir sahen, bisweilen eine 
nicht unwesentliche Rolle bei der Entstehung des gesamten oder eines Teiles 
des Symptomenbildes spielt. Bezuglich der Einzelheiten sei auf das ent­
sprechende Kapitel verwiesen. 

Ein sehr viel groBeres Feld bietet 

2. die Symptomatische Therapie, 
was in diesem Fall urn so weniger auffallig sein durfte, als wir es ja, wie wir 
immer wieder betonen mussen, gar nicht mit einer Krankheit, sondern mit 
einem Symptomenkomplex zu tun haben. Die Zahl der hier zur Verfugung 
stehenden MaBnahmen ist recht groB. Dabei durfen wir in diesem Fall gar nicht 
einmal wie sonst aus dieser groBen Zahl schlieBen, daB keine etwas tauge. Viel­
mehr liegt die Sache so, daB wir auf diesem Gebiet in der Regel mit einem Mittel 
allein nicht auskommen, sondern fast stets mehrere zugleich oder nacheinander 
anwenden mussen, wenn wir etwas erreichen wollen. Ja, man kann sagen, daB 
in der richtigen Kombination und zeitlichen Aufeinanderfolge der therapeuti­
schen MaBnahmen die Kunst des Arztes bei den uns beschiiftigenden Affek­
tionen beruht. 

Voraussetzung fur ein erfolgreiches Vorgehen auf diesem Gebiet ist eine sehr 
genaue und ins einzelne gehende Analyse der vorliegenden Funktionsstorungen. 
Es ist zunachst festzustellen, welche Muskeln spastisch und welche paretisch 
sind, in welchem Grade dies der Fall ist, und wie sich die Antagonisten in dieser 
Beziehung zueinander verhalten. In Fallen mit starken Spasmen und vor allem 
auch Kontrakturen ist die Feststellung des Grades der verbliebenen Kraft oft 
sehr erschwert oder unmoglich. Man kann dann durch intradurale Stovain­
injektion die Spasmen vorubergehend aufheben und sich so uber den Zustand der 
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aktiven Motilitat unterrichten [FOERSTER (3, 4)]. Ferner muB - evtl. in N ar­
kose - klargestellt werden, ob es sich bei Kontrakturen noch um rein spastische 
handelt, oder ob sekundare Schrumpfungskontrakturen durch organische ("ana­
tomische") Verkiirzung von Muskeln und Sehnen oder gar schon Gelenkverande­
rungen vorliegen. Endlich ist es sehr wichtig, festzustellen, wieweit Spannungs­
zustande der Muskeln auf Pyramidenbahnstorungen oder auf extrapyramidalen 
Lasionen beruhen, da viele der alsbald anzugebenden Behandlungsweisen nur 
bei ersteren wirksam sind. Wir werden uns demnach vorwiegend und zunachst 
mit der 

Behandlung aer Pyramidenbahnlii8ionen 
zu beschaftigen haben. Aufgabe der Therapie ist hier die Kraftigung der pareti­
schen Muskeln, die Unterdriickung von Mitbewegungen und die Beseitigung von 
Spasmen und Kontrakturen. Zu diesem Zwecke stehen uns eine Reihe teils 
blutiger, teils unblutiger MaBnahmen zur Verfiigung. 

In der Bekampfung der Paresen steht die Ubung8behandlung obenan. Sie 
hat nach FOERSTER (3, 4) von zwei Tatsachen auszugehen, namlich 1. davon, 
daB bei Halbseiteruahmungen immer - und zwar durch die homolaterale Pyra­
midenbahn -, bei doppelseitigen in aer Regel ein funktionsfahiger Rest cortico­
spinaler Bahnen ubrig geblieben ist, dessen kompensatorisches Eintreten fiir die 
verloren gegangenen Bahnen durch "Obung gesteigert werden kann, und 2. daB 
die fUr die Pyramidenbahnlasion kennzeichnende ErhOhung der Erregbarkeit 
der Riickenmarksvorderhornzellen fiir diejenigen Muskelgruppen, denen sie 
spontan nicht zugute kommt, kiinstlich vermehrt werden kann durch die An­
naherung der Insertionspunkte der betreffenden Muskeln und durch Dehnung 
ihrer Antagonisten. Man hat deshalb einmal dauernd durch entsprechende 
Apparate und Bandagen (Gips- und Schienenhiilsen), die dieser Forderung 
gerecht werdende Lagerung herbeizufiihren (die nach STOFFEL auch wichtig 
zur Prophylaxl'l von Kontrakturen in frischeren Fallen ist), alsda'nn aber jede 
"Obung von der in diesem Sinne giinstigen, passiv herbeizufiihrenden Lage 
ausgehen zu lassen. Ferner kann man sich bei hemiplegischen Fallen nach 
H. CURSCHMANN die Mitbewegungen zunutze machen, indem man die gesunde 
Extremitat mitiiben laBt. DaB wir ein - von dem De£ekt abgesehen - riistiges 
Nervensystem mit gesunden GefaBen vor uns haben, in dem die Kompen­
sationen sich viel leichter einstellen, ist ein fiir den Erfolg der "Obungen sehr 
giinstiges Moment. 

Die "Obungen sind teils pa,88ive, medicomechanische, teils aktive. Oft ist es 
zweckmaBig, mit ersteren zu beginnen und die Kinder ganz allmahlich an den 
Bewegungen mehr aktiv teilnehmen zu lassen (BRINKMANN, GAUGELE und 
GUMBEL). In der Zwischenzeit ist anfangs Bettruhe innezuhalten. GAENSLEN 
laBt, um Schwerkraft und Reibungen beim "Oben auszuschlieBen, die Extremi­
taten in freier Luft in einer Schlinge aufhangen und dann rhythmische "Obungen 
antagonistischer Muskelpaare ausfiihren. Die Methode eignet sich aber nur 
fUr die groBen Gelenke. KOHLRAUSCH legt besonderes Gewicht auf rhythmische 
(aktive und passive) "Obungen unter Mithilfe von Musik sowie auf Einschaltung 
einer Behandlungspause nach einigen Monaten. 

Durch aktive "Obungen miissen auch die oft so storenden Mitbewegungen 
unterdriickt werden. Dies geschieht auf analoge Weise, wie auch sonst Hand­
fertigkeiten erlernt werden, bei denen es auf spezialisierte Muskelsynergien unter 
Ausschaltung nicht zugehOriger ankommt (s. S. 76). Nur macht diese Aus­
schaltung bei dem zwangsartigen Charakter, den die Mitbewegungen in unseren 
Fallen aufweisen, naturgemaB bedeutend groBere Schwierigkeiten. 

Unterstiitzung der "Obungen durch protrahierte warme Bader (IBRAHIM [1]) 
kann niitzlich sein, wahrend es sich bei der Massage und Elektrizitat, die auch 
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mehrfach empfohlen wurden (z. B. GAUGELE und GUMBEL), um ein sehr zwei­
schneidiges Schwert handelt; denn bei der oft so hochgradigen Obererregbarkeit 
der V orderhornzellen werden durch diese Maf3nahmen die Spasmen nicht selten 
erheblich gesteigert und dadurch jede etwaige Forderung der aktiven Beweglich­
keit durch Vermehrung der Widerstande illusorisch gemacht. 

Auch ohne diese wird durch die hochgradigen Muskelspannungen und vor 
allem die Kontrakturen die iJbungstherapie haufig unmoglich gemacht. In 
solchen Fallen miissen jene erst beseitigt werden, ehe diese in ihre Rechte 
treten kann. Die Zahl der hierzu angegebenen Mittel und Verfahren ist grof3, 
und iiber Vorteile und Nachteile der einzelnen sind die Meinungen noch recht 
geteilt. 

Passive Deknung (M. LANGE) oder ein mehr oder weniger forziertes Redresse­
ment mit nachfolgender Apparatbehandlung (z. B. DUCROQUET) diirfte nur fUr 
"anatomische" Kontrakturen in Frage kommen, da rein spastisch bedingte 
Muskelverkiirzungen sich alsbald nach Fortlassen des Apparates wieder ein­
stellen wiirden, die Apparate auch von Spastikern zumeist gar nicht ertragen 
werden. Nur die mit sehr geringer, leicht dosierbarer Gewalt arbeitende "Quengel­
bekandlung" wird von REINHARD empfohlen. 1m Falle der "anatomischen" 
Kontraktur allerdings darf man auch vor Knochenoperationen und Arthrotomien 
nicht zuriickschrecken (REINHARD). 

Auch Tenotomien und Seknenverliingerungen sind theoretisch nur gegen 
Dauerkontrakturen gerichtet; trotzdem geben manche Autoren an, mit ihnen 
ausgekommen zu sein und keine schlechteren funktionellen Ergebnisse gehabt 
zu haben als mit den unmittelbar gegen die Spasmen gerichteten Eingriffen. 
Einfache - und zwar offene - Tenotomie solI nach GAUGELE und GUMBEL 
nur an den Kniebeugern vorgenommen werden. An der Achillessehne sei Ver­
langerung vorzuziehen. Auch nach SCHEIBEL bringt die letztere beim spastischen 
Spitzfuf3 gegeniiber der einfachen Tenotomie eine geringere Gefahr der Ober­
korrektur mit sich, dafiir allerdings eine grof3ere Rezidivgefahr; doch sei erstere 
mehr zu fiirchten. Denn der Hackenfuf3 ist fUr den Gang stiirender als der 
Spitzfuf3 (STOFFEL, GOCHT). DUCROQUET dagegen macht die einfache Durch­
schneidung, wenn der Triceps surae nicht gelahmt ist. Immer ist die plastische 
Verlangerung notwendig, falls eine organische Schrumpfung vorliegt [FOERSTER 
(4)]. Auch Muskeln hat man durchschnitten, so den Tensor fasciae latae an 
seinem Ansatz (GAUGELE und GUMBEL). Ferner werden Muskel- und Sehnen­
Uberpflanzungen von einigen [FOERSTER (4), KUNNE u. a.] fUr durchaus geeignet 
gehalten, in gewissen Fallen das gestiirte Gleichgewicht zwischen antagonisti­
schen Muskeln in gewiinschter Weise zu verschieben. HOFFA und STOFFEL 
dagegen lehnen diese Operationen im allgemeinen ab, und auch BRINKMANN 
meint, sie schaffen nur komplizierte Verhaltnisse. Unter Umstanden kommt 
eine Transplantation des Muskelursprungs nach SILFVERSKIOLD, die aus einem 
zweigelenkigen einen eingelenkigen Muskel macht, in Betracht [STOFFEL (2)]. 

Wir kommen nun zu denjenigen Eingriffen, welche die spastiscken Ersckei­
nungen mehr unmittelbar beeinflussen sollen, indem sie den Zustrom nervoser 
Energie zu den kontrahierten Muskeln abdampfen. Wir haben hier peripherisch 
und zentral angreifende Operationen zu unterscheiden. Unter ersteren ist zu­
nachst die einfache N ervendurcksckneidung zu nennen, die naturlich nur an solchen 
Nerven in Frage kommt, die entbehrliche oder wenigstens fur die Funktion 
nicht besonders wichtige Muskeln innervieren. Am haufigsten ist dieser Eingriff 
am N. obturatorius zur Beseitigung der bei infantilen Diplegieen so auf3erst 
storenden Adduktorenkontraktur vorgenommen worden. Allerdings solI LORENZ, 
der diese Operation angegeben hat, selbst davon sehr enttauscht gewesen sein 
(KUNNE). Wird der Nerv nach SELIG innerhalb des Beckens vor seinem Austritt 
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aus dem Foramen obturatum durchtrennt, so ist der Erfolg sicherer (KREUZ). 
Zwar sollen nach GAUGELE und GUMBEL Sehnendurchschneidungen in solchen 
Fallen nicht weniger leisten. Doch ist die bei ihr notige wochenlange Eingipsung 
ein erheblicher Nachteil gegenuber der Nervenoperation [STOFFEL (2)]. Vollige 
motorische Lahmung ist ferner zulassig bei den Handgelenksbeugern, deren 
Funktion fiir viele Verrichtungen des Armes entbehrlich ist [FOERSTER (4)]. 
Statt der Durchschneidung haben ALLISON und Scnw AB die Einspritzung von 
Alkohol in den Nerven empfohlen, um keine dauernde vollstandige Unter­
brechung der Nervenleitung zustande kommen zu lassen, ein Verfahren, das 
aber anscheinend nur wenige Anhanger gefunden hat. 

Eine viel ausgedehntere Anwendung ist dem STOFFEL8chen Verfahren zuteil 
geworden, bei dem bekanntlich die fUr die einzelnen Muskeln bestimmten, im 
peripherischen Nerven kabelartig beisammen liegenden Nervenfaserbundel 
durch elektrische Reizung festgestellt und je nach Bedarf ganz oder teilweise 
durchschnitten werden, wobei nach SILFVERSKIOLD auch eine Durchtrennung 
vom Muskel ausgehender, der Tiefensensibilitat dienender zentripetaler Fasern 
zur Herabsetzung der Spastizitat beitragt. Theoretisch ist dieses Verfahren 
eigentlich gar nicht so gut begrundet; denn 1. wird die ihm zugrundeliegende 
Vorstellung von der Kabelnatur des peripherischen Nerven keineswegs all­
gemein anerkannt, sondern zumeist durch diejenige einer Plexusbildung ersetzt 
(VULPIUS, MAUCLAIRE); 2. aber und vor allem wird die paretische Komponente 
dadurch noch verstarkt. Trotzdem sind die praktischen R~sultate sehr beachtens­
wert (s. Abb. 21 auf S. 84, 23 und 25 auf S. 93, 94). Die momentanen 
Erfolge sind nach KUNNE verbluffend. Dberkorrekturen sind selten (SCHEIBEL). 
STOFFEL (2) sah sie bei eigenen Patienten nie. Rezidive bleiben allerdings 
nicht aus. Jedenfalls wird von einer Reihe von Autoren dieser Eingriff, 
insbesondere in Verbindung mit Tenotomien, fur den erfolgreichsten erklart 
(SCHEIBEL, ISELIN, REINHARD u. a.). Andere verhalten sich skeptischer, so 
z. B. FRITZ LANGE und LERICHE. In der letzten Zeit sind die orthopadischen 
Chirurgen offenbar radikaler in ihrem V orgehen bei der STOFFELschen Operation 
geworden, da ein Zuviel anscheinend weniger zu fUrchten ist als ein Zuwenig. 
Nach KREUZ (2) sollen z. B. bei der Kontraktur der Wadenmuskulatur prinzipiell 
beide Gastrocnemiusaste und die dorsale Soleusbahn fortgenommen werden. 

Wie schon aus den angefUhrten Beispielen aus dem Schrifttum hervorgeht, 
hat man sich im ganzen mit den bisher genannten MaBnahmen ganz uber­
wiegend nur an den unteren Extremitaten beschaftigt. An den Armen sind die 
Ergebnisse im allgemeinen weniger gut. Es gilt hier, besonders auch die patho­
logischen Synergieen in spezialisierte Bewegungen umzuwandeln, die ja fur den 
Gebrauch von Arm und Hand viel wichtiger sind als fUr den der Beine. Immerhin 
hat FOERSTER (5) durch eine Kombination von partiellen und totalen Durch­
schneidungen motorischer Nervenaste und von Sehnendurchschneidungen und 
-verlangerungen wesentliche Besserungen erzielt. Letztere wendet er haupt­
sachHch bei Kontrakturen in den Handgelenksbeugern an. Besonders schwierig 
ist die Behandlung der Fingerkontrakturen. Ferner sind hier die an den unteren 
Extremitaten weniger gebrauchlichen Nerveniiberpflanzungen zu nennen, die 
namentlich in der Form der Medianus-Radialisplastik nach SPITZY zur An­
wendung kommen. KUNNE, LARROSSA, FOERSTER (3, 4) u. a. empfehlen diese 
Operation. WREDEN schneidet, um das gestorte Gleichgewicht zwischen Radialis 
einerseits und Medianus und Ulnaris andererseits wiederherzustellen, ein Stuck 
aus den beiden letztgenannten Nerven heraus, wobei er nur auf der einen Seite 
das Perineurium eroffnet und nachher wieder naht. 

Von den zentral angreifenden operativen Eingriffen kommt heute wohl nur 
die 1908 von FOERSTER (2) angegebene Durchschneidung der hinteren Wurzeln 
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in Frage, durch die der sensible Zustrom zum Ruckenmark gedrosselt und somit 
der erhohte Erregungszustand der Vorderhornzellen herabgesetzt werden soll. 
Wie der Autor sagt, hat sie den groBen Vorteil, "daB sie die spastischen Sym­
ptome an ihrer Wurzel packt, andererseits aber die motorischen Leitungsbahnen 
und die willkurliche Innervierbarkeit der Muskeln nicht schadigt. Die "LITTLE­
sche Krankheit" wird von FOERsTER als besonders geeignet fur seine Operation 
angesehen. Trotz ihrer ausgezeichneten theoretischen Begrundung hat sie indes 
nicht die Verbreitung gefunden, die man wohl hatte erwarten sollen. Die ge­
wiinschten Erfolge sind offenbar vielfach ausgeblieben. Die Einwendungen, 
die gegen das Verfahren erhoben worden sind, wurden dann mehr nachtraglich 
konstruiert. Als ein solcher Einwand kann allerdings nicht gelten, daB eine 
Schrumpfung der Weichteile nicht beseitigt wird; denn das konnte ja gar nicht 
die Absicht sein. DaB infolgedessen auch unter Umstanden noch Tenotomieen 
oder dgl. hinzugefugt werden mussen, ist etwas, was diese Operation mit anderen 
einschlagigen teilt. Weitere Einwendungen sind: die Schwere des Eingriffs 
(von GAUGELE und GUMBEL nicht anerkannt), die EinbuBe der Stabilitat der 
Wirbelsaule, die Gefahr trophischer Storungen (nur bei Fortnehmen zu zahl­
reicher Wurzeln), die Moglichkeit der Regeneration. Mehrfach wird erwahnt, 
daB zwar die Spasmen nachlieBen, aber nicht in einem genugenden Grade, 
um fur den kleinen Patienten von funktionellem Wert zu sein. In anderen Fallen 
war durch den gesteigerten Muskeltonus den Kindern noch ein gewisser Halt 
gegeben, der ihnen durch die Operation genommen wurde (GAUGELE und 
GUMBEL). Dies sollte sich allerdings durch geeignete Auswahl der zu Operieren­
den und richtige Dosierung des Eingriffs vermeiden lassen. FOERsETER (2) 
betont ja ausdrucklich, daB eine gewisse Zahl von corticospinalen Fasern erhalten 
sein muB, damit nach seiner Operation nicht einfach aus einer spastischen eine 
schlaffe Lahmung werde. tJberhaupt scheint die Indikationsstellung - wie 
ubrigens auch fur die anderen Eingriffe - die meisten Schwierigkeiten zu 
bereiten: Durfen nur schwere Falle oder auch leichte oder gerade schwere nicht 
der Radicotomie zugefuhrt werden? Welches Le bensalter ist das geeignetste 1 ? 
Soil man erst den Erfolg peripherischer Operationen abwarten oder umgekehrt 
mit der FOERsTERschen Operation anfangen und erstere, nur wenn notig, an­
schlieBen? Das alles sind Fragen, die wohl immer noch als strittig bezeichnet 
werden mussen. Prozentzahlen der Erfolge und MiBerfolge, die bei den einzelnen 
Autoren sehr verschieden ausfallen, hier anzugeben, erubrigt sich wohl. 

Alles in allem wird es mit der FOERsTERschen Operation wohl so gehen 
wie mit so vielen therapeutischen Neuheiten: DaB namlich auf ein Stadium 
der tJberschatzung ein solches der Unterschatzung folgt, das dann seinerseits 
von dem ruhiger kritischer Abwagung und Herausarbeitung der einzelnen 
Indikationen abgeli:ist wird, worauf auch die neueste AuBerung von ortho­
padischer Seite (BIESIN) hinzudeuten scheint. 

Viel weniger Anhangerschaft als die Durchschneidung der hinteren Rucken­
markswurzeln hat sich die von HUNTER und ROYLE angegebene Resektion der 
rami communicantes des Sympathicus erworben. Sie geht von der Theorie aus, 
daB der "plastische Tonus" der quergestreiften Muskulatur vom Sympathicus 
abhange, und daB die spastische Kontraktur auf einer Erhohung dieses "plas­
tischen Muskeltonus" beruhe. Hier sind schon die theoretischen Vorstellungen 
stark bestritten [FOERSTER (5)], und uber die praktischen Erfolge Hegen zum 
mindesten noch viel weniger Erfahrungen vor als bei der FOERsTERschen Ope­
ration. BRUNING, FAIRBANK, M. HERz, ISELIN, LERICHE u. a. lehnen die 

1 Nach GAUGELE und GUMBEL soli die Hinterwurzeldurchschneidung nicht vor dem 
4. Jahr ausgefUhrt werden. Die STOFFELsche Operation dagegen ist nach REINHARD mog­
lichst friih, ehe sich Kontrakturen eingestellt hahen, vorzunehmen. 
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Operation vollkommen abo M. HERZ konnte 36 Falle, darunter 19 LITTLE-FaIle 
und 2 spastische Hemiplegieen nach Geburtstrauma, nachuntersuchen, von 
denen 32 von ROYlE selbst operiert worden waren. AlIe kamen "schwer ent­
tauscht" zu dem Verfasser; irgendeine Besserung lieB sich bei ihnen nicht fest­
stellen. Dazu ist allerdings zu sagen, daB hier natiirlich eine Auswahl ungiinstiger 
Falle vorliegt, da die erfolgreich Operierten wohl nicht so leicht den Arzt ge­
wechselt haben werden. Abgesehen von den groBeren giinstigen Statistiken 
der australischen Autoren (ROYLE, WADE, POATE) Hegen Berichte iiber einzelne 
Erfolge vor (HESSE, VALLS, YOUNES). Vollig ablehnend auBern sich COATES 
und TIEGS. Theoretisch konnte man sich ja vorstellen, daB ohne eine unmittel­
hare Wirkung auf die Spasmen doch eine gewisse giinstige Beeinflussung von 
der verstarkten Durchblutung der Extremitat ihren Ausgang nimmt, wie sie 
sich bei allen diesen Eingriffen am Sympathicus und so nach ROYLE auch hier 
einstellt. 

Zusammen/as8end kann man wohl sagen, daB alle angegebenen Verfahren 
Erfolge und MiBerfolge aufzuweisen haben, daB aber die STOFFELsche und die 
FOERSTERsche Operation, verbunden mit Tenotomieen, bei den Chirurgen die 
meisten Befiirworter gefunden haben. Die Schwierigkeit und die Kunst bei 
allen diesen Eingriffen ist 1. die richtig.e Auswahl der geeigneten Falle und 2. die 
richtige Dosierung der Eingriffe, um Uberkorrektur auf der einen, Rezidive auf 
der anderen Seite zu verhindern. Das Vorgehen in den verschiedenen Fallen 
im einzelnen zu schildern, kann nicht meine Aufgabe sein. Es sei auf die be­
treffenden Kapitel dieses Handbuches verwiesen. 

An aIle genannten chirurgischen MaBnahmen hat sich dann eine sehr sorg­
same, oft iiber Jahre sich erstreckende, von Arzt und Patient groBe Geduld 
erfordernde ortkopiidi8cke und Ubung8bekandlung anzuschlieBen. Ein sehr inten­
sives Mitarbeiten der kleinen Kranken ist eine fiir den Erfolg iiberaus wichtige 
V orbedingung, und das ist der Grund, warum hohere Grade von Schwachsinn 
in diesen Fallen alle Erfolge hinfallig machen und daher nach fast einstimmigem 
Urteil aller erfahrenen Therapeuten auch eine Kontraindikation gegen aIle 
operativen MaBnahmen darstellen. Bei leickten Graden der Storung, insbesondere 
bei mangelnder Konzentrationsfahigkeit, kann dagegen unter Umstanden noch 
eine arztliche Erziehung die Grundlage fUr eine erfolgreiche "Obungstherapie 
schaffen, wozu notigenfalls ein langerer Klinikaufenthalt beitragt (BRINKMANN). 
Ja, bei der 8cheinbaren geistigen Riickstandigkeit, von der wir S. 114 sprachen, 
kann sogar mit einer Riickkehr zur Norm gerechnet werden, wenn dem Kind 
durch entsprechende Therapie eine groBere Bewegungsfreiheit verliehen wird. 

Viel weniger reichhaltig ist unser therapeutisches Riistzeug gegeniiber den 

extrapyramidalen Starungen. 

Die oben aufgezahlten, gegen die Pyramidenbahnspasmen gerichteten MaB­
nahmen sind im allgemeinen jenen gegeniiber machtlos. Es ist darum, wie 
bereits hervorgehoben, sehr wichtig, vor Beginn der Behandlung sich dariiber 
klar zu werden, wieweit etwa extrapyramidale Storungen im Spiele sind. Fiir 
diese kommt im wesentlichen nur eine "Obungstherapie in Frage. Nach 
FOERSTER (8) ist zwar der motorische Willensimpuls auch nach Ausbildung 
der Pyramidenbahn mit an die Bahn iiber das Pallidum gebunden. Durch 
"Obung gelingt es aber, die letztere bis zu einem gewissen Grade auszuschalten 
und die Pyramidenbahn allein funktionieren zu lassen. Bei der "Obungsbehand­
lung dieser FaIle muB man sich die Tatsache zunutze machen, daB der extra­
pyramidale Rigor nach einigen passiven Bewegungen nachlaBt. Es sind also 
den aktiven stets eine Reihe ausgiebiger passiver Bewegungen vorauszuschicken 
[FOERSTER (3,4)]. 
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Beziiglich der Medikamente, die gegen den extrapyramidalen Rigor und 
andere einschlagige Bewegungsstorungen angewandt werden (Atropin, Scopol­
amin, Stramonium, Bulbocapnin, Harmin usw.) sei auf die einschlagigen 
Kapitel (insbesondere auch iiber die epidemische Encephalitis) verwiesen. 

Operative Eingriffe zur Beseitigung extrapyramidaler H yperkinesen sind 
mehrfach angegeben worden, werden im ganzen aber nicht viel angewendet. 
Die HORSLEYSche Operation der Excision der entsprechenden Rindenzentren, 
die von der Annahme ausgeht, daB eine funktionstiichtige Pyramidenbahn 
zur Entstehung der Athetose notig sei (s. S. 89), beseitigt diese Hyperkinese 
nach FOERSTER nur voriibergehend. FOERSTER hat in besonders schweren Fallen 
durch partielle Resektion lumbosakraler vorderer Wurzeln gute Resultate erzielt. 
N ach STOFFEL (2) solI auch eine solche hinterer Wurzeln bisweilen Erfolge zeitigen. 

Peripherische Eingriffe sind nur vereinzelt versucht worden. MAAS hat 
durch KATZENSTEIN an einer durch Chorea und Athetose vollig gebrauchsun­
fahigen Oberextremitat die motorischen Fasern des Medianus und Ulnaris 
und ferner die am medialen Schulterblattrand ansetzenden Muskeln durch­
trennen sowie auch den Facialis resezieren lassen, und zwar mit gutem Erfolg. 
Da jede unwillkiirliche Bewegung derartiger Kranker ihrerseits den Reiz zu Mit­
bewegungen anderer Muskeln abgibt, so kann unter Umstanden sogar auch die 
Athetose an anderen als den operativ angegangenen Korperabschnitten giinstig 
beeinfluBt werden (FOERSTER, STOFFEL u. a.). Bei anderen extrapyramidalen 
Erscheinungen allerdings wie Torticollis, Tics u. dgl. haben WEIGAND und 
GUTTMANN die Erfahrung gemacht, daB die an einer Stelle unterdriickten 
"Krampfe" sich gleichsam an anderen Luft machen. Sie sahen auch bei einer 
Athetose mit schmerzhaftem Muskelkrampf des M. extensor hallucis nach 
Durchschneidung von des sen Sehnen eine Dorsalflexion der anderen vier Zehen 
auftreten, die allerdings viel weniger lastig war als jener, weil die "Energie 
sich gleichsam verteilte 1". 

Von den Begleiterscheinungen der cerebralen Lahmungen des Kindesalters 
bediirfen die Knochen- und Gelenkveranderungen (s. S. 108) entsprechender 
orthopadischer Behandlung. Eine besondere Bedeutung aber kommt natiir­
lich der Behandlung der Epilepsie zu, die bei der oft besonders offenkundigen 
Anwesenheit und der verhaltnismaBig leichten Nachweisbarkeit eines "Focus" 
vielfach eine operative sein wird. 1m iibrigen kann auf das Kapitel iiber Epi­
lepsie verwiesen werden. 

Literatur. 
Nur im Text zitierte Schriften sind hier verzeichnet worden. Eine vollstandige Zu­

sammenstellung aller Arbeiten iiber "cerebrale Kinderlahmung", insbesondere der sehr 
reichen Kasuistik, konnte nicht in der Absicht des Verfassers liegen. Es muB allerdings 
vermerkt werden, daB ein einigermaBen voilstandiges Schriftenverzeichnis im deutschen 
Schrifttum bisher iiberhaupt nicht existiert. Die altere Literatur findet man leidlich voll­
standig bei FREUD (in NOTHNAGELS Handbuch der speziellen Pathologie und Therapie), 
wenngleich auch hier so manche der im Text erwahnten Arbeiten im Literaturverzeichnis 
vermiBt werden. Das Verzeichnis, das der Bearbeitung dieses Gegenstands in der ersten 
Auflage dieses Handbuches durch H. VOGT beigegeben ist, leidet Wlter der iibermaBig 
groBen Zahl falscher Angaben, die dem, der sich darauf stiitzen will, Arger und Zeitverlust 
einbringen. Verfasser hofft, beide Mangel einigermaBen vermieden zu haben, indem er, 
soweit irgend moglich, die Originalabhandlungen studierte. Wo dies sich ala unmoglich 
erwies, hat er stets die Stelle angegeben, an der er das Zitat gefunden hat. 

D'ABUNDO, G.: (1) Dottrina metamerica e regenerazione consecutiva allo strapo con­
temporaneo del prolungamento midullare. Riv. Neuropat. ecc. 1908. (2) Di nuovo suI 

1 Eine gute Orientierung iiber den Stand der Therapie auf unserem Gebiet geben die 
Verhandlungen der Deutschen orthopadischen Gesellschaft 1932 (Z. Chir. iiii, Beil.-H.). 

Handbuch der Neurologic. XVI. 9 
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Angeborene Muskeldefekte und angeborene 
Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich. 

Von OTTO ULLRICH-Essen. 

Mit 17 Abbildungen. 

Wahrend mit der Bezeichnung "Muskeldefekte" gewisse kongenitale Ano­
malien einheitlicher Art, die in einem teilweisen oder volligen Mangel einzelner 
oder mehrerer Skeletmuskeln bestehen, in klinischer und anatomischer Hinsicht 
begrifflich mit geniigender Klarheit erfaBt und umschrieben werden konnen, 
geht schon aus der Wahl einer rein klinisch-funktionellen Kennzeichnung als 
"angeborene Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenberei0h" hervor, daB 
fUr die hierher gehorigen Krankheitsbilder die Voraussetzung einer bestimmten 
anatomischen Grundlage nicht moglich ist und daher vermieden werden soIl. 
Wenn somit die betreffenden kongenitalen Storungen im Bereich der Gehirn­
nerven und die Defekte der Skeletmuskulatur Unterschiede aufweisen, bedarf 
die Zusammenfassung zu einer gemeinsamen Abhandlung einer Begrundung. 

Geschichtlich betrachtet ist darauf hinzuweisen, daB sich das Interesse an den beiden 
Arten kongenitaler Anomalien auf verschiedenen Wegen angebahnt hat. Die Muskeldefekte 
wurden bis in die Mitte des 19. Jahrhunderts fast ausschlieBlich von deskriptiv-anatomischer 
Seite als "Kuriosa" und "Singularia" erwahnt. Die klinische Aufmerksamkeit wurde 
erst im Jahre 1857 durch ZIEMSSEN wachgerufen, der sich an zwei Patienten mit Pectoralis­
defekt AufschluB iiber die Wirkungsweise der Intercostalmuskulatur zu verschaffen suchte. 
Durch diese Untersuchungen fanden die Muskeldefekte zunachst als geeignete ObjCilkte 
fUr muskelphysiologische Studien verschiedener Art Beachtung, interessierten dann aber 
bald auch Kliniker und Pathologen als "MiBbildung" in erhOhtem MaBe. Nachdem ERB 
im Jahre 1889 durch die erste histologische Untersuchung eines Falles mit fast volligem 
FeWen des Cucullaris die Frage aufgeworfen hatte, ob den angeborenen Muskeldefekten 
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nicht eine intrauterin einsetzende und friihzeitig zum Stillstand kommende Muskeldystrophie 
zugrunde liegen konnte, hat dieses Problem zahlreiche Autoren auf den Plan gerufen. BING 
konnte im Jahre 1902 anuahernd 200 FaIle, .A:sROMEIT 1909 bereits etwa die doppelte 
Anzahl von Muskeldefekten einer kritischen Besprechung unterziehen. Das Wesen und die 
formale Genese der Muskeldefekte, deren Begriff von Anfang an als feststehend angesehen 
wurde, sind bis jetzt der wesentliche Inhalt der Diskussion iiber diese Anomalien geblieben. 
Die praktische Medizin hat an diesen akademischen Erorterungen wenig Anteil genommen. 

Bei den Anomalien des Bewegungsapparates im Kopfbereich war von Anfang an eine 
andere Sachlage gegeben. 1m Gegensatz zu den Muskeldefekten des Korperstammes, die 
wenig auffallig sind und die Funktion bekannterma.l3en fast gar nicht beeintrachtigen, 
haben die Beweglichkeitsstorungen im Gehimnervenbereich fiir die Kranken und damit 
fiir den Arzt in kosmetischer und funktioneller IIinsicht eine wesentlich groBere praktische 
Bedeutung. Es ist also zu verstehen, daB FaIle dieser Art von vornherein Gegenstand 
klinischer Untersuchung waren und je nach der Lokalisation des Funktionsausfalles als 
angeborene Ptosis, teilweise oder komplette Ophthalmoplegie, Diplegia facialis, kongenitale 
Bulbarparalyse usw. beschrieben worden sind. Dieser Kasuistik fehlte aber jede systematische 
Ordnung, bis MOBIUS 1892 gewisse "nach langsamer Entwicklung zu einem stationaren 
Zustande fiihrende, voraussichtlich auf primarem Schwunde beruhende, nicht mit ander­
weitigen Krankheitszustanden verkniipfte, doppelseitige, externe Ophthalmoplegien als 
leidlich gereinigtes Praparat" zu den angeborenen Augenmuskel- und anderen Gehirn­
nervenlahmungen in Beziehung setzte und dieses Krankheitsbild als "infantilen Kern­
schwund" bezeichnete. 

Durch die einseitige Auffassung, die MOBIUS infolge des Riickschlusses von jruhzeitig 
erworbenen auf die angeborenen Hirnnervenlahmungen gewann und mit der Namensgebung 
etwas dogmatisch zum Ausdruck brachte, wurden diese von den Muskeldefekten ganz 
abgeriickt. Fiir aIle Beweglichkeitsdefekte im Gehimnervenbereich wurde damit ein zen­
traler Sitz, eine Lasion der Kerne motorischer Gehimnerven, angenommen; als Art der 
Lasion wurde ausschlieBlich eine langsam fortschreitende Degeneration, ein Schwund, 
ins Auge gefaBt und schlieBlich das Wesen dieses Prozesses mit den erst extrauterin ein­
setzenden. progressiven Hirnnervenlahmungen vollig identifiziert. Aile diese drei in der 
Bezeichnung "infantiler Kernschwund" enthaltenen Annahmen forderten aber berechtigte 
Kritik heraus. Die vorausschauende Auffassung KUNNB, daB als Sitz des Leidens nicht nur 
die Kerne, sondern jedes beliebige Glied in der Kette des neuromuskularen Systems in 
Betracht gezogen werden miisse, fand durch entsprechende anatomische Befunde bald 
Bestatigung. Bei HEUBNERS beriihmt gewordenem FaIle ergab die genaue histologische 
Untersuchungweiterhin nicht den geringsten Anhaltspunkt fiir irgendeinen "ProzeB " , 
sondern einen einfachen Mangel an Nervenzellen im Bereich der betreffenden Gehirnnerven­
kerne. Dariiber hinaus fanden sich aber in deren Umgebung Veranderungen der Hirn­
substanz, die eindeutig fiir eine Entwicklungsswrung sprachen und damit eine Sonderstellung 
des "Kerndefektes" von den spateren progressiven Nuclearerkrankungen offenbarten. 
Eine eingehende kritische Besprechung der Lehre vom "infantilen Kernschwunde" durch 
ZAPPERT im Jahre 1912, die sich bereits auf zahlreiche fiir und wider diese These eintretende 
Arbeiten erstreckte, erwies die gewahlte Bezeichnung fiir die in Frage stehenden Krankheits­
bilder als unhaltbar und schaufelte ihr das Grab. Immerhin hat die durch die geistreiche 
Konzeption von MOBIUS in Gang gebrachte, lebhafte Diskussion ergeben, daB die angeborenen 
Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich - wie diese Anomalien dem Vorschlag 
von HEucK und KUNN folgend am zweckmaBigsten unvoreingenommen bezeichnet werden­
einen viel komplexer zusammengesetzten und schwerer zu umgrenzenden Krankheits­
begriff darstellen als die Muskeldefekte der Stammuskulatur. 

Aus der geschichtlichen Entwicklung der Probleme und der durch sie erzielten 
Gegebenheiten ist es sehr wohl zu verstehen, daB die Muskeldefekte und die 
Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich sowohl in der Kasuistik als 
auch in Lehr- und Handbiichern bisher meist gesondert behandelt worden 
sind 1. Es diirfte aber an der Zeit sein, mit diesem Brauche zu brechen. 

Eine teilweise "Oberschneidung der beiden Begri£fe ist sehr bald, nachdem 
man begonnen hatte, sich mit ihnen nii.her zu beschii.ftigen, zutage getreten. 
Beruht doch von den angeborenen Funktionsstorungen im Gehirnnervenbereich 
zum mindesten ein groBer Tell auf nichts anderem als auf "Muskeldefekten" der 
Augen- und Gesichtsmuskulatur. Weiterhin weisen die gar nicht seltenen Fii.Ile, 
bei denen Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich mit typischen 
Muskeldefekten an Rumpf und Extremitaten kombiniert sind, auf nii.here 

1 Vereinzelten Versuchen, beide Arlen von Anomalien zu identifizieren (ABROMEIT, 
~EETZ) gelang es nicht, wesentlich erscheinende Unterschiede zu iiberbriicken. 
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Beziehungen zwischen diesen Anomalien hin. Vorallem wird deren Zusammen­
gehorigkeit aber durch die sog. BegleitmiBbildungen nahegelegt, die so haufig 
bei beiden Zustanden in weitgehend iibereinstimmender Art und Weise anzu­
treffen sind. Die auBerordentlich vielgestaltigen Anomalien und Abartungen, 
die ausschlieBlich fUr die angeborenen Muskeldefekte und Hirnnervenlahmungen 
neben der St6rung am Bewegungsapparat bezeichnend sind, lassen diese einerseits 
scharf von allen "erworbenen", zu ahnlichen Endzustanden fUhrenden Krank­
heitsvorgangen trennen und andererseits eine gleichartige Entstehungsweise fUr 
die uns beschiiftigenden kongenitalen Storungen in Erwagung ziehen. 

Von dieser Einstellung ausgehend scheint es nun heuristisch zweckdienlich 
und notwendig zu sein, beide Arten von Anomalien mehr als bisher unter dem 
gleichen Gesichtswinkel ins Auge zu fassen. Durch die BegleitmiBbildungen 
an den verschiedensten Korperteilen und Organsystemen wird ein groBer Teil 
der "angeborenen" Muskel- und Kerndefekte als Entwicklungsst6rung (im Sinne 
von Roux) charakterisiert. Diese konnen ihre Ursachen in der Erbwelt und in 
der Umwelt haben. Fiir die Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich, 
die sehr oft als familiare und hereditare Anomalien beobachtet worden sind, 
ist der EinfluB von Erbfaktoren offensichtlich. Hingegen treten die kongenitalen 
Muskeldefekte meist sporadisch auf, so daB hier die fehlende Hereditat sogar 
als kennzeichnend zur Unterscheidung von den "erworbenen" Fallen hervor­
gehoben worden ist (LORENZ, HIRSCHFELD). Doch sind die landlaufigen An­
gab en iiber das Fehlen eines hereditaren oder familiaren Vorkommens nach dem 
heutigen Stande der Vererbungslehre durchaus nicht geeignet, die Entstehung 
eines Merkmales aus der Erbwelt heraus von vornherein abzulehnen. 

Die Erblehre hat begonnen, sich ein neues Forschungsgebiet zu erschlieBen. Zu der 
yom Merkmal ausgehenden Erforschung des Erbganges nach MENDELschen Gesetzen ist 
die erbbiologische Entwicklungsphysiologie hinzugekommen, die sich das Studium der 
phanotypischen Manifestierung einzelner Gene unter den EinfluB der Umwelt und der 
ubrigen Gene zur Aufgabe gemacht hat. Wahrend die ruckwarts gerichtete Genanalyse 
vielfach zeigen konnte, daB klinisch eng verwandt erscheinende Krankheitsbilder, beispiels­
weise die heredodegenerativen Erkrankungen im Sinne von JENDRASSIK, ihrer erblichen 
Genese nach in zahlreiche, untereinander vollig unabhangige Biotypen gegliedert werden 
mussen (LENZ, BREMER), ist durch die entwicklungsphysiologischen Forschungen der neuesten 
Zeit erstmalig die auBerordentlich komplexe Wirkung einzelner Gene exakt bewiesen worden. 
Insonderheit ist bereits feststehend, daB durch einen einzigen Erbfaktor, der im Beginn 
der Ontogenese direkt oder indirekt auf Wachstum und Organbildung einwirkt, der Phano­
typus die vielgestaltigsten Veranderungen an zahlreichen seiner Teile erfahren kann. Die 
Erforschung des Entwicklungsablaufes als erbbiologisches Problem erfordert - ihrem 
Ausgangspunkt Yom Gen entsprechend - eingehende embryologisch-histologische Studien. 
Solchen Untersuchungen sind in Verbindung mit Beobachtungen am Lebenden und erb­
statistischen Erhebungen die schonen Ergebnisse der neuen Forschungsrichtung zu danken, 
uber die E. FISCHER und V. VERSCHUER in ihren Referaten auf dem KongreB fUr innere 
Medizin 1934 berichten konnten. Vor aHem eroffnen sich damit ftir Entwicklungsstorungen 
und MiBbiidungen grundsatzlich neue Erkenntnismoglichkeiten. Manche Anomalien multip­
ler Art, die infolge ihrer Lokalisation und Verschiedenartigkeit keine genetischen Beziehungen 
zu haben schienen und daher als mehrminder zufaHige Kombinationen genetischen Ur­
sprunges gedeutet oder mit willkurlich einwirkenden, intrauterin-peristatischen Momenten 
hypothetischer Art zu erklaren versucht werden, bedurfen einer Analyse unter neuen Ge­
sichtspunkten. 

Die klinische Forschung hat dabei zunachst die Aufgabe, Fehlentwicklungen 
einzelner Teile, die durch iiberzufallig erscheinende Kombinationshaufigkeit 
eine gemeinsame Grundlage vermuten lassen, herauszuschalen, damit diese 
dann der entwicklungsphysiologischen Analyse unterzogen werden konnen. Bei 
der vielgestaltigen Wirkung, die einheitliche Schadensursachen sowohl idio­
typischer als auch peristatischer Art im Beginn der Ontogenese haben konnen, 
miissen bei der Zusammenstellung solcher Symptomenkreise manche bisher 
aufrecht erhaltene Grenzen aufgehoben werden. Die Muskeldefekte und Be­
weglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich scheinen mir von diesem Stand­
punkte aus a priori keine grundsatzliche Trennung zuerfordern. 
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Begriffsbestimmung. 
Fiir eine beide Arten von Anomalien hiernach gemeinsam angehende Be­

trachtung ist es. zunachst notwendig, die beiden Krankheitsbegriffe naher zu 
zergliedern und zu umgrenzen. Schon aus der kurzen historischen Schilderung 
des Problems geht hervor, daB beide Storungen nicht nur als "echte" M1/J­
bildungen, sondern auch als Endzustande regressiver Prozesse aufgefaBt worden 
sind. Fur die Muskeldefekte wurde von ERB die "Dystrophie" als pathogeneti­
scher Faktor zur Debatte gestellt, fUr die Beweglichkeitsstorungen im Gehirn­
nervenbereich von MOBIUS der "Schwund" als das Wesentliche sogar mit der 
Namensgebung zum Ausdruck gebracht. Da man rein klinisch von allen ange­
borenen Storungen ausging, war es unvermeidlich, fruhe regressive Krankheits­
vorgange miteinzubeziehen. 1st doch der Geburtstermin keinesfalls als Ab­
schnittsgrenze von entwicklungsphysiologischen Vorgangen geeignet! Es ist 
selbstverstandlich, daB Krankheitsprozesse, die den "erworbenen", d. h. extra­
uterin einsetzenden, wesensgleich sind, bereits intrauterin ihren Anfang nehmen 
und damit zu "angeborenen" Storungen fUhren konnen. Und ebenso selbst­
verstandlich ist uns heute, daB die Kennzeichnung als "angeboren" oder "er­
worben" uber die idiotypische oder peristatische Bedingtheit nicht das Geringste 
aussagt. Damit sind die Richtungen, in denen im wesentlichen die Begrenzung 
der Begriffe auf Schwierigkeiten gestoBen ist, aufgezeigt. 

Wenn fiir die Einreihung unter die "angeborenen Muskeldefekte" lediglich 
die anamnestische Angabe ihrer ersten Beobachtung maBgebend sein soIl und 
die Altersgrenze fiir den Beginn des "infantilen Kernschwundes" von MOBIl'S 
bis zum 30. Lebensjahr hinaufgeriickt wurde, so muBte naturlich jede Einheit­
lichkeit der damit zusammen erfaBt werdenden Krankheiten verloren gehen. 
Meines Erachtens ist aber - wenigstens begrifflich - eine Abtrennung nicht 
hierher gehoriger Krankheitsvorgange und eine genugend scharfe Umgrenzung 
der allein in Betracht kommenden Zustande nicht allzu schwer. Wenn hierzu 
nur reine Defekt- und Fehlbildungen gerechnet werden sollen, darf erstens zur 
zeitlichen Begrenzung deren Entstehung nicht der Geburtstermin maBgebend 
sein, sondern der Zeitpunkt in der Ontogenese, nach dem gleichartige Storungen 
sowie aus gleicher Ursache entspringende oder in abhangiger Differenzierung 
(FISCHEL) erfolgende Fehlentwicklungen anderer Organsysteme und Teile nicht 
mehr moglich sind. Zweitens mussen alle faBbaren (regressiven) Prozesse aus­
geschlossen werden. Die Frage nach dem erblichen oder umweltlichen Ursprung, 
die fUr die zu untersuchenden Zustande als offenes Problem zu gelten hat, kann 
und muB dabei ganz unberucksichtigt bleiben. 

Die unter den Krankheitsbegriff "angeborene Muskeldefekte" einzureihenden Anomalien 
sind nach diesen Gesichtspunkten leicht zu bestimmen. Die Beendigung der typischen 
(priifunktionellen) Gestaltung (Roux) wird fiir die Skeletmuskulatur nach SCHOEDEL auf die 
9.-10. Fetalwoche festzusetzen sein, so daB spater auftretende Muskelerkrankungen nicht 
mehr als Entwicklungsstorungen im engeren Sinne zu gelten haben. Als einzig wichtiger, 
am Muskel selbst angreifender, regressiver ProzeB ist fiir die Pathogenese der Muskeldefekte 
die progressive Muskeldystrophie1 in Betracht gezogen worden, so daB nur die Krankheits­
faIle, fiir deren Entstehung eine intrauterine Dystrophie wahrscheinlich gemacht werden 
konnte, auszuschlieBen sind. 

Fiir die Beweglichkeitsdefekte im Gehirnnervenbereich ist die Sachlage infolge der 
Beteiligung des Nervensystems zweifellos schwieriger. Die morphologische Reifung der 
::'IJervenzentren und -bahnen ist bekanntlich erst im 5. Lebensjahr beendet. ZIEHEN sieht 
demnach die Moglichkeit einer Entwicklungsstorung des Nervensystems bis zu diesem Zeit­
punkt als gegeben an. Er schlieBt daher nur die spater einsetzenden, rein destruktiven 
Xuclearerkrankungen von dem zu definierenden Begriff aus und gliedert diesen in aplastische 
(Agenesien nach VIRCHOW) und dysplastische Formen, von denen letztere sowohl intra-

1 Angeborene Muskeldefekte neurogener Art sind in diesem Zusammenhange den Gehirn­
nervenlahmungen an die Seite zu stellen. 
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uterin als auch intra- bzw. postnatal entstehen konnen. Obwohl ein solches Vorgehen 
logisch begriindet ist, umfaBt der damit umgrenzte Begriff aber offensichtlich so vielerlei 
Wesensverschiedenes, daB der uns interessierende Komplex darin ganz untergeht. 

Urn diesen nach Moglichkeit zu isolieren, ist zunachst darauf hinzuweisen, daB Fehl­
entwicklungen sicher auch beim Nervensystem in ein friihes Stadium der Ontogenese 1 

zuriickverlegt werden diirfen und sich damit von allen spater auftretenden Veranderungen 
unterscheiden werden. Schwierigkeiten bleiben somit nur fiir die "reinen" Defektbildungen 
am nervosen Apparat bestehen, da der Begriff der Entwicklungsstorung fiir diese bis ins 
extrauterine Leben ausgedehnt werden muB. SinngemaB sind hiervon aber natiirlich "Dys­
plasien", die durch regressive, klinisch oder anatomisch faBbare und auch im spateren 
Leben eine pathogenetische Rolle spielende Prozesse zustande kommen, auszuschlieBen. 
Der Begriff engt sich damit klinisch auf die von Geburt an stationaren Krankheitsbilder 
und anatomisch auf die "Aplasien" und "Hypoplasien" ein. Freilich ist nun zuzugeben, 
daB infolge der besonderen Reaktionsweise des Nervensystems der friihen Entwicklungs­
stufen selbst die histologische Untersuchung nicht immer zu entscheiden vermag, ob bei 
morphologisch reinen Defekten nicht doch ein ProzeB im Spiele war (SPATZ, SPATZ und 
ULLRICH). Die sich hieraus ergebenden theoretischen Bedenken diirften aber praktisch nicht 
schwerwiegend sein. Es handelt sich ja nicht darum, "primare" und "sekundare" Aplasien 
bzw. Hypoplasien zu unterscheiden, sondern die Trennungslinie zwischen friihzeitigen Ent­
wicklungsstorungen und solchen Vorgangen zu finden, die sich in ihrem Wesen mit Er­
krankungen des spateren Alters decken. Die Moglichkeit aber, daB uns derartige Prozesse 
anatomisch als Aplasien und Hypoplasien entgegentreten konnten, ist gering. Wird doch 
eine vollige Beseitigung aller Reste eines Prozesses am ehesten bei solchen Vorgangen zu 
erwarten sein, die sich jruhzeitig in der Ontogenese abgespielt haben! Damit ist aber die 
Wahrscheinlichkeit gegeben, daB neben einer solchen "sekundaren" Aplasie gleichgeschaltete 
oder in abhangiger Differenzierung erfolgende Fehlentwicklungen resultieren, die dann auch 
klinisch eine Handhabe fiir den teratogenetischen Terminationspunkt und damit fiir die 
Einreihung unter unseren Krankheitsbegriff bieten konnen. AuBerd!:m ist darauf hinzuweisen, 
daB isolierte progressive Gehirnnervenlahmungen unbekannter Atiologie ("Abiotrophien" 
im Sinne GOWERS), die als nicht einschlagig ausgeschieden werden miissen, nach der sorg­
faltigen Zusammenstellung des Materiales durch ZAPPERT im friihen Kindesalter selten 
sind und demnach fiir die angeborenen und bereits stationiir gewordenen FaIle erst recht 
keine nennenswerte Rolle spielen werden. 

Es solI nun versucht werden, die kongenitalen Anomalien vermeinter Art 
nach ihrem klinischen und anatomischen Bilde zunachst gesondert zu charak­
terisieren und dann die fUr die Entwicklung beider Zustande in Betracht kommen­
den Moglichkeiten gemeinsam darzulegen. 

Klinische Symptomatologie und anatomische Befunde 
bei angeborenen lUuskeldefekten. 

Die phylogenetisch vielseitige Abwandlung und ontogenetisch komplizierte 
Entwicklung des auBerordentlich vielgliedrigen Muskelsystems laBt von vorn­
herein eine groBe Anzahl von Variationsmoglichkeiten und Entwicklungs­
storungen erwarten. Das Fehlen einzelner Muskeln, das anatomischerseits z. B. 
fUr den M. palmaris long. bei 11,5% und fUr den M. pyramidalis sogar bei 39,5% 
aller Leichen (BING) festgestellt worden ist, kann uns hier nicht interessieren. 
Ebenso konnen aIle anatomischen Variationen des Ursprunges und der Insertion 
einzelner Muskeln ohne jede Funktionsbeeintrachtigung auBer Betracht bleiben. 
In klinischer Hinsicht sind als "Muskeldefekte" nur solche Anomalien anzu­
sprechen, die durch sichtbare Veranderungen des Oberflachenprofiles oder 
durch funktionelle Storungen faBbar werden. Auch diese klinisch interessieren­
den Abnormitaten sind durchaus nicht ganz selten; die Haufigkeit wird von 
SCHLESINGER aus einer Patientenzahl von 54000 auf 1 : 11 000, von OVERWEG 
auf Grund militararztlicher Musterungen sogar auf 1 : 4000 errechnet. 

Nach allen groBen Statistiken iiber die Verteilung der Muskeldefekte weist 
von der Muskulatur des K6rperstammes in sehr ausgesprochener Weise die 

1 Fast aIle "echten" MiBbildungen sind beim Menschen nach MARCHAND in die ersten 
3 Monate der Ontogenese zuriickzuverlegen. 
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Muskulatur des Schultergiirtels und von dieser wiederum weitaus am haufigsten 
die Pectoralisgruppe Defektbildungen auf. Wenn nun auch Anomalien des 
oberflachlich liegenden M. pectoralis maj . als besonders leicht ins Auge springend 
gewiB haufiger als andere Muskeldefekte erkannt werden mogen, so ist das 
Uberwiegen der Pectoralisdefekte selbst bei den ausschlieBlich Leichenunter­
suchungen zugrunde legenden Erhebungen (BING) doch so erheblich, daB es 
sich keinesfalls als "Auslesefehler" erklaren laBt. Auffallig und bemerkens­
wert ist weiterhin, daB der Brustmuskelmangel in der Regel einseitig ist und daB 
die rechte K6rperseite nach LORENZ annahernd doppelt so oft als die linke be­
troffen wird. 

Die unterschiedliche Entwicklung der Brustmuskulatur hat klinisch eine 
Abflachung del' betreffenden Thoraxseite zur Folge. Beim Erheben des Armes 

Abb. 1. Typischer einseitiger Pectoralis­
defekt mit Mamillenaplasie. 

(Na ch STEeRE.) 

fallt dann ein geringeres Hervortreten oder 
sogar ein Fehlen der vorderen Achselfalte 
auf, so daB der Einblick in die AchselhOhle 
frei ist. Oft wird in dieser die nur von der 
GefaBscheide und der Haut bedeckte Art. 
axillaris in ihrem ganzen Verlaufe deutlich 
pulsierend sichtbar (KAHLER) . 1m Bereich 
der fehlenden Muskelpartien sind die Rippen 
und in deren Zwischenraumen die Intercostal­
muskeln deutlich zu sehen und abzutasten. 
Die nahere Untersuchung gibt AufschluB iiber 
den Umfang der Defektbildung. Meist fehlt 
vom Pect. maj. nur die Portio sterno-costalis 
mit oder ohne gleichzeitigen Defekt des Pect. 
min., wahrend ein Defekt der Portio clavi­
cularis allein oder in Verbindung mit einem 
vollstandigen Brustmuskelmangel seltener ist. 
An Stelle der fehlenden Muskelpartien sind 
bindegewebsal'tige Platten und Strange zu 
fiihlen, in denen gelegentlich durch die Rei­
zung mit faradischem Strom noch einzelne 
sparliche Muskelbiindel nachweisbar sein 
konnen. Die nichtbetroffenen Reste der 
Muskeln zeigen ein vollkommen normales 
Verhalten. 

Bei diesen typischen, fast stets einseitigen, partiellen oder totalen Pectoralis­
defekten fehlen Veranderungen der daruberliegenden Hautschichten so gut wie 
nie. Bei sehr sparlichem oder ganzlich fehlendem Fettpolster ist die Oberhaut 
glatt, derb, starker als normal gespannt und kaum in Falten abhebbar. Regel­
maBig sind mit diesen Hautveranderungen Anomalien der Brustwarze in Form 
von Hypoplasie oder auch Aplasie (SEITZ, WARN, F URST, STECHE [Abb. 1] u. a.) 
verbunden1 . Die mehrminder diirftig entwickelten, oft eingezogenen Brustwarzen 
mit schmalem, meist eliptischem Hof sind im Vergleich mit der gesunden 
Seite in der Regel um 2- 3 cm nach oben und innen, bisweilen aber auch nach 
unten (GREIF, SCHLESINGER, ZIMMERMANN) verschoben. Bei Frauen kann die 
Entwicklung des Brustdriisengewebes stark zuriickbleiben. Neben einer Pigment­
armut des ganzen Hautbezirkes, die naturgemaB im Bereich des Brustwarzen­
hofes am starksten ausgesprochen zu sein pflegt, wird schlieBlich recht haufig 
ein sparlicher Haal'wuchs der betreffenden Brustseite einschlieBlich der Achsel-

1 Nur ganz vereinzelt werden die Mamillen ausdriicklich al~ normal bezeichnet (GREIG, 
BOWMANN). 
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hohie erwahnt. Bemerkenswert ist aber, daB in einigen Fallen auch ein starkerer 
Haarwuchs (BENARIO, GREIF) mit abnormer Anordnung (KREISS, BLASSIG) 
auf der kranken Seite anzutreffen ist. 

Bei wechselnder Intensitat der Erscheinungen an den oberfliichlichen Schichten 
treten haufig zu diesem hochcharakteristischen Symptomenkomplex auch noch 
Entwicklungsst6rungen in der Tiefe am Skeletsystem hinzu. WARN (1922) hat 
48 Falle von Brustmuskelmangel mit Rippendefekt zusammengestellt, denen 
noch die Beobachtungen von GOLDMANN, PISLEGIN, MELZNER, BENETT, GREIG, 
NIKOLAJEV und LAAN anzureihen sind. 

Die Luckenbildungen im Thorax sind meist im Bereich der 2.-5.-7. Rippe festzustellen. 
Die unvollstandigen Rippen weisen Ofters knopfartige Verdickungen und eine leistenartige 
Verwachsung ihrer vorderen Enden auf, die der embryonalen Sternalleiste entspricht. 
Die vorstehenden Rippenknorpelenden kon· 
nen dann an einen Rippenbruch denken und " 
das ganze Krankheitsbild falschlicherweise / 
als UnfallfoJge auffassen lassen (MELZNER). 
Da die Lucke in der Brustwand gewisser­
maBen nur von einer straffen Membran 
(KREISS) geschlossen sein kann, ist in man­
chen Fallen eine hernienartige Vorwolbung 
der Lunge bei der Atmung zu beobachten 
(NIKOLAJEV, PISLEGIN). AuBer Rippende­
fekten sind auch Verkurzungen, starke Ver­
krummungen (KREISS, PASCHKOW u. a.) sowie 
vollstandiges Fehlen (KAPPELER) der Clavikel 
sowie Deformitaten des Brustbeins beschrie­
ben worden. 

AIle diese ortlich begrenzten Fehl­
bildungen sind unbeschadet ihres Aus­
maBes nun weiterhin in h6chst auf­
fiilliger Weise oft mit Entwicklungsst6-
rungen am Arm, ganz besonders aber an 
der Hand - also einem weit entfernten 
Teile - vergesellschaftet. Obwohl solche Abb. 2. Symbrachydaktylie bei linksseitigem 
ExtremitatenmiBbildungen auch in Ver- Pectoralisdefekt. (Nach STEeRE.) 
bindung mit anderweitig lokalisierten 
Muskeldefekten zu beobachten sind, sollen sie in ihrer Vielgestaltigkeit doch 
hier besprochen werden, da sie fUr Pectoralisdefekte in erster Linie geradezu 
typisch sind. Auch hier bestehen wieder flieBende Ubergange von Fehlbildungen 
leichtesten Grades bis zu schweren Verstiimmelungen. BING fand unter seinen 
102 Fallen von Pectoralisdefekt 14mal HandmiBbildungen angege ben; diese 
Korrelation scheint aber nach den zahlreichen seither erschienenen Mitteilungen 
noch hoher zu sein. 

Neben der am haufigsten zu sehenden Schwimmhautbildung und Syndaktylie sind Ver­
krummungen einzelner oder mehrerer Fingerglieder, vor allem aber Verkurzungen - ins­
besonders der M ittelphalangen - festzustellen. Die Brachydaktylie kann in jeder Form als 
Brachymesophalangie, Assimilationshypophalangie und als ApJasie der Interphalangeal­
gelenke (DUKEN, POL) vorliegen. Oft ist sie mit Syndaktylie verbunden (Abb. 2). Von 
33 Fallen der fast immer einseitig auftretenden Symbrachydaktylie, die POL zusammen­
gestellt hat, fanden sich bei nicht weniger als 20 Fallen - also mehr als der Halfte -
auBer einer Hypoplasie del' Hand (mit und ohne Verkurzung der oberen Extremitat) 
typische Muskel- und Brustwanddefekte der oben beschriebenen Art. An den unteren 
Extremitaten kommt die Symbrachydaktylie hingegen uberhaupt nicht vor. Vereinzelt 
sind Nagelverkummerungen, Fehlen einzelner Phalangen (JOACHIMSTHAL) und noch seltener 
hohergradige Verstummelungen beschrieben worden; bei dem Patienten RITTERS lief der 
Arm in einen einzigen Finger aus und im Faile LITTLES soli eine "Amputation" des 
Vorderarmes bestanden haben. 1m allgemeinen aber ist jedenfalls der Arm - von mehr 
oder weniger deutlicher Atrophie und vereinzelten Beobachtungen von Radiusdefekt 
(SCHULZ) abgesehen - wesentlich geringer beteiligt als die Finger und die Hand. Am 

Randbuch der Neurologie. XVI. 10 
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haufigsten und hochgradigsten sind die Entwicklungsstiirungen an den drei mittleren 
Fingern und nehmen dann vom Mittelfinger aus nach beiden Seiten ab (FURsT, POL, 
BAUM, PASCHKOW). Die nicht sehr seltene Flughautbildung zwischen Oberarm und Brust 
(HOFMANN, BING [Literatur], ArERT, PETRIDIS u. a.) muB eher zu den Entwicklungs­
stiirungen im Thoraxbereich gerechnet werden. 

1m Verhii,ltnis zu der groBen Anzahl der einseitigen Brustmuskeldefekte 
treten die doppelseitigen Anomalien dieser Art ganz zuruck 1. Es ist auffii.llig, 
daB bei den publizierten Fallen von beiderseitigem angeborenem Pectoralisdefekt 
die fur die einseitige Lokalisation so auBerordentlich charakteristischen Begleit­
miBbildungen kaum erwahnt, ja mehrmals ausdrucklich negiert werden (AIMES, 
ESTER, TODOROWITSCH, MUNZER [Abb. 3]). Die Beschreibung eines doppelseitigen 

Abb. 3. Doppelseitiger Pectoralisdefekt ohne 
Mamillenanomalie bei multiplen 8ymrnetrischen 
Muskeldefekten. - Maximale Adduction beider 

Arme. (Nach MeNZER.) 

typischen Pectoralisdefektes mit MiBbil­
dung beider Hande scheint in der Lite­
ratur ganz zu fehlen; lediglich eme 
doppelseitige Mamillenhypoplasie und 
mangelhafte Behaarung wurde von 
WENDEL 2 beobachtet. 

Nachst den Brustmuskeldefekten 
sind - wenn auch nur mit groBem 
Abstande - Defekte der N acken- und 
Riickenmuskulatur, besonders des M. 
trapezius am haufigsten. Auch hier 
handelt es sich in der Regel urn einseitige 
Anomalien, die dann meist durch Schief­
haltling des Kopfes, Skoliose und 
mancherlei Stellungs- sowie Bildungs­
anomalien des Schulterblattes auffallig 
werden. Wie beim Brustmuskelmangel 
ist auch hier das AusmaB des Defektes 
sehr verschieden 3. Meist erweist sich 
der obere Teil des Cucullaris als ganz 
oder teilweise fehlend, wodurch eine 
starkere Konkavitat der Schulterhals­

nackenlinie mit deutlichem Hervortreten der tiefen Muskelschichten resultieren 
kann. Bisweilen ist eine dem Verlauf des oberen Trapeziusrande3 entsprechende 
Hautfalte flughautartig zwischen Hals und Schulter ausgespannt (ABROMEIT u. a.). 
Recht oft ist der mit dem Trapezius in engsten topographischen und entwick­
lungsgeschichtlichen Beziehungen stehende M. sternocleidomastoideus der 
gleichen Seite mitbetroffen. 1m ubrigen sind die mannigfaltigsten Kombi­
nationen mit Defektbildungen an anderen Hals- und Schulterblattmuskeln 
(Platysma, Mm. splenius, omohyoideus, levator scapulae, tiefe Nackenmuskeln, 
Mm. supra- und infraspinatus, latissimus dorsi, rhomboidei und vor allem 
serratus ant.) beobachtet worden. lrgendwelche Regeln sind fur diese an­
scheinend ganz wahllos zusammentretenden, multiplen Defektbildungen bisher 
nicht hervorgetreten. Auszunehmen hiervon ist nur der M. serratus ant., da 
die diesen Muskel betreffenden Defekte an Haufigkeit den Trapeziusdefekten 
nicht viel nachstehen (BING). Wenn ein Serratusdefekt auch isoliert (JEREMIAS) 

1 Erwahnt sei, daB mehrmals bei einseitigen Defekten eine Liickenbildung auf der 
gesunden Seite zwischen Portio sternocostalis und clavicularis nachgewiesen werden konnte 
(GREIF, AZAM und CAZARET). 

2 Diese Anomalien sind auf der im Handbuch der Neurologie von LEWANDOWSKY 
T'gegebenen Abbildung des WENDELschen Falles nicht deutlich zu erkennen. 
illAMER stellte einen den Riicken bis zum unteren Schulterblattwinkel hinabziehenden 
uskel fest, der sich durch elektrische Reizung des N. accessorius als rudimentarer 

jus erwies. 
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oder ausschlieBlich mit Unterentwicklung der ihm entwicklungsgeschichtlich 
nahe stehenden Rhomboidei (SCHUCHMANN) kombiniert auftreten kann, so ist 
er doch in der Regel in Verbindung mit Trapezius- und Brustmuskeldefekten 
festgestellt worden, die ihrerseits zweifellos eine uberzufiUlige Kombinations­
haufigkeit zeigen. 

Da es sich beim gleichzeitigen Bestehen von Rucken- und Brustmuskel­
defekten meist um recht komplexe Fehlbildungen handelt, ist ohne weiteres zu 
verstehen, daB hierbei auch die bei isolierten Ruckenmuskeldefekten seltenen 
ExtremitatenmiBbildungen in Erscheinung treten, und daB andererseits auch 
die in erster Linie fUr die Fehlbildungen der Nacken- und oberen Rucken­
muskulatur typischen Schulterblatt- und Wirbel­
saulenanomalien bei (vorwiegenden) Brustmuskel­
defekten vorkommen. 

Wahrend die Verbiegungen der Wirbelsaule als Folge 
gestiirter Muskelsynergie nicht weiter verwunderlich sind, 
handelt es sich beim Schulterblatt aber nicht etwa nur 
um Stellungsanomalien infolge eines irgendwie geanderten 
Muskelzuges, sondern recht haufig um ausgesprochene 
EntwicklungsstOrungen des Knochens. Diese sind - neben 
einfachen Drehungen, Abhebungen und Verlagerungen 
nach unten, in erster Linie aber nach oben - die Regel 
und entsprechen mit Hypoplasie und mancherlei Ver­
bildungen der Scapula vollkommen dem hier nicht naher 
zu beschreibenden Bilde der SPRENGELSchen Deformitat. 
Recht bemerkenswert ist dabei, daB der fast stets ein­
seitige Schulterblatthochstand nach einer 125 FaIle um­
fassenden Statistik von KAYACHI und MATZUKA links 
etwa doppelt so haufig als rechts anzutreffen ist und sich 
somit hinsichtlich der Seitenverteilung gerade umgekehrt 
wie der Brustmuskeldefekt verhalt. - Zu erwahnen ist 
noch, daB in und ohne Verbindung mit Schulterblatt­
hochstand bei Pectoralis- und Cucullarisdefekten gelegent­
lich ein- oder beidseitige Halsrippen nachgewiesen werden 
konnten (ABROMEIT [4 FaIle], PFAUNDLER, LINDBERG). 

In schroffem Gegensatz zu den zahlreichen und 
trotz der erstaunlichen Vielgestaltigkeit doch auch 
unverkennbare GesetzmaBigkeiten aufweisenden 
Entwicklungsstorungen im Bereich des Schulter-

Abb. 4. DoppeIseitiger Quadri­
cepsdefekt bei Anspannung der 

Oberschenkelmuskulatur. 
(Nach MUNZER.) 

gurtels 1 und der oberen Extremitaten sind die angeborenen Muskeldefekte 
des Beckengfutels im ganzen recht selten und ohne typisches Geprage. 

Von Glutealmuskeidefekten fiihren ABROMEIT und BING einen einzigen Fall (MORTON) 
mit gleichzeitigem Fehlen mehrerer Muskeln des Oberschenkels an. Etwas haufiger, aber 
immerhin nur als Raritaten, sind Defekte im Bereich der Muskulatur der unteren Extre­
mitaten, vor allem solche des M. quadriceps und des M. semimembranosus beschrieben 
worden (Literatur bei BING und ABROMEIT). In Parallele hierzu kiinnen ausnahmsweise 
auch an den oberen Extremitaten eine ganze Reihe von Muskeln, wie beispielsweise der 
Biceps und Triceps brachii, verschiedene Unterarmmuskeln und besonders die kleinen Hand­
muskeln ganz oder teilweise fehlen. In der Regel scheint es sich in diesen Fallen um doppel­
seitige Defekte zu handeln; so wird in der neuen Literatur ein beiderseits angeborener Defekt 
des M. tib. ant. von VAN DER MINNE, ein bilateraler Defekt des Biceps fem. sowie des 
Brachiorad. von BRAMWELL und ein symmetrisches Fehlen der Daumenballen von KRAMER 
mitgeteilt. Dabei sind von umschriebenen Teildefekten bis zu den hochgradigsten Ausf!illen 
an beiden Extremitatenpaaren einschlieBlich Schulter- und Beckengiirtel flieBende Uber­
gange zu verzeichnen. FaIle mit solchen multiplen, eine groBe Anzahl von Muskeln des 
ganzen Stammes betreffenden Anomalien sind von GEIPEL, MAGNUS, MUNZER (Abb. 4), 
CONCETTI, DE CAPITE sowie BAUER und ASCHNER beobachtet worden. Stets war dabei die 
Anordnung der Stiirungen bilateral und vollig oder annahernd symmetrisch. Zwar war in 
mehreren Fallen (MAGNUS, GEIPEL) auch Flughautbildung und bei den Patienten von 

1 Nur der M. deltoideus bleibt hier bis auf wenige Ausnahmefalle (SCHULTE, STRIAN, 
ABROMEIT [5 Falle]) meist verschont. 

10* 
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BAUER und ASCHNER sogar eine Verkriippelung beider Hande zu verzeichnen, nie ist aber 
von umschriebenen, "trophischen" Hautveranderungen im Bereich der Muskeldefekte die 
Rede, die lur die uru;leich zahlreicheren, einseitigen Delekte so charakteristisch sind. N ur 
bei vereinzelten, einseitigen oder wenigstens stark asymmetrischen Muskeldefekten an den 
unteren Extremitaten werden multiple Entwicklungsstorungen der Haut und andere Ano­
malien (WOLFF, BASCH) beschrieben, die bezeichnenderweise hier auch die obere Korper­
halite betrafen 1. 

Hingegen sind wiederum BegleitmiBbildungen besonderer Art fur die bisher 
nicht erwahnten angeborenen Muskeldefekte der Bauchwand als typisch an­
zusehen. Bei diesem immerhin nicht ganz seltenen Krankheitsbild lassen sich 

Abb.5. Doppelseitige Pseudobernia ven· 
tralis nacb L. 'VOLF. (Kongenitale Baucb­
deckenbypoplasie mit Feblen des ObliQuUS 
ex ternus und transversus. R ecti Ilnd Latiss. 
dorsi sind vorbanden.) Knabe im Alter 
von 1 J abr, 9 Monaten. (Aus DRACHTER­
GOSSMANN: Cbirurgie des Kindesalters.) 

klinisch deutlich zwei Formen unterscheiden 
(DRACHTER und GOSSMANN). Ein Teil der 
als angeborene Bauchmuskeldefekte be­
schriebenen Falle entspricht durchaus dem 
Bilde der erworbenen, partiellen Bauch­
muskellahmungen, wie sie etwa durch eine 
Poliomyelitis hervorgerufen werden konnen; 
im Bereich der geschwachten oder schwach 
entwickelten Muskulatur, meist im seit­
lichen Hypogastrium, wolben sich die 
Bauchdecken ohne Veriinderung der Haut 
hernienartig vor. Diese "Pseudohernia ven­
tralis" (Abb. 5) kann ein- und doppelseitig 
(TAILLENS) bestehen. Bisweilen lassen sich 
klinisch und rontgenologisch MiBbildungen 
im Bereich der unteren Wirbelsaule fest­
stellen (LIEBENAM, ahnlich auch LERI und 
LINOSSIER), die ihrerseits Wachstums­
storungen und Deformitaten der unteren 
Extremitaten ohne weiteres erklaren. In 
anderen Fallen ist eine Ruckenmarks­
schadigung klinisch nicht nachweisbar 
(KNOPFELMACHER, NEURATH). Von diesen 
Bauchmuskeldefekten unterscheidet sich die 
meist als totale Aplasie der Bauchmusku­
latur angesehene Form (PUDYMAITIS [Lit.], 
ferner IKEDA und STOESSER, SMITH und 
BELLINGHAM, CARSTENS) auf den ersten 
Blick durch eine hochst eigentumliche Ober­
flachengestaltung des Leibes, die sich mit 
ihren tief eingezogenen, nicht verstreich­
baren, quer- und langsverlaufenden Falten 

mit der Profilierung einer WalnuBschale vergleichen laBt (Abb . 6). In charakteri­
stischer Weise stellt sich dabei der Nabel als longitudinal verlaufender, schmaler 
Schlitz dar (PUDYMAITIS, SMITH und BELLINGHAM u . a.). Es ist selbstverstand­
lich, daB mehr oder weniger defekte Bauchdecken die Palpation der Eingeweide 
wesentlich erleichtern. Hierdurch sind nun schon klinisch in der Regel Ver­
lagerungen oder gar MifJbildungen einzelner Bauchorgane feststellbar. Am 
haufigsten finden sich die verschiedenartigsten Anomalien des Urogenital­
traktes in Form von Becken- und Kuchenniere, Hydronephrose, machtiger 
Ureterendilatation - die zur Verwechslung der Harnleiter mit Darmschlingen 

1 Uber einen einseitigen Defekt des M. peroneus mit Valgusstellung des FuBes und 
Sabelform der Tibia berichten BABONEIX und GOROSTIDI. 
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fiihren kann (CARSTENS) - Blasendilatation und -hypertrophie, Urachusfistel 
usw. Bei der SO gut wie ausschlieBlich miinnliche Sauglinge betreffenden Ano­
malie (nur HOFSTEIN berichtet uber ein Madchen), bleibt weiterhin fast stets 
der Descensus testis aus. Die regelmaBige Mitbeteiligung innerer Organe an 
der Entwicklungsstorung, die bei anderen Muskeldefekten eine Ausnahme 
darstellt 1, laBt neben der auffalligen Bevorzugung des mannlichen Geschlechtes 
den Bauchmuskeldefekten ebenso wie den "at ypischen" , multipel und symmetrisch 
angeordneten Defekten der Extremitatenmuskulatur eine besondere Stellung zu­
weisen. 

Ein grundsatzlicher Unterschied zwischen den Bauchmuskeldefekten und 
allen anderen Muskeldefekten besteht auch hinsichtlich der Prognose. Wahrend 

Ahh.6. 10 Monate alter Knahe mit totaler Aplasie der Rauchmuskulatur und Kryptochismus. (A us 
der Univ.-Kinderklinik Miinchen, Direktor Geh.-Rat v. PFAUNDLER.) 

die Kinder mit hochgradigem Bauchmuskeldefekt begreiflicherweise groBten­
teils bereits im Sauglingsalter sterben, wird durch die ubrigen Defekte der 
Stamm- und Extremitatenmuskulatur das Leben in keiner Weise gefahrdet. 
Allgemein ist ja bekannt, daB sogar die Funktionsausfalle selbst bei Fehlbil­
dungen erheblichen Grades erstaunlich gering sind. Der seine Mensuren mit 
linksseitigem Pectoralisdefekt als Linkser schlagende Student (STINZING) und 
der Patient RIEDERS, der sich trotz eines fast vollstandigen Brustmuskelmangels 
mit Rippendefekt und Lungenhernie als vorzuglicher Reiter und Turner hervor­
tat, seien als markante Beispiele genannt. Die ErhaItung der Funktion wird 
durch das Eintreten synergistisch wirkender Muskel, die haufig deutlich hyper­
trophieren (AALSTEAD, HALL, JONES, H. WALLACE) verstandlich 2. Bei elek­
tiver Funktionsprufung kann sich ein Ausfall aber doch bemerkbar machen. 
So erwahnen verschiedene Autoren eine schlechte Klimmzugleistung bei Pec­
toralisdefekten (KREDEL, zit. nach GREGOR), LANGMEAD ein erschwertes Heben 
des Kopfes nach extremer Ruckwartsbeugung bei Sternocleido-Cucullaris­
Defekt und DRACHMANN einen etwas schwerfalligen Gang bei beiderseitiger 
Defektbildung im Quadriceps fern. 

Zu den anatomischen Befunden bei Muskeldefekten, die in allen Arbeiten 
immer wieder als Unterlagen zur Klarung des Wesens dieser eigenartigen 

1 PFAUNDLER, MELZNER, WINOKUROW beobachteten Dextrokardie bei Pectoralis­
defekten. 

2 DaB iiberzahlige Muskeln, die bei Muskeldefekten (aber wohl nur solchen multipler 
Art) mehrfach festgestellt wurden, dabei eine Rolle spielen, ist wenig wahrscheinlich. 
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Storungen herangezogen werden, ist seit der sorgfaltigen kritischen Sichtung 
des Materiales durch ABROMEIT mit Ausnahme einiger Untersuchungen von 
Bauchmuskeldefekten nichts wesentlich Neues hinzugekommen. 

Die fUr die Kennzeichnung des anatomisch-pathologischen Bildes dienenden 
alteren Untersuchungen betreffen ausschlieBlich Muskeldefekte im Bereich des 
Schultergiirtels. Nur 4 Befundsberichte liegen von solchen Pectoralisdefekten 
vor, die mit Rippendefekt verbunden waren, und zwar von FURST, FRORIEP, 
SCHLESINGER und EpPINGER 1. Das wesentliche Ergebnis aIler vier Unter­
suchungen ist, daB zwischen der Raut und der an der DefektsteIle angetroffenen, 

Abb.7 . Anatomisches Praparat eines typi' 
schen, einseitigen Pectoralisdefektes mit Ent­
wicklungsstiirung der Rippen. a Einschnitt 

in das vordere, aponeurotische Blatt. 
(Nach FURsT.) 

die Brusthohle abschlieBenden, sehnigen 
Membran aIle normalerweise hier liegen­
den Gebilde vollig oder annahernd vollig 
fehlten. 

FURST (Abb. 7) stellte unter der diinnen 
Haut mit auBerordentlich sparlichem, subcu­
tanem Fettgewebe einen totalen Defekt des 
Pect. maj. und min. samt der zwei obersten 
Zacken des Serrato ant. maj., sowie eine be­
deutende Reduktion der oberen Teile des M. 
obliquus abdom. ext. und des Rectus abdom. 
fest . Auch die Intercostalmuskulatur war im 
Bereich des Defektes reduziert. An einigen 
Stellen fand sich gar kein Muskelgewebe, so 
daB die Pleura costalis hier nur von einigen 
Sehnenstreifen bedeckt war. Wohl aber lieBen 
sich samtliche Fascien nachweisen, wenn sie 
auch durch Verwachsungen verandert und ver­
dickt waren. - EpPINGER konnte unter der 
Haut mit Miihe "ein hochst diinnes, aus 
lockerem Bindegewebe und sehr diinnen, in 
der Verlaufsrichtung des Pect. maj. ziehenden 
Muskelbiindeln bestehendes Stratum sowie 
eine darunter liegende, eben so diinne, aus 
zartesten sich kreuzenden Muskelfasern und 
glanzenden Sehnenstreifen zusammengesetzte 
Lamelle" praparieren; er sieht das erstere 
Gebilde als Reste des M. pect. maj. und das 

letztere als Oberbleibsel der Intercostalmuskulatur an. Von seinem Ursprung bis zum 
Rande der Gewebsliicke erwies sich der Pect. maj . ganz normal gebildet. 

In Ubereinstimmung mit diesen Ergebnissen stehen die Befunde von LORENZ 
und BING bei nicht ~? tiefgreifender Defektbildung im Bereich des Schulter­
giirtels, wenigstens hinsichtlich der einseitig betroffenen Mm. pectorales. In 
beiden Fallen fehlte der Pect. min. einfach ganz, wahrend im Umfang der 
Defektbildung an Stelle des Pect. maj. nur ein fascienartiges Gebilde, bzw. nur 
ein "schmales, langliches Dreieck aus gelbem, fettahnlichem Gewebe" auf­
zufinden war; Muskelfasern waren in diesen Uberresten auch bei mikroskopi­
scher Untersuchung nicht nachzuweisen. - Da aIle bisher genannten Befunde 
an - teilweise bereits in hohem Alter stehenden - Erwachsenen erhoben 
worden sind, ist wichtig, daB RUCKERT, dessen Untersuchung als einzige ein 
Neugeborenes betrifft, von der sterno-costalen Portion des Pect. maj . gleich­
falls nichts als eine Fascie und somit nicht die Spur von einem irgendwie degene­
rativ oder entziindlich gearteten ProzeB nachweisen konnte. Mit der Erwahnung 
des Berichtes von TURNER, der bei Defekt des M. extensor carpi uln . einen 
Sehnenstreifen in die Defektliicke eingelagert fand und der Angabe WILLIAMS 
aus neuerer Zeit, der bei einer Operation das ganzliche Fehlen des Pect. min. 

1 Der von FURST beschriebene Fall war mit Symbrachydaktylie kombiniert und der 
Bericht EpPINGERS bezieht sich auf den oben zitierten Fall RITTERS mit schwerer MiB­
bildung des Arms. 
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feststellte, sind die einschlagigen Beobachtungen einwandfreier Art bei "typi­
schen" Muskeldefekten vollstandig aufgezahlt. 

Das ist nicht viel aber doch ausreichend, um eine auf einer friihen embryo­
nalen Entwicklun(Jsstufe zustande gekommene Defektbildung mit Sicherheit zu 
beweisen. Auf welche Untersuchungen kann sich nun die immer wieder auf­
tauchende Vermutung stiitzen, daB den Muskeldefekten der geschilderten Art 
eine Dystrophie zugrunde liegen konne? 

Wie gesagt, wurde diese Frage von ERB, der exzidierte Muskelstiicke von einem 20jahrigen 
Bauernburschen mit isoliertem doppilseitigem, fast vollstandigem Cucullarismangel und 
deutlicher Hypertrophie beider Deltoidei untersuchte, aufgeworfen. Die Praparate ent­
stammten den sparlichen noch erhaltenen Muskelbiindeln des Trapezius und dem Deltoideus. 
Das mikroskopische Bild entsprach bei ersterem vielmehr dem einer THOMsENschen Myo­
tonie aIs dem einer juvenilen Muskeldystrophie; in den Schnitten des Deltamuskels fiel ein 
"gewisser Grad von Hypertrophie" mit "relativ dicken MuskeHasern von nicht ganz so 
gleichmaBiger Dicke wie im Cucullaris" auf; dieser Befund wird von ERB selbst mit Wahr­
scheinlichkeit als Arbeitshypertrophie gedeutet. Er hat nicht daran gedacht, sein Unter­
suchungsergebnis als Beweis fiir eine kongenitale Dystrophie zu werten. Nimmt man hinzu, 
daB die Deformitat der Schultern bei dem jungen Manne erst seit dem 12. Lebensjahr 
bemerkt worden war, daB seit dem 19. Lebensjahr eine Verschlimmerung eingesetzt hatte, 
und daB anderweitige Arwmalien voZlstandig fehlten, so kann dieser Fall wohl endgiiltig aus 
der Diskussion ausgeschlossen werden. - BING und LORENZ fanden in den bereits genannten 
Fallen von reiner Defektbildung der Pectoralisgruppe, bei denen auch die Schultermuskulatur 
mitbeteiligt war, im Trapezius und anderen Schultergiirtelmuskeln histologisch ein etwas 
ungleiches Kaliber der MuskeHibriIlen mit maBiger Hypertrophie einzelner Fasern und eine 
Vermehrung der Kerne in verschiedenem AusmaBe. BING traf auBerdem eine. maBige bis 
"bedeutende" Vermehrung des interstitiellen Binde- und Fettgewebes an. Die Ubereinstim­
mung dieser Bilder mit der Muskeldystrophie wird von beiden Autoren ausdrilckZich abgelehnt, 
wenn auch BING schlieBlich eine "mangelhafte Vitalitat des Muskelgewebes mit Neigung 
zu perversem Wachstum" als gemeinsame Grundlage fiir Muskeldystrophie und Muskel­
defekte fiir moglich erklart, und LORENZ aus seinen histologischen Untersuchungen zu der 
Ansicht kommt, daB die Erkrankung bei seinem Patienten entgegen der in vivo gefaBten 
Meinung "nicht vollig stationar" war. - Der einzige Autor, der auf Grund eines anatomisch­
pathologischen Befundes von einem FaIle mit einseitigem und wahrscheinlich angeborenem 
Pectoralisdefekt den Beweis des Vorliegens einer Muskeldystrophie ohne Einschrankung 
aIs gegeben erachtet, ist DAMscH. Es liegt von ihm aber nur eine kurze Veroffentlichung 
im Verhandlungsbericht der Gesellschaft fiir innere Medizin ohne Abbildungen vor, und diese 
Ausfiihrungen sind sehr merkwiirdig. DAMscH fand namlich neben den als typisch fiir 
Muskeldystrophie angesehenen histologischen Veranderungen in dem "fischmuskelahnlich" 
aussehenden Cucullaris 1. eine Obliteration der GefaBe und 2. degenerative Veranderungen 
im Riickenmark im zentralen Teil der BURDAcHSchen Strange auf der dem Muskeldefekt 
entgegengesetzten (!) Seite, ohne daB sich diese Veranderungen klinisch bemerkbar gemacht 
hatten. Die angekiindigte ausfiihrliche Publikation dieses hiichst eigenartig anmutenden 
Falles ist nie erfolgt. 

Das sind die Stiitzen, auf denen sich die These von der intrauterinen Dystro­
phie aufbaut! Sie sind gewiB nicht als sehr tragfahig anzusehen. JedenfaIls 
ist die Annahme einer kongenitalen Dystrophie - wenn iiberhaupt - nur dann 
berechtigt, wenn es sich um beidseitige, dem extrauterin einsetzenden Krank­
heitsbild entsprechende FaIle ohne BegleitmiBbildungen handelt (LORENZ). 
Bewiesen ist das Vorkommen dieses Ereignisses noch in keinem einzigen FaIle. 

Am ehesten diirften intrauterine Muskelveranderungen dystrophischer Art noch fiir 
solche FaIle in Betracht gezogen werden, wie sie ULLRICH als "kongenitale, atonisch-sklero­
tische Muskeldystrophie" beschrieben hat. Hier handelte es sich um (elektive) ausgedehnte 
und symmetrische Anomalien in der Beschaffenheit und Funktion der Muskulatur, in der 
histologisch eine machtige Bindegewebswucherung nachgewiesen wurde. 

Nicht zu bestreiten ist hingegen, daB bei einer ganzen Reihe von Tragern 
mit zweifellos angeborenen Muskeldefekten im Verlaufe des spiiteren Lebens 
progressive Storungen am neuro-muskularen Apparat eingesetzt haben (FURST­
NER, v. LIMBECK, MARINESCO, ABROMEIT [Fall 3 mit spinalen, syringomyelie­
ahnlichen ErscheinungenJ, ferner BRAMWELL, MUNZER, BAUER u. a.). Das 
wesentliche ist bei solcher Sachlage aber nicht mehr der angeborene Defekt, 
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sondern der "ProzeB", wobei es vorerst offenbleiben solI, ob und welche kausale 
Zusammenhange zwischen diesem und der kongenitalen Anomalie bestehen. 
Es wird hierauf noch zuriickzukommen sein. 

Wahrend somit die "myopathische Theorie" fiir die Genese der angeborenen 
Muskeldefekte auBer Betracht bleiben kann, muB eine neurogene Entstehungs­
weise auf Grund mehrerer anatomischer Tatsachen fiir einen Teil der FaIle 
zweifellos als gegeben angesehen werden. GewiB muBten die Vermutungen, 
daB den "typischen" Muskeldefekten Veranderungen im Riickenmark analog 
den fiir die angeborenen Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich 
erhobenen Befunden zugrunde liegen konnten, faIlengelassen werden. Mit 
Ausnahme des erwii.hnten, durchaus unklaren Befundes von DAMSCH und der 
unsicheren Angabe einer verminderten Ganglienzellenzahl von SCHLESINGER, 
hatten aIle diesbeziiglichen Untersuchungen (OBERSTEINER, RUCKERT, LORENZ, 
BING) ein vollig negatives Ergebhis. Hingegen ist eine Beteiligung des Riicken­
markes zum mindesten bei einem Teil von solchen Bauchmuskeldefekten, 
die Hautveranderungen vermissen lassen, sichergestellt; und zwar sind 
Riickenmarksveranderungen nicht nur in den Fallen mit schwerer MiB­
bildung der unteren Wirbelsaule (LIEBENAM) ohne weiteres verstandlich, sondern 
auch bei anscheinend intaktem Skeletsystem einige Male gefunden worden 
(zit. nach KNOPFELMACHER, HOFSTEIN). GARROD und DAVIES, die einen Fall 
von totaler Bauchmuskelaplasie (mit Hautfalten und Furchennabel) anatomisch 
untersuchten, stellten jedoch einen normalen Riickenmarksbefund fest. 

Die histologischen Untersuchungen der Muskulatur decken sich im iibrigen bei den 
Bauchmuskeldefekten im wesentlichen vollig mit den oben geschilderten Bildern bei ander­
weitiger Lokalisation. Auch hier fand sich entweder ein volliges Fehlen der Muskelschichten 
unter Erhaltung ihrer Aponeurose (POLl, PELS-LEUSDEN) oder ein Ersatz der Muskulatur 
durch eine reichliche Fettschicht ohne Muskelfasern (IKEDA und STOESSER). Nur KNOPFEL­
MACHER zitiert einen Fall, bei dem eine fettige Degeneration der Muskelfasern gefunden 
worden sein soll. Bier ist jedoch ein zentraler Sitz der Lasion denkbar. 

DaB ganz vereinzelt auch multiplen kongenitalen Muskeldefekten ein ent­
ziindlicher ProzeB im Riickenmark zugrunde liegen kann, zeigt die Beobachtung 
von PRICE, der bei einem 41/2 Monate alten Saugling mit Extremitiitenliihmung 
bei teilweisem oder fast volligem Mangel von zahlreichen Schulter- und Oberarm­
muskeln schwere atrophische Veranderungen mit Fetteinlagerung in der Mus­
kulatur, sowie einen chronisch entziindlichen Befund an den Meningen des 
Riickenmarkes mit leichter Hydromelie nachweisen konnte. Solche FaIle 
miissen aber natiirlich als nicht einschlagig ausscheiden. 

Symptomatologie nnd anatomische Befnnde bei den angeborenen 
Beweglichkeitsstornngen im Gehirnnervenbereich. 

In der Einleitung wurde bereits erwahnt, daB die Bezeichnungen "Kern­
defekt" oder gar "Kernschwund" fiir die hierher gehorigen Anomalien unzweck­
maBig sind, weil sich fiir diese die Annahme einer einheitlichen anatomischen 
Grundlage als unzutreffend erwiesen hat. Eine rein funktionelle Kennzeichnung 
der vermeinten kongenitalen Storungen hat aber noch einen weiteren Vorzug. 
Sie bringt ohne etwas iiber den Sitz der Lasion in der Kette des neuro-musku­
laren Apparates vorauszusetzen, klar zum Ausdruck, daB es sich in erster Linie 
urn Ausfalle motorischer Art handelt, bei denen die sensible und sensorische 
Sphii.re fast vollig unbeteiligt ist. 

Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich sind ungleich hii.ufiger als 
Muskeldefekte des Stammes und zahlenmaBig gar nicht zu erfassen. SchlieBen 
sie doch all die kongenitalen Bewegungsstorungen der Augenmuskulatur ohne 
sonstige Anomalien ein, die nicht annahernd vollzahlig publiziert werden. Die 
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Innervationsgebiete der unteren Gehirnnerven sind in stark abfallender Reihen­
folge viel seltener betroffen. - In gleicher Weise wie bei den Muskeldefekten 
ist auch bei den Beweglichkeitsstorungen im Kopfbereich recht oft nicht nur 
das Gebiet eines Gehirnnerven, sondern jenes mehrerer Nerven gleichzeitig in 
Mitleidenschaft gezogen. Das Zusammentreten multipler Storungen ist nun aber 
weniger fiir den am weitesten proximal entspringenden Oculomotorius typisch, 
als fUr die Ausbreitungsgebiete des Facialis und Abducens, die ihren Ursprung 
in der oberen Medulla oblongata haben. Komplette, und zwar doppelseitige 
Facialis- und Abducensparesen stehen recht oft in der Mitte eines Symptomen­
kreises, der sich dann von diesem gewissermaBen zentralen Defekt aus nach 
oben und unten erweitern kann (PERITZ). Die Verteilung und Gruppierung 
der Beweglichkeitsdefekte im Gehirnnervenbereich lii.Bt sich somit in groben 
Umrissen folgendermaBen skizzieren: Ohne scharfe Grenzen konnen oculare, 
faciale und bulbiire Formen unterschieden werden, wobei die ersten die haufig­
sten und die letzten die seltensten sind. Das vielgestaltigste Mosaik weisen 
jedoch nicht die sehr oft isoliert vorkommenden Augenmuskellahmungen auf, 
sondern die der Haufigkeit nach in der Mitte stehenden Facialislahmungen. 
Diese sind - sofern es sich um doppelseitige Defekte handelt - nicht nur in 
der Regel mit einer Abducenslahmung und weiteren Storungen im Gehirn­
nervenbereich kombiniert, sondern dariiber hinaus oft auch in mannigfacher 
Variation mit dem ganzen Symptomenkomplex, der uns oben bei den angeborenen 
typischen Muskeldefekten begegnet ist. 

Oculal'e FOl'men. 
Eine ausfiihrliche symptomatologische Schilderung der Storungen im Augen­

bewegungsapparat einschlieBlich der kongenitalen Anomalien ist an anderer 
Stelle dieses Handbuches (Band IV) von BIELSCHOWSKY gegeben. Es sollen 
hiervon nur die wichtigsten Punkte und vor aHem diejenigen Eigenschaften 
hervorgehoben werden, die ausschlieBlich den angeborenen Motilitatsstorungen 
im Bereich der Augenmuskeln zukommen. Nur ein Teil von diesen stimmt in 
den wesentlichen Merkmalen mit den erworbenen Augenmuskellahmungen 
iiberein; viele angeborene Beweglichkeitsdefekte der Augen bieten hingegen 
Erscheinungen, die sich mit den anatomisch-physiologischen Erfahrungen am 
normal angelegten Augenbewegungsapparat schwer oder gar nicht in Einklang 
bringen lassen (BIELSCHOWSKY 1). 

Ein haufiges Vorkommnis ist die ein- oder beidseitige angeborene Ptosis. 
Sie ist fast immer mit einer Parese des Rectus sup. oder auch beider Heber 
kombiniert 2. Die Lahmung des geraden Hebers ohne Ptosis ist sehr selten. 
Haufiger ist eine isolierte Trochlearislahmung anzutreffen, die in einer fiber­
funktion des Obliquus inf.3 zum Ausdruck kommt. - Mehr Eigentiimlichkeiten 
kommen der recht verbreiteten kongenitalen Abducensliihmung zu, die vor­
wiegend einseitig, und zwar merkwiirdigerweise hiiufiger links als rechts auftritt. 
In der Halfte der Falle bewirkt der Impuls zu Adduktion eine deutliche, bis­
weilen enorme Retraktion des Bulbus, die fast immer von einer Verengerung 
der Lidspalte begleitet ist. Meist - wenn auch nicht ganz regelmaBig - ist 

1 Eine eingehende Beschreibung dieser atypischen Beweglichkeitsdefekte durch BIEL­
SOROWSKY findet sich im Handbuch der gesamten Augenheilkunde (1932). 

2 Die Erklarung der Unterfunktion der Heber mit Nichtgebrauch infolge der bestehenden 
Ptosis kann nicht als befriedigend angesehen werden. 

3 Diese konnte nach BIELSOROWSKY auch primar durch das Fehlen eines als Hemmungs­
band fiir die Kontraktion des Obliqu. info dienenden Fascienligamentes zustande kommen, 
was aber anatomisch bisher nicht bewiesen ist. 
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dieses Phanomen bei gleichzeitig bestehendem Adduktionsmangel zu beobachten. 
Nicht ganz selten ist der Abduktionsdefekt mit Trochlearisparese kombiniert. 

Sowohl zur Ptosis wie zur Abducensparese konnen Ausfalle im Innervations­
gebiet des Facialis hinzutreten. Ein sehr ungewohnliches, wenn auch nur selten 
beschriebenes Krankheitsbild ist die Kombination einer doppelseitigen Ptosis 
mit doppelseitiger Orbicularislahmung bei normaler elektrischer Erregbarkeit 
der gesamten Facialismuskulatur (BIELSCHOWSKY, ZWEIG). Wesentlich haufiger 
und ungemein charakteristisch fUr die kongenitalen Bewegungsstorungen ist 
jedoch die bilaterale Seitenwender (seitliche Blick-) Lahmung mit doppelseitiger, 
mehr oder weniger kompletter Facialislahmung. Dieses Krankheitsbild, bei dem 
eine vollig normale Konvergenzbewegung in auffalligem Gegensatz zu dem 
ganzlichen Fehlen der gleichsinnigen Rechts- und Linkswendung der Augen 
steht, kommt wohl nur als angeborene Anomalie vor. Weniger typisch, wenn 
auch in groBerer Zahl beobachtet, sind ein- und beidseitige Ophthalmoplegien, 
die auBer den genannten Kombinationen auch noch andere, yom Oculomotorius 
innervierte Muskeln betreffen. Bemerkenswert ist hierbei, daB kleine Reste 
von Beweglichkeit bei solchen komplexen Lahmungen am ehesten und an­
scheinend regelmaBig noch im Bereich der Senkermuskeln festzustellen sind 
(MOBIUS, BIELSCHOWSKY). Ophthalmoplegien ohne Ptosis sind seltene Aus­
nahmen (TERTscH, REIS und ROTHFELD, WAARDENBURG). Eine isolierte 
Lahmung des Obliquus inf. ist uberhaupt noch nicht und eine solche des Rectus 
med. auch nur sehr selten beobachtet worden. Desgleichen stellt eine Beteiligung 
der inneren Augenmuskeln bei kongenitalen Ophthalmoplegien eine sehr seltene 
Ausnahme dar (ZAPPERT 7 FaIle, FANCONI) und durfte nach BIELSCHOWSKY 
meist auf kongenitale Lues zuruckzufiihren sein. 

Als eine weitere Eigentumlichkeit ophthalmologischer Art sind schlieBlich 
noch die unwillkiirlichen Mitbewegungen der gelahmten Augenlider zu erwahnen, 
die bei einer ganzen Reihe angeborener Bewegungsstorungen regelmaBig ent­
weder durch Anderung der Blickrichtung, in typischer Weise vor allem aber in 
Verbindung mit K ieferbewegungen beim Mundoffnen (besonders mit seitlicher 
Verschiebung), Kauen, Singen, gelegentlich auch bei jedem Schluckakt auf­
treten. Lidphanomene letzterer Art, die von MARCUS GUNN erstmalig be­
schrieben und als "Yaw winking" bezeichnet werden, sind bisher von etwa 
75 meist einseitigen und fast ausschlieBlich angeborenen oder wenigstens sehr 
fruh beobachteten Ptosisfallen publiziert worden. Weniger typisch als aus­
gesprochen kongenitale Anomalie sind die incyclischem Wechsel auftretenden 
Krampf- und Erschlaffungszustande der gelahmten Lid- und Bulbusmuskulatur 
in Verbindung mit einer Verengerung der sonst unbeweglichen Pupille; nur 
etwa die Halfte der FaIle von dieser cyclischen Oculomotoriuslahmung ist an­
geboren. 

Faciale Formen. 
Wie bereits hervorgehoben, treten die Lahmungen der Gesichtsmuskulatur 

in verschiedenartigsten Kombinationen mit anderen Anomalien auf, so daB 
die angeborene "Facialislahmung" meist nur als Pars pro toto aufzufassen ist. 
Natiirlich scheiden hierbei die geburtstraumatischen peripheren Facialislah­
mungen vollig aus. Trotz einer schier unbegrenzten Variationsmoglichkeit 
der angeborenen Beweglichkeitsstorungen im Gesichtsbereich lassen sich doch 
einige bestimmte Typen erkennen. Vor allem ist auf ein zum Teil unterschied­
liches Verhalten der einseitigen und der doppelseitigen Facialisparesen hin­
zuweisen. 

Zu den bereits genannten beidseitigen Facialislahmungen mit bilateraler (iso­
lierter) Seitenwenderlahmung kommen recht oft noch weitere Augenmuskel-
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storungen in Form einer partiellen 
oder kompletten exterioren Oph­
thalmoplegie hinzu (Literatur bei 
ZAPPERT, unter den neueren Fallen 
die Beobachtung von SPATZ und 
ULLRICH). Durch das maskenartig 
starre Gesicht mit schmalen, schrag 
nach au Ben und unten verlaufenden 
Lidspalten, mit herabhangenden 
Mundwinkeln, sowie einem mehr 
oder weniger regungslosen Blick 
bekommt das Aussehen dieser Pa­
tienten etwas ungemein Charakte­
ristisches, das die nebenstehenden 
Abbildungen 8 und 9 besser als 
Worte wiedergeben konnen. Sofern 
im Bereich der Gesichtsmuskulatur 
sparliche Bewegungsreste erhalten 
sind, beschranken sich diese regel­
maBig auf das Gebiet des Mundes. 
Die ausgesprochen starkere Beteili­
gung des oberen Facialisgebietes 
unterscheidet die "angeborenen" 
Gesichtslahmungen von fast 
allen "erworbenen" Storun­
gen der mimischen Musku­
latur. Gar nicht selten sind 
erstere aber noch von anderen 
eigentumlichen Anomalien 
begleitet. So besteht bisweilen 
eine au££allige Abplattung der 
Orbitalgegend einschlieBlich 
der Stirn, die den Eindruck 
erwecken kann, als ob hier 
uberhaupt kein Muskel ange­
setzt ware (ZAPPERT, ABRO­
MElT). Auch die ubrigen Ge­
sichtspartien erscheinen nicht 
selten "stark atrophisch", so 
daB bei asymmetrischer Ver­
teilung sogarfalschlicherweise 
von einer "Hemiatrophia fa­
ciei" gesprochen worden ist. 
Von diesem Krankheitsbild, 
bei dem trotz hochgradigen 
Schwundes der Muskulatur 

Abb. 8. Kombinierte, doppelseitige Augenmuskel­
und Facia!islahmung. (Nach SPATZ uud ULLRICH.) 

die Beweglichkeit erhalten ist, 
unterscheiden sich die ange­
borenen Defekte nicht nur 
durch die ausgesprochene 
Lahmung, sondernauch durch 

Abb.9. 4 Wochen alter Saugling mit doppelseitigel', kom· 
biniertel' Abducens-Facia lisparese, rechtsseitigel' Hemiglosso­
plegie und linksseitigem Klumpfull. (Aus del' Univ.­
Kindel'klinik MUnchen, Direktol' Gch .-Rat v. PFAUNDLER.) 

Veranderungen der Haut und ihrer Anhangsgebilde uber den gelahmten Partien. 
Die Haut kann dunn, stark gespannt und glanzend, sowie fettarm und haarlos 



156 O. ULLRICH: Muskeldefekte und Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich. 

erscheinen (ZAPPERT, ABROMEIT), also genau die gleiche Beschaffenheit wie fiber 
einem Pectoralisdefekt aufweisen 1. Noch eigentiimlicher ist aber auBer abnormer 
Faltenbildung an verschiedenen Stellen des Gesichtes und des Halses, am 
haufigsten in Form eines Epicanthus, das wiederholt beobachtete Fehlen der 
Caruncula lacrimalis (CHISOLM, FORSTER, KRIEG, MOBIUS, SCHAPRINGER) sowie 
eine Storung der Triinen- und SchweiBabsonderung, die sich bisweilen auf eine 
Seite beschriinkt (BERNHARD). 

Wahrend Begleitstorungen im Bereiche der Kaumuskulatur selten (M. ULRICH, 
ZAPPERT, ferner KAYSER, BERND) und Liihmungen des sensiblen Trigeminus 

Abb. 10. Angeborene rechtseitige Facialislahmung mit 
Verbildung des Ohres und der oberen Extremitat. 
(Aug dem Kinderspital Basel. Nach ESSEN-MoLLER.) 

iiberhaupt zweifelhaft sind, ist 
vom Innervationsgebiet der unte­
ren Gehirnnervenkerne insbeson­
ders der Hypoglossus bei doppel­
seitiger Facialis -Abducensparese 
recht hiiufig mit beteiligt. Den 5 
von ZAPPERT zitierten Beobach­
tungen, unter denen sich der be­
kannte Fall HEUBNERS befindet, 
sind neuerdings die Falle von 
VAN GELDER und WEYL, KIRBY, 
WELDE, ABRAHAMSON und YEAL­
LAND mit ein- oder doppelseitiger 
Zungenatrophie in Verbindung mit 
Gesichtsliihmungen anzureihen. 
Weniger typisch und einheitlich 
sind begleitende Innervationssto­
rungen im Bereiche der Schlund­
muskulatur (FRY und KASAK, 
VAN GELDER und WEYL). 

Die ganze Fiille der genannten 
Begleitanomalien kann auch bei 
einseitigenBeweglichkeitsdefekten 
im Facialisgebiet zur Beobachtung 
kommen. Wiihrend aber bei den 
doppelseitigen Facialislahm ungen 
die Ohren gelegentlich wohl einen 
auffiilligen Tiefstand zeigen (ULL­
RICH), sonst a ber in der Regel keine 
wesentlichen Veriinderungen auf­
weisen, muB als ein besonders 
eigentiimliches Merkmal der ein­

seitigen Facialisparesen eine mehr oder weniger hochgradige Verbildung der 
Ohrmuschel (Abb. 10) bis zu ausgesprochener Mikrotie mit fehlendem auBerem 
Gehorgang hervorgehoben werden. Derartige Beobachtungen liegen neuerdings 
von MISCHEL, WEILL und Mitarbeiter, HAREN, ELLERBROCK sowie ESSEN­
MOLLER vor. In mehreren Fallen lieB einseitige Schwerhorigkeit oder Taub­
heit schon klinisch auf eine Beteiligung des inneren Ohres schlieBen. Ent­
gegen der eigentlich selbstverstandlichen Erwartung, daB die OhrmiBbildung 
nun wenigstens stets auf der Seite der Facialisliihmung bestehen wiirde, ist 
jedoch auch hier wieder auf einen hochst merkwiirdigen Ausnahmefall hinzu­
weisen: ESSEN-MoLLER beobachtete eine verkriippelte Ohrmuschel auf der von 
der Facialislahmung nicht betroffenen Seite. 

1 Dem Patienten SOHEINS fehlte der Schnurrbart auf einer Seite; M. ULRICH erwahnt 
schwache Entwicklung der Augenbrauen. 



Bulbare Formen. 157 

Damit ist die vielgestaltige Symptomatologie der angeborenen Gesichts­
lahmungen aber bei weitem noch nicht erschopft. In der iiber 40 Falla umfassen­
den tabellarischen Zusammenstellung ABROMEITS von Beweglichkeitsdefekten 
der mimischen Muskulatur - aus der hervorgeht, daB die Regellosigkeit 
hier anscheinend die einzige Regel ist - sind 7 Falle enthalten, die auBer den 
verschiedensten Anomalien im Kopfbereich noch weitere Fehlbildungen an 
Rumpf und Extremitaten aufwiesen. In der neueren Literatur sind FaIle dieser 
Art von PERITZ (Abb. II), BEETZ (3 FaIle), VAN GELDERN und WEYL, MANDELS, 
FRY und KASAK, ULLRICH, SPATZ und ULLRICH, ALLEN und ALAJOUAUINE 
(4 FaIle) beschrieben worden. Es findet sich hier (mit Ausnahme der Bauch­
muskeldefekte) an Einzelzeichen (ein­
schliel3lich von FuBdeformitaten, 
ALLEN und ALAJOUANINE) all da8 
wieder, was als typisch und charak­
teristisch fur die angeborenen M uskel­
defekte beschrieben worden ist. 

Bulbare FormeD. 
In auffallendem Gegensatz zu der 

Raufigkeit der ocularen und zu df 
unerschopflichen Mannigfaltigkeit der 
facialen Formen sind isolierte, ange­
borene und stationiire Beweglichkeits­
defekte im Innervationsgebiet der 
unteren Gehirnnerven nicht nur sehr 
selten (M. ULRICH, ZAPPERT), sondern 
auch verhaltnismaBig symptomenarm 
und wenig einheitlich. 

Von der erwahnten Beteiligung der 
Zungen- und Schlundmuskulatur bei 
Gesichtsmuskeldefekten abgesehen, 
sind ausgesprochene Bulbarzustande, 
die nur die Bewegungen des Mund­

Abb. ll. Beweglichkeitsstiirungen im Gehirn­
nervenbereich in Verbindung mit einseitigem 

Pectoralisdefekt. (Nach PERITZ.) 

facialis, das Schlingen und Sprechen betreffen, als kongenitale Anomalien nach 
ZAPPERT in eindeutiger Weise iiberhaupt nicht beschrieben worden1. Am ehesten 
konnten aus der alteren Literatur noch die FaIle BERGERS als einschliigig an­
gesehen werden. Dieser Autor beobachtete bei mehreren Kindern einer Familie, 
von denen eines auch einen angeborenen Brustmuskeldefekt, zweiphalangige 
Finger und Schwimmhautbildung an den Randen hatte 2, ein Symptomenbild, 
das sich in Schwierigkeit des Schlingens und Sprechens charakterisierte. 
Nach der Sichtung des Materiales durch ZAPPERT hat STERZING einen 

1 Angeborene Faile von sog. Pseudobulbarparalyse miissen hier unberiicksichtigt bleiben, 
obwohl ihnen zum Teil eine Entwicklungsstorung zugrunde liegen konnte. Es handelt 
sich dabei aber urn corticale und subcorticale Zustande, die nicht zu dem uns beschaftigenden 
Fragenkomplex gehoren. Ebenso mull eine sehr bemerkenswerte Beobachtung HEUBNERS 
auller Betracht bleiben; sie betrifft 3 Kinder (ausschlielllich Madchen) blutsverwandter 
Eltern mit angeborener Tranenlosigkeit, bei denen spater Schlundlahmungen in wechselnder 
Intensitat, aullerdem aber auch Anfalle von Schwindel, Augenstarre sowie Spasmen der 
Extremitaten auftraten. Trotz der - leider unvollkommenen - anatomischen Unter­
suchung eines dieser Faile war eine geniigende Klarung dieses Krankheitsbildes nicht 
moglich. 

2 Dieser Fall ist in Virchows Arch. '12, 441 (1878) in anderem Zusammenhange kurz 
erwiihnt. Die Beschreibung des klinischen Bildes bei den Geschwistern, die ZAPPERT er­
wahnt, konnte ich nicht find en. 
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bemerkenswerten Fall von halbseitiger Lahmung der Gaumen-, Schlund- und 
Kehlkopfmuskulatur in Verbindung mit Defekten des Sternocleidomastoideus 
und Cucullaris derselben Seite kurz beschrieben; der Autor denkt an eine 
Aplasie des Vagus- und Accessoriuskernes vor allem deshalb, weil ein kleines, 
von Cervicalnerven versorgtes Biindel im oberen Teil des Trapezius erhalten 
gewesen sein soIl. SIMONS beobachtete eine wahrscheinlich angeborene, halb­
seitige Zungenatrophie bei einer 54jahrigen Frau mit kongenitaler Ptosis. 
SchlieBlich sah GOLDSTEIN - gleichfalls bei einer angeborenen Ptosis - eine 
Gaumensegelparese der entgegengesetzten Seite mit regelmaBigen, merkwiirdigen 
Mitbewegungen der Zunge beim "A"-Sagen. 

Die Zahl der pathologisch -anatomischen Untersuchungen von Fallen mit 
kongenitalen Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich ist immer noch 
recht bescheiden. Es ist auBerdem leicht zu verstehen, daB bei der besonderen 
Lokalisation dieser Anomalien die Untersuchungen nur ganz vereinzelt in dem 
wiinschenswerten Umfang durchgefiihrt werden konnten. Trotzdem ist das 
durch sie in ihrer Gesamtheit als gesichert anzusehende Tatsachenmaterial 
ausreichend, um aus den Teilbefunden einen einigermaBen klaren Einblick 
in die anatomischen Grundlagen der so auBerordentlich kompliziert anmutenden 
Storungen gewinnen zu konnen. 

Es sei zunachst das Ergebnis der von zahlreichen Augenarzten bei operativen Ein­
griffen an den Bulbusadnexen erhobenen Befunde summarisch mitgeteilt. Es wurden Ver­
anderungen sowohl in der Beschaffenheit als auch in der Form und Anheftung der Augen­
muskeln angetroffen. AuBer einer sehr diirftigen Entwicklung ist vor allem der Ersatz 
der Muskeln durch bindegewebige Strange von meist sehr geringer Dehnbarkeit bemerkens­
wert; muskulare Elemente kiinnen in derartigen Gebilden viillig oder fast viillig fehlen. 
Gelegentlich war von den gesuchten Muskeln an der ihrer topographischen Lage ent­
sprechenden Stelle iiberhaupt nichts aufzufinden. BIELSCHOWSKY betont, daB hieraus 
noch nicht ohne weiteres auf ein effektives Fehlen geschlossen werden darf; dieses kiinnte 
vielmehr - wenigstens in einem Teil der FaIle - durch eine an der hinteren Bulbushalfte 
erfolgende Insertion nur vorgetauscht sein. Ein mehr oder weniger zuriickliegender Muskel­
ansatz ist haufig festzusteIlen. SchlieBlich sind weitere Insertionsanomalien in Form eines 
flachenhaften, in die Lederhaut aufgehenden Muskelansatzes oder einer festen Verwachsung 
mit der Sehne bzw. der Fascie anderer Muskeln zu erwahnen. Auch eine Verdoppelung der 
Sehnen wurde angetroffen (NATALE). 

AIle diese Muskelveranderungen stimmen mit den bei den angeborenen 
Muskeldefekten des Stammes erhobenen Befunden im Prinzip durchaus iiberein. 
Es ist ohne weiteres verstandlich, daB derartige Fehler im Bewegungsapparat 
des Auges, der fiirwahr als Prazisionsinstrument ersten Ranges gelten kann, 
viel eher zu Funktionsstorungen fUhreR m.iissen, als gleichartige Fehlbildungen 
in dem viel grober arbeitenden Mechanismus der iibrigen Korpermuskulatur. 
Die festgestellten Veranderungen der Augenmuskeln tragen somit - obwohl 
sie im Einzelfalle natiirlich nur beschrankten AufschluB bringen konnen -
zusammengesehen wesentlich zum Verstandnis der Symptomatologie kongeni­
taler Storungen im Augenbewegungsapparat bei. Die auffallige Bulbusretraktion 
bei Bewegungsimpulsen, die oft fehlende Schielablenkung und andere, bis­
weilen so merkwiirdige ophthalmologische Befunde in der "atypischen" Gruppe 
(BIELSCHOWSKY) der kongenitalen Beweglichkeitsstorungen diirften ihre Ursache 
in erster Linie in den geschilderten Adnexanomalien haben. Keinesfalls aber 
sind diese allein zur Erklarung aller Symptome ausreichend. 1st doch haufig 
genug ein vollig normaler Befund der Muskeln bei der Operation festzustellen, 
so daB in diesen Fallen der Sitz der Vision am nervosen Apparat gesucht 
werden muB. 

Durch anatomische Befunde ist nun sowohl die Unterbrechung der Leitungs­
bahn im peripheren N erv als auch eine (primare) Veranderung der N ervenkerne 
in der Medulla oblongata als in Betracht kommende Lasionen fiir angeborene 
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Beweglichkeitsdefekte im Gehirnnervenbereich mit Sicherheit erwiesen. Eine 
N ervenaplasie bei normal angelegten Kernen ist bisher allerdings nur in dem viel 
zitierten FaIle von MARFAN und AR:MAND-DELILLE in einwandfreier Weise 
festgestellt worden. 

Es handelt sich hier um ein 31/ 2 Monate altes Kind mit einseitiger Facialisparese, Ohr­
muschelmiBbildung und Verkleinerung des GehOrganges. Die Obduktion ergab eine schwere 
Verbildung des Felsenbeines mit Fehlen des inneren Ohres und einen volligen Defekt des 
Facialisstammes an dieser Stelle. An der Hirnbasis waren die Wurzeln der Nn. facialis, 
acusticus und intermedius an iliren Austrittsstellen noch erkennbar, im weiteren Verlaufe 
aber nicht mehr zu verfolgen. Die Veranderungen der Zellen im rechten Facialiskern im 
Sinne einer Atrophie und Chromatolyse diirfen mit Recht als retrograd bedingt aufgefaBt 
werden. - Von einem weiteren, von RAINY und FOWLER publizierten Fall (10 W ochen 
altes Kind) mit doppelseitiger Facialislahmung und Trinkschwierigkeit an der Brust ohne 
sonstige MiBbildungen ist die ZugehOrigkeit zu den angeborenen BewegIichkeitsstorungen 
im vermeinten Sinne sehr fragIich. Die Nervenfasern des Facialis erwiesen sich hier beider­
seitig sowohl in ilirem intra- wie extramedullaren Verlaufe bei der Untersuchung mit der 
MARcm-Methode als degeneriert. Die Veranderungen an den Facialiskernen entsprachen 
dem im FaIle MARFANs und ARMAND-DELILLES erwahnten Befunde und diirfen um so eher 
als sekundare Folgen einer peripheren Facialislasion aufgefaBt werden, als die benachbarten 
Abducenskerne vollig normal gebildet waren. Die Ansicht ZAPPERTS, daB bei diesem Kinde 
eine geburtstraumatische Nervenverletzung vorgelegen haben konnte, ist zweifellos be­
rechtigt. 

Die aus der Beobachtung von MARFAN und ARMAND-DELILLE hervorgehende, 
so auBerordentlich plausibel erscheinende Erklarung, daB fiir einseitige, in Ver­
bindung mit Ohrdefekten auftretende ]'acialislahmungen eine primare Felsen­
beinmiBbildung verantwortlich gemacht werden konne, darf aber nicht veraIl­
gemeinert werden. Bei gleicher Sachlage fanden WEILL und Mitarbeiter wooer 
im Nerven nook im Facialiskern Veranderungen irgendwelcher Art, so daB der 
Schaden hier am Muskel gesucht werden muB. 

Etwas groBer ist die Zahl der anatomischen Untersuchungen, die patho­
logische Befunde am Zentralorgan ergaben. Sie miissen wegen ihrer grundsatz­
lichen Bedeutung etwas ausfiihrlicher besprochen werden. Vorausgeschickt 
sei, daB ebenso wie WEILL und Mitarbeiter auch noch andere Autoren (NEURATH 
bei einseitiger Facialisparese mit deformiertem Ohr, BACH bei beiderseitiger 
Parese des Levator palp. und Rectus sup. mit Epikanthus) ein vollig negatives 
Ergebnis bei der histologischen Gehirnuntersuchung erhielten. Diese Tatsache 
ist in Anbetracht der zweifellos bestehenden Moglichkeitperipherer Schadigungen 
nicht verwunderlich. 

Die oben (S. 142) angegebene Umgrenzung des Begriffes der angeborenen 
Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich macht eine Dberpriifung der 
vorliegenden pathologischen Befunde unter neuen Gesichtspunkten notwendig. 

BERNHARDT fund bei der Sektion eines 3 Monate alten Kindes mit beiderseitiger Abducens­
und rechtsseitiger Facialisparese sowie einer Aniisthesie im Gehiet des rechten Trigeminus 
eine Erweichung in der rechten Ponshalfte und der Vierhiigelgegend bei intakten Kernen. -
Einen sehr merkwiirdigen Obduktionsbefund von einer an chronischer Lungentuberkulose 
gestorbenen 37jahrigen Frau mit (familiarer und etwas eigentiimlich verteilter) beiderseitiger 
Ophthalmoplegie teilen CROUZON und Mitarbeiter mit; sie fanden neben einer offensichtlichen 
Entwicklungsstorung der Falx cerebri und der vorderen Gehirngegend Rindenveranderungen 
nach Art des Etat vermoulu sowie meningeale Veranderungen chronisch-entziindlicher 
Art, die auch die Austrittsstellen der Nn. oculomotorii umfaBten; letztere waren stark 
atrophisch, die iibrigen Gehirnnerven normal. 

Beide FaIle miissen wie aIle anderen Beobachtungen, bei denen die Obduktion 
Schadigungen traumatischer oder entziindlicher Art 1 ergibt, als nicht ein­
schlagig ausscheiden. Selbst wenn bei der Patientin von CROUZON und Mit­
arbeitern nicht die auf einen EntziindungsprozeB bezogene Verdickung der Pia, 

1 So erwahnt V All.IOT, daB von CHATELEN Kalkablagerungen im III. und XII. Kern 
bei der Obduktion eines Falles mit entsprechenden Lahmungen angetroffen worden waren. 
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sondern die Entwicklungsstorungen des Gehirns fUr die Ophthalmoplegie ver­
antwortlich zu machen sein sollten, unterscheidet sich doch diese Beobachtung 
eben so wie die Pseudobulbarparalyse als cerebrale Dysplasie von den zur 
Erorterung stehenden Anomalien. Einer Beriicksichtigung bediirfen hingegen 
die von SIEMERLING sowie von WILBRAND und SANGER erhobenen Befunde. 

In beiden Fallen handelt es sich urn eine isolierte kongenitale Ptosis, die bei dem 
50jahrigen Patienten SIEMERLINGS einseitig und bei dem 47jahrigen Patienten WILBRANDS 
und RiNGERS doppelseitig war. Wahrend nun ersterer eine Verringerung der Zellzahl in 
beiden Oculomotoriuskernen mit Schrumpfung, Kernlosigkeit und starker Pigmentierung 
einzelner Zellelemente fand, stellten letztere nur im rechten III-Kern - speziell im groB­
zelligen lateralen Teil - einen pathologischen Befund, und zwar in Form einer auffallenden 
Verminderung der Zellzahl ohne jedwede sonstige Veriinderung fest. 

Der Befund SIEMERLINGS, den MOBIUS als erste anatomische Grundlage 
seiner These vom "infantilen Kernschwund" begriiBte, kann nach keiner Richtung 
als beweiskraftig angesehen werden. Schon KUNN hat darauf hingewiesen, 
daB die Veranderungen in beiden Kernen mit der einseitigen Ptosis schwer in 
Einklang zu bringen sind, und daB sie - da es sich um einen Paralytiker mit 
reflektorischer Pupillenstarre handelte - moglicherweise mit dem luis chen 
ProzeB und gar nicht mit der Lidlahmung in Zusammenhang stehen konnten. 
Fiir diese Annahme wiirde auch sprechen, daB sich die starkste Reduktion 
der Zellzahl in den proximalen Teilen der Kerne fand, die zu den inneren Augen­
muskeln in Beziehung gebracht werden. - Obwohl demgegeniiber auch im FaIle 
von WILBRAND und SANGER mit beiderseitiger Ptosis und einseitiger Kern­
veranderung ein gewisser Widerspruch zwischen klinischem und anatomischem 
Befunde zu bestehen scheint, darf hier bei dem volligen Fehlen irgendeines 
Prozesses eine (primare oder sekundare) Hypoplasie des Oculomotoriuskernes 
angenommen werden. - Diese Feststellung gewinnt groBere Bedeutung durch 
einen vollig entsprechenden Befund am Hypoglossuskern aus neuerer Zeit. 

Bei dem oben (s. S. 158) erwahnten FaIle SIMONS mit einseitiger Ptosis und halbseitiger 
Zungenatrophie ergab die histologische Untersuchung der Medulla oblongata ganz auf­
fallende Veranderungen der motorischen Zellen, die sich elektiv auf den XII. Kern der linken 
Seite beschrankten. Die noch vorhandenen Zellexemplare erwiesen sich als atrophisch und 
arm an Fortsatzen, zeigten aber einen gut erhaltenen Kern und deutlich die arkyosticho­
chrome Anordnung der NIssL-Korper. Am Nerven der kranken Seite fand sich lediglich eine 
entsprechende Querschnittsverminderung. Nichts im histologischen Bilde wies auf einen 
ortlichen, zuriickliegenden EntziindungsprozeB oder auf eine retrograde Degeneration 
hin. M. BIELSCHOWSKY, der die histologische Untersuchung durchfiihrte, spricht sich mit 
Entschiedenheit fiir "eine wahrscheinlich schon im Fetalltiben erfolgte echte Hypoplasie des 
Kernes" aus. - Erwahnt sei, daB sich in der betroffenen Zungenhalfte zwischen vollig 
normalen Muskelbiindeln eine sehr reichliche, als Vakatwucherung aufgefaBte Fetteinlagerung 
fand. Das Gebiet der Oculomotoriuskerne konnte leider nicht untersucht werden. 

Wesentlich aufschluBreicher als die bisher genannten Beobachtungen ist 
die bis vor kurzem einzig dastehende, klassische Untersuchung HEUBNERs, 
die neuerdings durch einen fast vollig entsprechenden Befund von SPATZ und 
ULLRICH erganzt worden ist. Diese beiden Untersuchungen sind besonders 
hoch zu werten, da es sich hier um ganz junge Kinder handelt. 

HEUBNER untersuchte einen 2jahrigen Knaben mit kongenitaler beiderseitiger Abducens­
und Facialislahmung (letztere linksseitig starker ausgesprochen als rechts) sowie einer 
Atrophie der linken vorderen Zungenhalfte. 

Das Ergebnis der Obduktion war - bis auf Auslassung unwesentlicher Stellen wortlich 
zitiert - folgendes: "Die nachweisbaren Veranderungen erstrecken sich auf die aus dem 
M ittel- und N achhirnbliischen hervorgegangenen Gebilde und spielen sich ganz besonders 
im verliingerten Mark und im distalen Bruckenteil ab, wahrend schon die Vierhiigelgegend 
nur noch in geringem Grade in Mitleidenschaft gezogen ist. Wir sehen eine Diirftigkeit, 
ein Zuriickgebliebensein in der Entwicklung des gesamten in Betracht kommenden Organes, 
die aber auf der linken Halfte in ungleich starkerem MaBe als rechts ausgesprochen ist. -
Vor allem sind es nun eine Reihe motorischer Kerne, die am starksten benachteiligt sind, 
und zwar diejenigen des Hypoglossus, Facialis und Abducens. Letzterer ist am schlimmsten 
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weggekommen, weil hier beide Kerne fast volligen Mangel an Ganglienzellen aufweisen; 
an ihrer Stelle finden sich eigentlich nur leere N eurogliafelder. Beim Hypoglossus und 
Facialis sind die linksseitigen Kerne aufs schwerste alteriert, die rechten zwar auch zellen­
arm, aber doch mit normalen Ganglienzellen ausgestattet. Entsprechend den Kernverande­
rungen erweisen sich uberall die Wurzeln der zugehorigen Nerven, soweit sie durch Quer­
schnitte der Medulla und der Brucke zu verfolgen sind, als entweder ganz fehlend oder 
sparlich entwickelt. Nach dem Grol3hirn zu hort diese Verkruppelung der motorischen 
Kernregion auf; sie findet sich hier nur noch am linken Oculomotoriuskern; nach dem 
Ruckenmark zu vielleicht im linken Accessorius angedeutet. Die sensiblen Kerne (X., XI., 
VIII., V., bei letzterem auch der motorische Kern) sind an dem Fehler ganz unbeteiligt. 

Aul3er diesen am starksten ergriffenen Anteilen der nervosen Zentralorgane zeigten noch 
drei Gebilde deutliche Verkummerung: 1. Das hintere Langsbundel; dieses Organ fehlte an 
beiden Seiten fast genau in dem niimlichen Verhiiltnis und in der niimlichen Ausbreitung wie 
die Verkummerung der motorischen Kerne sich erstreckte. 2. Die retikulierte Substanz; hier 

.A.bb. 12. Der Facialiskern im NJ88L-Bild bei 130facher Vergrollerung. (Nach SPATZ und ULLRICH.) 

blieben wohl mehr die verbindenden Nervenfasermassen als die Ganglienzellen, und zwar 
links noch mehr als rechts zuruck. 3. Die Oliven; auch bei diesen Organen handelte es sich 
urn einen quantitativen Defekt der Bildung, der wiederum linksseitig starker als rechts war; 
soweit vorhanden waren die Zellen ganz gut ausgebildet. - Endlich schienen auch auf der 
linken Seite nicht nur die nach den motorischen Gehirnnervenkernen ausstrahlenden Fasern 
des Pyramidenstranges zu fehlen, sondern dieser ganze Faserzug machte auch im distalen 
Teil der Medulla oblongata den Eindruck durftiger Entwicklung. - An der Zunge ergab 
die histologische Untersuchung der atrophischen Partie ein einfaches Fehlen von Muskel­
substanz. Auch an den zur Untersuchung gekommenen Gehirnnerven handelt es sich urn 
einfache Defekte." 

Die Beobachtung von SPATZ und ULLRICH betrifft einen Saugling des 1. Lebenshalb­
jahres mit einer beiderseitigen, fast vollstandigen Ophthalmoplegia ext. und einer ebenfalls 
fast kompletten, doppelseitigen Facialislahmung. Bulbare Lahmungen fehlten. An weiteren 
Anomalien fand sich eine H yperthelie und eine Flughautbildung zwischen einzelnen Fingern. 

Die mit neuzeitlichen Methoden durchgefuhrte, das ganze Gehirn umfassende Unter­
suchung ergab im wesentlichen folgendes: 1m Gebiet des III., IV., VI. und VII. Gehirn­
nerven fanden sich Veranderungen verschiedenen Grades. Am schwersten betroffen ist 
der N. abducens, an dem ein volliges Fehlen beider Kerne und ihrer Wurzelfasern zu kon­
statieren ist. Es ist so, als ware der Kern niemals vorhanden gewesen; nichts, auch kein 
"leeres Nest aus gliosem Gewebe" (GUDDEN), deutet seine Stelle an. Die Facialiskerne 
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finden sich an normaler Stelle, sind aber im ganzen klein (Abb. 12), ebenso wie die Wurzel· 
bsern im aufsteigenden Schenkel, im Knie und im absteigenden Schenkel verschmalert sind. 
1m Kerngebiet erweisen sich die an Zahl stark reduzierten nervosen Elemente als durchaus 
wohlgebildet; sie lassen insbesondere auch die charakteristische Beschaffenheit der NISSL· 
Korper (Abb. 13) erkennen. - Die Wurzelfaserbundel des Trochlearis liegen an der gewohn­
lichen Stelle, sind aber sehr durftig. Da eine kompakte Nervenzellansammlung an der fur den 
IV. Hirnnerven charakteristischen Stelle aber fehlt, mussen die lateral hiervon aufgefundenen, 
versprengten motarischen Elemente als Ursprungsort dieser Wurzelfasern angesehen werden 
(Abb. 14). - Wiederum etwas anders ist die Veranderung im Gebiet der Oculomotoriuskerne. 
Wahrend die ventralen Teile des lateralen Kernes sehr gut ausgebildet sind, ist in den 
dorsalen Abschnitten die Zahl der Nervenzellen deutlich reduziert; auBerdem finden sich 
heterotopische Inseln von indifferenten Nervenzellen in groBerer Anzahl in das Kerngebiet 
eingestreut. Gleiche Ansammlungen unreifer Nervenzellen sind im Gebiet de~ hinteren 
Mittelhirns in der Gegend der Raphe festzustellen (Abb. 15). 

Abb.13. Nervenzellen des Facialiskernes im NISSL-Bild bei 900facher Vergriillerung. 
(Nach SPATZ und ULLRICH.) 

Von den genannten Veranderungen abgesehen waren aIle Kerne und Faserbundel des 
Hirnstammes und des Gehirnes selbst vollig intakt; nirgends fan den sich die geringsten 
Spuren eines irgendwie gearteten Prozesses. 

Aus . diesen beiden ausfUhrlich referierten anatomischen Befunden ergibt 
sich mehr als der Nachweis eines einfachen "Mangels" einzelner Gehirnnerven­
kerne, wie ihn SIMONS-BIELSCHOWSKY fiir den Hypoglossus und WILBRAND­
SANGER fiir den Oculomotorius erbracht haben. 

Erstens : Die zweimal in weitgehender Analogie festgestellte anatomische 
Grundlage fUr ausgedehnte angeborene Beweglichkeitsdefekte im . Gehirn­
nervenbereich steht nicht nur mit den beiden klinischen Einzelbeobachtungen 
in volliger ttbereinstimmung. Die grofite Intensitat der Veranderungen ist 
beide Male in Hohe der vorderen Medulla oblongata, im Gebiet des VI. und VII. 
Gehirnnervep festgestellt worden; .nach oben und unten zu nimmt der Grad 
der Storung abo Diese Tatsache steht im besten Einklang mit dem allgemeinen 
klinischen Bilde, wie es oben fiir die typischen kombinierten Facialis-Abducens­
paresen gezeichnet wurde. 
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Zweitens: Es wurden nicht nur elektive Veranderungen der Kerne, sondern 
weitergreifende, aber auf den Bereich des verlangerten Markes und der distalen 
Briicke beschrankt bleibende Entwicklungsstarungen nachgewiesen. Derartige 
Veranderungen h6chst sinnfalliger Art waren besondersim Falle HEUBNERS sehr 
ausgesprochen und sind meines Wissens zur Erklarung mancher klinischer 
Besonderheiten noch gar nicht herangezogen worden. Dabei wies das hintere 
Langsbundel emen schweren Defekt besonders in der Nahe der Abducens- und 
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Abb. 14. Heterotopie auf Rohe des Trochleariskerns im NIBSL-Bild bei 5lfacher Vergro.Berung. 
(Nach SPATZ und UIJ:.RICH.) 

Facialiskerne auf, also genau an der Stelle, wohin BIELSCHOWSKY den Sitz der 
Lasion bei der hoch charakteristischen bilateralen Seitenwenderlahmung mit 
erhaltener Konvergenz klinisch lokalisiert. Andererseits konnen die von SPATZ 
und ULLRICH beschriebenen Heterotopien 1 einen Fingerzeig fUr die anatomische 
Grundlage der eigentumlichen Mitbewegungen der Lider, besonders fur das 

1 HEUBNER konnte in einem der FaIle mit Bulbarsymptomen (Anmerk. S. 157) bei der 
histologischen Untersuchung - die leider nur an schlecht konserviertem Material in 
unvollkommener Weise durchzufiihren war - den Nucleu8 ambiguu8 nicht auffinden. 
Aul3erdem war das in der Olivenzwischenschicht liegende Fasergewebe von eigentiimlichen, 
unregelmal3ig gestalteten Einsprengungen durchsetzt, bei denen es sich moglicherweise 
urn eine "Heterotypie grauer Substanz" (HEUBNER) handelt. 

11* 
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MARCUS GUNNsche Phanomen geben, fUr dessen Zustandekommen eine "abnorme 
Faserverbindung" (LIPSCHITZ) oder Zellversprengung im Kerngebiet ange­
nommen werden muB 1. 

Zur Erklarung der cyclischen Oculomotoriuslahmung nimmt BIELSCHOWSKY 
gleichfalls eine - vielleicht von einer Gefii.Banomalie ausgehende - Schadigung 
unmittelbar in der Nahe des Kerngebietes an 2. 
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Abb. 15. Oeulomotoriuskern und ·wurzeln im Markscheidenbild ("'EIGERT) bei 12faeher VergriiJ3erung. 
(Bel den beiden nieht dureh Hinweislinien gekennzeichneten schwarzen Gebilden nahe der MitteIIinie 

handelt es sieh urn GefaJ3e.) x AquMukt. (Nach SPATZ und ULLRICH,) 

Drittens: Aus den Befunden von HEUBNER sowie SPATZ und ULLRICH ergeben 
sich bestimmte Anhaltspunkte fiir die teratogenetische Terminationsperiode. 

1 Die Radix mesencephalica des motorischen Trigeminus ist in der Hohe des Aquae­
ductus Sylvii - einer Stelle, an der sich im FaIle SPATZ-ULLRICH zahlreiche Heterotopien 
fanden - dem Oculomotoriuskern dicht benachbart. Hier ist also die Moglichkeit zu 
"falscher Faserverbindung" gegeben. - In analoger Weise konnten die Mitbewegungen 
der Zunge im FaIle GOLD STEINs bedingt sein. - In diesem Zusammenhange muB auch die 
von OPPENHEIM in einem FaIle gefundene Verdoppelung des Aquaeductus Sylvii Erwahnung 
finden. 

2 Es ist sehr wohl denkbar, daB solche Phanomene auf dem Boden einer friihembryonalen 
Entwicklungsstorung erst nach Reifung der Markscheiden, also im extrauterinen Leben, 
manifest werden. 
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Die Starung muB schon fruhzeitig in der Ontogenese zum AbschluB gekommen 
sein. Die Entwicklung von Heterotopien wird nach dem 3. Fetalmonat nicht 
mehr moglich sein. Andererseits deuten die Befunde HEUBNERS, vor allem auch 
die "leeren Neurogliafelder" darauf hin, daB hier eine Anlage vorhanden war, 
aber zugntnde gegangen sein muf3 (vergleiche die GUDDENschen Experimente). 
Wenn SCHOEDEL die Entstehungszeit der mit Rippendefekt und HandmiB­
bildungen kombinierten Muskeldefekte auf die Zeit von der 5.-9. Fetalwoche 
begrenzt, durfte somit die gleiche Phase auch als kritische Zeit fur die Ent­
stehung der Entwicklungsstorungen am Hirnstamm angesehen werden. 

Die Entwicklungsphysiologie der angeborenen Muskeldefekte und 
Beweglichkeitsstorungen im Gehirnbereich. 

In den vorstehenden Kapiteln wurde versucht, auf Grund klinischer und 
anatomischer Befunde aus der Gesamtgruppe "angeborener" Muskelde£ekte 
und Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich diejenigen Anomalien 
herauszuschiHen, denen als £ruhzeitig in der Ontogenese zum AbschluB ge­
kommenen Entwicklungsstorungen ohne Anzeichen eines faBbaren oder gar 
noch im Gang befindlichen Prozesses zweifellos eine Sonderstellung eingeraumt 
werden muB. Es wird nunmehr zu erortern sein, welche ursachliche Faktoren 
hierfur in Betracht kommen und ob auch innerhalb des enger umgrenzten 
Krankheitsbegriffes noch Gruppen bestehen, die sich in entwicklungsphysio­
logischer Hinsicht unterscheiden. 

Der Begriff der "Entwicklungsst6rung" laBt es durchaus offen, ob derartige Anomalien 
ihren Ursprung in der Erbwelt oder in der Umwelt haben. Er umschlieBt nicht nur "echte", 
ausschlieBlich idiotypisch bedingte, primare Agenesien (VIRCHOW), sondern auch Hemmungen, 
Fehlbildungen, ja selbst Zerstorungen bereits gebildeter Teile im Ablauf der Entwicklung 
(J. BROMAN). Es wurde bereits eingangs erwahnt, daB eine Unterscheidung zwischen "pri­
maren" und "sekundaren" Aplasien nicht immer m6glich ist, und daB auch "reine" Hypo­
plasien sowie Dysplasien bei der besonderen Reaktionsweise des friihembryonalen Gewebes 
aus irgendwelchen Schadensursachen sowohl endogener als auch exogener Art resultieren 
k6nnen. Von letzteren diirfen aber infekti6se und toxische Noxen auBer Betracht bleiben, 
obwohl ihnen grundsatzlich die M6glichkeit einer, selbst elektiv wirkenden Schiidigung 
des Entwicklungsvorganges zugestanden werden muB. Abgesehen davon aber, daB mit der 
Einbeziehung derartiger atiologischer Momente fiir die vor allem interessierende formale 
Genese nichts gewonnen ware, berechtigt klinisch nichts dazu, ihnen Bedeutung fiir das 
Zustandekommen der uns beschaftigenden Anomalien einzuraumen. Wir werden somit 
fiir deren Manifestierung als "Umweltsfaktoren" nur diejenigen Schadensmomente im Auge 
behalten miissen, die mit der intrauterinen Peristase an sich gegeben sein k6nnen. Neben 
diesen peristatischen Faktoren wird vor aHem die gegenseitige Beeinflussung einzelner 
Teile der Frucht beriicksichtigt werden miissen. Dabei sollen die "primaren" Agnesien, 
die ja streng genommen keinen "Vorgang" darstellen, bei der Besprechung des entwicklungs­
physiologischen Ablaufes der eigentlichen Entwicklungsstorungen, mit denen wir es in der 
Hauptsache zu tun haben, vorerst zuriickgestellt werden. 

Zur Erklarung der anatomisch sichergestellten Entwicklungsstorungen 
im Bereich des Gehirnstammes ist man bisher uber Vorstellungen rein hypo­
thetischer Art nicht hinaus gekommen. Die Annahme einer "ab ovo vorhandenen 
Minderwertigkeit" (STIER) der motorischen Kerne ist in allen ihren Umschrei­
bungen nicht nur vollig nichtssa,gend, sondern auch unzutre£fend. Die histo­
logischen Be£unde von HEUBNER sowie von SPATZ und ULLRICH zeigen, daB 
nicht nur Unterentwicklungen, sondern auch Fehlentwicklungen in Rechnung 
gestellt werden mussen, die vor aHem im Falle HEUBNERS in ihrer Mannig­
faltigkeit und Asymmetrie ohne einen von auBen einwirkenden Schaden schwer­
lich zu verstehen sind. An und fur sich einleuchtender erscheinen Erklarungs­
versuche mit Zirkulationsstorungen (OPPENHEIM), sowie mit mechanischen 
Momenten, wie Druck durch Exsudate oder Neubildungen, durch den Sinus 
cavernosus (LUZENBERGER, zit. nach M. ULRICH) oder durch die Hypophyse 
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(PLA VEC, neuerdings TRIPPUTO) ; doch konnen sich diese Annahmen auf keinerlei 
greifbare Unterlage stiitzen. 

FUr nicht ganz so undurchsichtig wie das Dunkel, das nach Ansicht aller 
Autoren iiber dem Werdegang der "Kerndefekte" liegt, wird die Entstehungs­
weise von Muskeldefekten gehalten. Doch geht auch hier aus der groBen Zahl 
der aufgestellten Hypothesen hervor, daB keine ganz befriedigt. 

Auch hier ist an Zirkulationsstorungen infolge von GefaBanomalien gedacht 
worden, ohne daB anatomische Untersuchungen dieser Vermutung eine Stiitze 
geben konnten (RUCKERT). Die neurogene Theorie kann - wie gesagt -
bestenfalls fiir einen kleinen Teil der Muskeldefekte Anspruch auf Berechtigung 
erheben; oftmals wurden an Nervenfasern und Ganglienzellen des peripheren 
Neurons gar keine Veranderungen gefunden oder nur solche, die als retrograd 
bedingt aufgefaBt werden miissen. Mit der Annahme einer primaren Entwick­
lungshemmung der Muskeln infolge "mangelhafter Wachstumsenergie" (KUNN, 
SCHMIDT, SCHLESINGER, ahnlich auch BING) ist so wenig gewonnen wie mit 
den entsprechenden Hypothesen zur Erklarung des Kernmangels. AIle nur das 
periphere Neuron als Angriffspunkt des Schadens ins Auge fassenden Theorien 
scheitern daran, daB sie Hilfshypothesen fiir die Entstehung der fiir die meisten 
FaIle so auBerordentlich typischen BegleitmiBbildungen erforderlich machen, 
die oft genug Korperteile betreffen, fiir die weder eine regionale oder funktionelle 
Abhangigkeit noch ein gemeinsamer Ursprung aus irgendwelchen besonderen 
Aggregaten embryonaler Zellen in Betracht gezogen werden kann. Wenn sich 
die "trophischen" Verandernngen der Haut und ihrer Anhangsgebilde im Bereich 
des Muskeldefektes mit "veranderter Gewebsspannung und verschlechterten 
Ernahrungsverhaltnissen" (ABROMEIT, SCHEIN u. a.) noch einigermaBen ver­
standlich machen lassen, so ist der Zusammenhang mit den regionalen Skelet­
anomalien schon schwerer zu deuten. Die Verlegung der primaren Entwicklungs­
hemmung in das Skelet und der Versuch, die Muskeldefekte auf "fehlende 
AnschluBmoglichkeit" (WANEN, HARMON, LEWIS, LIEBERKNECHT) zu beziehen, 
ist wiederum nur fiir einen Teil der FaIle angangig und bedeutet auBerdem 
nur eine Verschiebung des Problems 1. Nicht einmal fiir die SPRENGELSche 
Deformitat sind die Abhangigkeitsverhii.ltnisse zwischen Muskel- und Knochen­
entwicklung durchsichtig, so daB teils die eine teils die andere als das Primare 
angesehen wird oder kausale Beziehungen ganz geleugnet werden (LIEBER­
KNECHT, KAUSCH, NEUMANN). SchlieBlich ist auch eine segmentale Hemmungs­
miBbildung (BAUER-AsCHNER, BOLKE zit. nach LAAN) hochstens fiir manche 
Bauchmuskeldefekte und - in Analogie hierzu- etwa fUr das KLIPPEL-FEILsche 
Syndrom, bei dem auch Anomalien der Schulter- und Halsmuskulatur beob­
achtet wurden (BAUER-AsCHNER, MAN), in Betracht zu ziehen. Keinesfalls 
aber ist die Annahme einer segmentalen Storung geeignet, die so haufige aus­
gesprochene Asymmetrie, geschweige denn die teilweise ganz willkiirlich erschei­
nende Ausstreuung der Anomalien iiber weit entfernt liegende und aus den 
verschiedensten Metameren hervorgegangene Korperteile zu erklaren. 

Bei dieser Sachlage ist mit voller Berechtigung schon immer eine von auBen 
einwirkende Ursache mechanischer Art in den Vordergrund der formalen Genese 
von den "typischen", mehr minder ortlich begrenzten Muskeldefekten gestellt 
worden. Weitaus am einleuchtendsten ist es, ein soIches mechanisches Schaden­
moment in einer Druckwirkung zu suchen, die direkt oder indirekt die Ent­
wicklungsvorgange hemmt und stort. Nur in den seltensten Fallen diirfte es 
gIiicken, Anomalien der Gebarmutter wie Myome, Uterus bicornis u. a. (W AHN) 

1 Dasselbe gilt fiir die Annahme einer primaren Entwicklungsstorung der "Somato­
pleura", wodurch das Hineinwachsen der Myotome und der Rippen in die urspriingliche 
Leibeswand verhindert werden soIl (WALTER). 
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oder aber andere Partner bei Mehrlingsschwangerschaften mit Wahrscheinlich­
keit fiir die Ausiibung eines Druckes verantwortlich zu machen. Viel naher 
liegend ist die Vermutung, daB eine die freie Entfaltung einzelner Teile der in 
Entwicklung begriffenen Frucht beeintrachtigende Raumbeengung durch 
Anomalien innerhalb der Eihiillen hervorgerufen wird. Man hat daher vor allem 
an eine abnorme Pressung einzelner Teile - sei es direkt von auBen durch 
zu eng anliegende Eihaute, sei es unter sich infolge einer durch Amnionenge 
verursachten abnormen Haltung - gedachtl. Aus dieser Vorstellung heraus 
wurde beispielsweise fiir das Zustandekommen von Trapezius- und Sterno­
cleido-Defekten eine extreme Seitwartsneigung des Kopfes mit Druck auf den 
Plexus und die GefaBe (LOEHNING, PENITZKA) und fiir Brustmuskeldefekte 
entweder der Druck des Kinnes durch starke Beugung des Kopfes (SCHOEDEL) 
oder das Anpressen der oberen Extremitat gegen die Brust angenommen. 
GewiB tragen diese Theorien nicht ohne weiteres den Stempel der Unwahr­
scheinlichkeit an sich und erscheinen sogar als Erklarungsversuch fiir die so 
oft anzutreffende Kombination von Pectoralisdefekten mit HandmiBbildungen 
auf den ersten Blick ganz geeignet. Ais direkt schlagender Beweis konnte der 
- allerdings vereinzelt dastehende - oben zitierte Fall von RITTER-EpPINGER 
angesehen werden, bei dem der Extremitatenstummel genau in die scharf 
umgrenzte Liicke der Thoraxwand paBte. Nimmt man hinzu, daB die terato­
genetische Terminationsperiode nach SCHOEDEL zwischen der 5. und 9. Fetal­
woche liegen muB, weil vorher Rippen und Finger noch nicht angelegt sind, 
spiiter aber ihre Entwicklung bereits beendet haben, und daB das anfiinglich eng 
anliegende Amnion sich nach KOLLMANN erst in der 5. Fetalwoche, also gerade 
zu Beginn der kritischen Phase, starker von Fetus abheben soIl, so gewinnen 
die amniogenen Theorien weiterhin an Wahrscheinlichkeit. 

Trotzdem laBt sich damit aber bei weitem nicht alles dem Verstandnis in 
befriedigender Weise erschlieBen. Wie solI man - um nur einiges herauszugreifen 
- sich erklaren konnen, daB beim Anpressen des Extremitatenstummels fast 
stets nur die Finger oder die Hand in ihrer Entwicklung geschadigt werden, 
wahrend die Anlagen des Ober- und Unterarmes recht glimpflich davon kommen ? 
Wie kann die vor Druckwirkung von auBen geschiitzt liegende Brustmuskel­
und Rippenanlage gestort worden sein, wenn die entsprechende Ha.nd, die den 
Druck pelottenartig weitergeben solI, keinerlei Anomalien zeigt? Nimmt man 
den Kopf bzw. das Kinn als druckiibermittelnden Teil zu Hilfe, so ist wieder 
die ala Regel anzusehende Einseitigkeit des Defektes in stark lateraler Orien­
tierung nicht zu verstehen. Es ergeben sich somit hin und hin Widerspriiche, 
die vor allem hinsichtlich der Kombination von typischen Brustmuskeldefekten 
und deren Begleitanomalien mit BeweglichkeitsstOrungen im Gehirnnerven­
bereich vol1ig uniiberbriickbar erscheinen. Wenn es unter einer bestimmten 
Voraussetzung - namlich der, daB letztere auf peripheren Muskeldefekten 
beruhen - noch einigermaBen angangig erscheint, fiir Kombinationsbilder 
von Augenmuskellahmungen mit anderen multiplen Abartungen einschlagiger 
Art (mangels Besserem) eine allgemeine Amnionenge als Ursache in Betracht 
zu ziehen (ULLRICH, 1930), so muB jeder Versuch, Entwicklungsstorungen im 
Kerngebiet und Muskeldefekte des Stammes gemeinsam aus amniogener Raum­
beengung ableiten zu wollen, unbedingt scheitern. 

1 Die von SCHWALBE fiir die Annahme amniogener MiBbildungen geforderten Bedingungen 
erscheinen etwas weitgehend; dieser verlangt nicht nur ein unter mechanischen Gesichts. 
punkten verstii.ndliches Resultat, sondern als notwendiges Kriterium auch den Nachweis 
von Amnionfaden und -strangen. Es diirfte aber durchaus moglich sein, daB sich entwick­
lungsstorende Verklebungen zwischen Amnion und der Oberflache der Frucht im Verlaufe 
der Fetalzeit ohne Hinterlassung von Narben- oder StrangbiIdung Wsen (MARCHAND). 
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Hier ergeben sich nun vollig neue Erklarungsmoglichkeiten durch die 
glanzenden embryologischen Untersuchungen BONNEVIEs, die wegen ihrer 
grundsatzlichen Bedeutung etwas ausfiihrlicher dargelegt werden mussen. 

BAGG und LITTLE haben durch Rontgenstrahlen bei einem Mausestamm eine Mutation 
hervorrufen konnen, die sich in Augenanomalien und FuBdeformitaten manifestiert und 
recessiv erblich ist. Als Vorlaufer der besonders charakteristischen VorderfuBanomalien 
konnte BAGG bei der Untersuchung spaterer Embryonalstadien solcher anormaler Mause 
mehr oder weniger groBe, auf der dorsalen FuBfache gelegenen Blutblasen feststelIen, 
die bei jiingeren Embryonen teilweise auch mit klarer Fliissigkeit gefiilIt waren. BONNEVIE 
hat diese Untersuchungen an einer von BAGG und LITTLE zur Verfiigung gestellten Mause­
zucht weiter gefiihrt und den Ursprungsort der Blasenfliissigkeit auf das exakteste nach­
gewiesen. Es gelang ihr an einem groBen Material festzustelIen, daB die Fliissigkeit aus 
der von WEED im Jahr 1917 an Schweineembryonen entdeckten "vorderen Nackenliicke" 
stammt, die sich bei etwa 7 mm langen Embryonen am hinteren Teil des Gehirnes, an der 
Stelle de8 8piiteren 4. Ventrikel8, vor Eroffnung des Foramen MAGENDI fiir kurze Zeit bildet 
und dann bald wieder schlieBt. Durch diese Liicke - die inzwischen bei vielen Wirbeltier­
embryonen auf der gleichen Entwicklungsstufe einschlieBlich menschlicher Embryonen 
(BONNEVIE) nachgewiesen worden ist, und die als eine Art Sicherheitsventil fiir den bei der 
Rirnfaltung moglicherweise entstehenden Innendruck aufgefaBt werden kann - tritt nun 
mit der EntwickIung der Plexus chorioidei auch normalerweise stets etwas Cerebrospinal­
fliissigkeit aus. Wahrend gewohnlich aber nur ein geringes Quantum ausgepreBt wird, 
das sich ausschlieBlich iiber die Gehirnoberflache verteilt, steIIte BONNEVIE bei den anormalen 
BAGG-LITTLE-Mausen den Austritt einer erheblich groBeren Fliissigkeitsmenge fest, die 
hier bis unter die dem diinnen Dach des 4. Ventrikels dicht aufliegende Epidermis vordrang 
und im Nacken der Tiere zur Bildung einer groBen Blase fiihrte. Mit dem Vordringen der 
Cerebrospinalfliissigkeit unter die Raut ist die Moglichkeit zum "Wandern" der Blasen 
gegeben, wobei der Weg im wesentlichen von dem Spannungsgrad der Raut und der Ober­
flachengestaltung des Embryo - also von rein physikalischen Momenten - bestimmt 
wird. Durch miihevolIe, genaueste Untersuchungen Tausender von Embryonen und Jung­
tieren aller Entwicklungsstufen konnte BONNEVIE nachweisen, daB eine Verlagerung der 
Blasen vor allem langs der Konkavitaten der embryonalen Oberflache erfolgt; an besonders 
vertieften Stellen - wie in der Augengegend - oder aber infolge einer den Weg versperrenden 
Konvexitat und natiirlich auch an den Extremitatenakren werden dann die Blasen fest­
gehalten. Wahrend nun wandernde Blasen kaum eine bleibende Spur ihres Weges (hochstens 
eine etwas sparlichere Entwicklung des Raarkleides) hinterlassen, konnen die Folgen 
arretierter Bla8en weit schwerwiegender sein. Stillstand der Blasen fiihrt zur Vermehrung 
der Fliissigkeitsmenge und haufig zu direkt beobachteten Blutaustritten aus CapillargefaBen. 
Die hierdurch zustande kommende Druckerhohung vermag eine Storung gerade vor sich 
gehender formativer Entwicklungsprozesse sehr wohl zu erklaren. Wenn hingegen die 
Entwick1ung an der betreffenden Stelle beim Eintreffen und Festsetzen einer Blase 
bereits abgeschlossen ist, so konnen diese auch ohne bleibende Folgen allmahlich resorbiert 
werden. 

BONNEVIE ist es auf diese Weise gelungen, die Entstehung und besonders die Lokali­
sation der Anomalien bei den BAGG-LITTLE-Mausen liickenlos klarzustellen. Die bei den 
Tieren resultierenden Entwicklungsstorungen weisen nun nicht nur hinsichtlich ihrer Art 
v.nd Lokalisation, sondern auch hinsichtlich ihrer Variabilitat eine in die Augen springende 
Ubereinstimmung mit einem groBen Teil der uns beschaftigenden Anomalien auf. Weitaus 
am haufigsten und oft allein handelt es sich urn Entwicklungsstorungen im Bereich der 
Orbita, in erster Linie urn mehr oder weniger hochgradige Verengerung der Lidspalten; 
der Bulbus selbst bleibt - von gelegentlichen Veranderungen der Cornea abgesehen - stets 
unbeteiligt. Es folgen der Haufigkeit nach MiBbildungen der Vorderfuf3e, die in der Regel 
einseitig, und zwar viel i:ifters linksseitig als rechts anzutreffen sind; diese Anomalien stellen 
sich als Syndaktylie bis zur Verwachsung samtlicher Zehen mit Entwicklungsstorungen 
und selbst Verstiimmelungen des FuBskeletes dar. Wesentlich seltener und weniger tief­
greifend sind die Anomalien an den HinterfiiBen; hier treten meist nur partielle Syndaktylien 
sowie Stellungsabweichungen und schlieBlich auch Verdoppelungen einzelner Zehen auf. 

Es ist sehr naheliegend, die BONNEvIEschen Untersuchungsergebnisse zur 
Erklarung der so auBerordentlich ahnlichen Entwicklungsstorungen beim 
menschlichen Fetus heranzuziehen. Dabei ergibt sich, daB diese Ubertragung­
zunachst als rein entwicklungsmechanischer Erklarungsversuch durchgefuhrt -
aIle scheinbare Widerspruche zu 16sen und all das hisher voIlkommen Unerklar­
liche in dem wirren Durcheinander der Symptomatologie verstandlich zu machen 
vermag. Manches Dunkel laBt sich damit infolge der viel besseren Kenntnisse 
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von den physiologischen und pathologischen Verhii.ltnissen beim Menschen 
sogar viel besser erhellen als beim Tier. 

Die primare Hautliquorblase tritt beim 7-8 mm langen Embryo - einer 
Lange, die von der menschlichen Frucht etwa in der 4.-5. Fetalwoche erreicht 
wird (HIS) - unmittelbar liber dem 4. Ventrikel, also liber der Stelle der Medulla 
oblongata auf, an der die nachgewiesenen Entwicklungsstorungen (HEUBNER, 
SPATZ und ULLRICH) die groBte Intensitat aufweisen: Alle Riitsel des "Kern­
mangels" sind mit einem an dieser Stelle zu bestimmter Zeit einwirkenden Druck 
zu 16sen 1. Erstmalig eroffnet sich aber auch eine Moglichkeit, die Kombination 
von (zentralen) Kerndefekten mit peripheren Beweglichkeitsdefekten im Gehirn­
nervenbereich und mit den "typischen" Muskeldefekten an Rumpf und Extremi­
taten dem Verstandnis zu erschlieBen. 

GroBere Liquorblasen werden - wie bei den Tieren - verschiedene Wege 
nehmen konnen. Einmal kann dieser entlang einer Konkavitat im mittleren 
Kopfbereich an der Anlage des Ohres vorbei in die in der Umgebung der embryo­
nalen Augen bestehende Vertiefung fiihren. 

Hierdurch werden die (meist einseitigen) peripheren Faciali8liihmungen mit Ohrmuschel­
defekten und mehr oder weniger tiefgreifender Verbildung des Felsenbeins 2 sowie die 
Symptomatologie peripherer Augenmu8kelliihmungen in ihrer ganzen Mannigfaltigkeit ver­
standlich. Der am starksten exponierte Levator palp. und Rectus sup. sind am haufigsten 
betroffen. Starke Druckwirkung kann eine Fehlentwicklung anderer Augenmuskeln hervor­
rufen, jedoch bleiben gewisse Bewegungsreste der unteren, geschiitzt liegenden Muskeln 
selbst bei annahernd kompletten Ophthalmoplegien meist erhalten. Aber nicht nur die 
Storungen des Bewegungsapparates der Augen, auch andere Entwicklungsstorungen im 
Bereich der Orbita, wie die Abflachung der Stirngegend, die Veranderungen der Haut, 
die Epikanthusbildung, das Fehlen der Caruncula lacrimalis u. a. mehr 3 findet eine zwang­
lose Erklarung. 

1 Schon HEUBNER wurde durch scharfsinnige Analyse des von ihm erhobenen anato­
mischen Befundes zu der Annahme gefiihrt, daB vielleicht der die Storung verursachende 
Schaden die motorischen Kerne in einem anderen Entwicklungszustand als die sensiblen 
getroffen haben konnte. Da die Entwicklung der sensiblen Leitungsbahnen friiher erfolgt 
als die der motorischen und der Beginn der Druckeinwirkung durch primare Nackenblasen 
friihestens auf den 2. Embryonalmonat festzusetzen ist, scheint die Vermutung durchaus 
berechtigt, daB zu dieser Zeit die sensiblen und vegetativen Zentren in ihrer Entwicklung 
bereits fortgeschrittener und damit widerstandsfahiger sind als die Anlagen der motorischen 
Kerne. Die Beschrankung der Ausfalle auf die motorische Sphare kann damit einer Erklarung 
zugefiihrt werden. 

2 Die so ratselhafte Beobachtung ESSEN-MoLLERS einer Kombinat~on von HandmiB­
bildung mit Radiusdefekt, link8seitiger Ohrmuscheldeformitat und recht8seitiger (peripherer) 
Facialisparese setzt der Erklarung keine uniiberwindbaren Schwierigkeiten mehr entgegen. 
AIle diese Entwicklungsstorungen lassen sich mit einer besonderen Lokalisation und einer 
auf beide Gesichtshalften erfolgten Einwirkung von Haut-Liquorblasen verstandlich machen. 
Es ist durchaus moglich, daB die Druckeinwirkung linksseitig in starkerem MaBe oder zu 
einem friiheren Zeitpunkt der teratogenetischen Terminationsperiode (die ESSEN-MoLLER 
fiir aIle die von ihm beobachteten MiBbildungen auf eine Embryonallange von 15-20 mm 
berechnet) stattgefunden hat als rechts und somit zu differenten Storungen AnlaB gab. 
Auch die Bedenken ESSEN-MoLLERs hinsichtlich einer kausalen Verkniipfung von Felsen­
beinmiBbildungen und Facialisparese werden hinfallig. - Ebenso konnen andere Beobach­
tungen von dissoziiert liegenden Haut- und Muskelatrophien (LIPPITZ) verstandlich gemacht 
werden. 

3 Zur Erklarung der nicht seltenen Anomalien der Tranensekretion sind bisher meist 
Innervationsstorungen und noch kaum Anomalien der Tranendru8en in Betracht gezogen 
worden. Nur COPPEZ (zit. nach SEEFELDER) nimmt bei einem Kranken mit Ptosis und 
Epikanthus, bei dem auch reflektorisch keine Sekretion hervorgerufen werden konnte, 
FeWen oder abnorme Kleinheit der nicht nachweisbaren Tranendriisen an. VAN DUYSE 
und VAN LINT sollen bei der operativen Entfernung einer Cyste der orbitalen Tranendriise 
"kongenital atrophische Driisen" gefunden haben. Mit der Annahme einer durch Druck­
einwirkung hervorgerufenen Driisenhypoplasie findet vor allem die sonst vollig unverstand­
liche ein8eitige Tranenlosigkeit eine Erklarungsmoglichkeit. - Ebenso miiBte bei Storungen 
der SchweiBsekretion und vielleicht auch der Sensibilitat nicht nur an Innervationsanomalien, 
sondern auch an eine Schadigung der Endorgane in der Haut gedacht werden. 
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Der zweite Hauptweg konnte sehr wohl durch die von der Nackenregion 
an der Halsseite vorbei in die embryonale Halsbucht (Sinus cervicalis) fiihrende 
Konkavitat vorgeschrieben sein. Dieser Weg ist gleichfalls an Hand klinischer 
Beobachtungen luckenlos zu verfolgen. 

Einseitige Defekte des oberen Teiles des Cucullaris sind haufig mit Defekten des gleich· 
seitigen Sternocleidomastoideus und Platysma kombiniert. Die Entwicklungsstorung kann 
aber auch ihr Zentrum in den seitlichen Halspartien haben und hier zu hochgradigen 
Defektbildungen an den tiefen Halsmuskeln bis zum Auftreten einer Lungenhernie in 
der oberen Schliisselbeingrube fiihren (VARIOT). Wahrend die Konvexitat der SchulterhOhe 
mit dem M. deltoideus in der Regel verschont bleibt, schlieBen sich hier die Hypo- bzw. 
Aplasien des Schliisselbeines sowie der clavicularen Portion des Pect. maj. und dann vor 
aHem die typischen einseitigen Brustmuskeldefekte mit tiefer liegendem Zentrum an, die 
sich in allen ihren graduellen Abstufungen und mit allen ihren Besonderheiten restlos mit 
der Annahme einer hier durch eine arretierte Blase ausgeiibten Druckwirkung erklaren 
lassen. 

SchlieBlich vermag die bei Mauseembryonen haufig beobachtete Ausbreitung der Blasen 
auf die oberen Riickenpartien wesentlich zum Verstandnis der Trapeziusdefekte und ihrer 
Kombination mit der SPRENGELSchen Deformitat beizutragen; fiir letztere, die als reine 
HemmungsmiBbildung infolge gehinderten Absteigens der embryonalen Scapularanlage 
aufgefaBt werden muB, darf der Eintritt der Storung nach J. WOLF in den 2. Embryonal­
monat verlegt werden 1. 

Uber den weiteren Weg der Liquorblasen sind vorerst nur Vermutungen 
moglich. Sicher ist aber, daB die am Menschen zu beobachtenden Entwicklungs­
stOrungen an Fingern und Hand bis in die letzten Details mit den V orderfuB­
anomalien der Mause ubereinstimmen, so daB ihre Verursachung durch Haut­
blasen sehr wohl denkbar ist. Das Zurucktreten von "typischen" Muskel­
defekten und ihren BegleitmiBbildungen an den unteren Extremitaten steht 
gleichfalls mit den Erfahrungen am Tier in bestem Einklang 2. 

Wichtig ist nun noch darauf hinzuweisen, daB hiermit auch die vorwiegende 
Einseitigkeit der Defektbildungen vollig ubereinstimmt. DaB bei den Mausen 
die linke und beim Menschen die rechte Extremitat bevorzugt wird, ist vollig 
belanglos, da diese Verteilung von entwicklungsmechanischen Asymmetrien 
abhangig sein wird, die sicher bei menschlichen und tierischen Embryonen 
verschieden sind. Ein Hinweis auf solche Asymmetrien ist mit der unterschied­
lichen Haufigkeit der I. und II. Schadellage gegeben. Somit konnten auch 
Seitenunterschiede in der Oberflachengestaltung dafur verantwortlich gemacht 
werden, daB ein Abwandern der Blasen auf dem Rucken haufiger nach links, 
nach der Halsgrube zu aber haufiger rechts erfolgt; damit wurde sich das umge­
kehrte Seitenverhaltnis bei Brustmuskeldefekten und SPRENGELScher Deformitat 

1 WAARDENBURG faBt einen bei einem Vater und 4 Kindern angetroffenen Komplex 
von Ptosis + Epikanthus + Steifheit und Spannung der Gesichtshaut gleichfaHs als reine 
HemmungsmiBbildung auf, da dieser Zustand im Anfang des 3. Embryonalmonates beim 
Menschen physiologisch sein solI. Der Annahme einer "Hemmung" durch Haut-Liquor­
blasen stehen keine Bedenken entgegen. 

2 FURST ist in seiner griindlichen, viel zu wenig beachteten Arbeit (1900), aus der wir 
bereits den anatomischen Befund der Brustmuskulatur zitiert haben, auch der zeitlichen 
und formalen Entstehung der HandmiBbildung mit vorbildlicher Griindlichkeit nach­
gegangen. Er stellt fest, daB die Verkiirzung der einzelnen Finger und Phalangen um so 
starker ist, je spater ihr Ossificationstermin liegt; dementsprechend sind in steigender 
Reihenfolge V., IV., II., III. Finger unterschiedlich in ihrer Entwicklung gehemmt worden, 
und zwar weisen die Mittelphalangen, die am spatesten verknochern, die starkste Ver­
kiimmerung auf. FURST kommt zu dem SchluB, daB eine Hemmung zum Bestehenbleiben 
embryonaler Formen und Zustande gefiihrt und die Tendenz zur Zweigliedrigkeit hervor­
gerufen hat; den Eintritt der Storung datiert er auf eine EmbryonaIlange von 8 cm 
(3. Embryonalmonat). Die Ursache der Entwicklungsstorung laBt er ganz offen; sie findet 
jetzt mit der Manifestierung einer Hautblase an der Hand, die naturgemaB spater als an 
der Brust eintreten wird, ihre beste Erklarung. - An den unteren Extremitaten nimmt die 
Gefahr einer Entwicklungsstorung durch Hautblasen entsprechend der Verzogerung ihres 
Auftretens weiter ab (FaIle WOLFF und BASCH). 
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erklaren lassen. Auch das Vorwiegen der linksseitigen, isolierten Abducensparese 
und das meist einseitige Auftreten von peripheren Facialislahmungen mit Ohr­
muschelmiBbiidungen kann hierauf zuruckzufuhren sein. 

Nach diesen Ausfuhrungen wiirde sich all das, was die klinische Untersuchung 
von den "angeborenen" Muskel- und Kerndefekten als zusammengeh6rig erkennen 
liefJ, auch auf eine gemeinsame entwicklungsphysiologische Grundlage stellen 
lassen. Es erhebt sich nun die Frage, ob die Ubertragung der im Tierversuch 
gewonnenen Erkenntnisse auf den Menschen erlaubt ist. 1m allgemeinen und 
grundsatzlich konnen genetische und auch friihembryologische GesetzmaBig­
keiten der Entwicklung - selbst wenn sie nur am Tier festgestellt worden sind -
viel eher als auch fur den Menschen gultig angesehen werden als andere, am 
erwachsenen Tier mit exogenen Schadigungen im Experiment gemachte Er­
fahrungen (E. FISCHER, BONNEVlE). In unserem speziellen Falle sind daruber 
hinaus aber schon einige Anhaltspunkte gegeben, die das Ereignis eines Aus­
trittes und Wanderns von Liquorblasen auch fur den Menschen zum mindesten 
hOchst wahrscheinlich machen. 

Es wurde bereits erwahnt, daB die Bildung einer vorderen Nackenlucke 
(Foramen anterius) von BONNE VIE an menschlichen Embryonen nachgewiesen 
worden ist. Damit ist die Moglichkeit fur das Austreten von Cerebrospinal­
flussigkeit gegeben. BONNEVIE hat nun aber weiterhin auch bereits bei mensch­
lichen Feten nach Hautblasen gefahndet. Tatsachlich konnte sie auch an den 
Fingern unter sogenannten "Hautpolstern" Flussigkeitsansammlungen ent­
decken, die allerdings nicht - wie bei den Mausen - ausschlieBlich sub­
epidermidal, sondern auch intradermallokalisiert waren. Wenn daher BONNEVIE 
auch noch weitere Untersuchungen zur Feststellung der ldenditat dieser Finger­
blasen mit Liquorblasen fiir erforderlich halt, so ist deren Vorkommen bei 
menschlichen Feten doch um so wahrscheinlicher, als bereits auf Grund rein 
klinischer Beobachtungen vor den BONNEVlEschen Untersuchungen von ULLRICH 
in den Kreis eines Kombinationsbildes multipler Abartungen - das Gehirn­
nervenlahmungen, Flughautbildung, Muskeldefekte, MamiIIenhypoplasie und 
andere Anomalien umfaBte 1 - auch eigentiimliche Hautveriinderungen ein­
bezogen wurden, bei denen es sich mit groBer Wahrscheinlichkeit um Rest­
zustande von Hautblasen handeIn durfte. 

Bei der Patientin, die AnlaB zu der genannten Arbeit gab, fielen gleich nach der Geburt 
starke Hautschwellungen im Nacken, an der rechten Hand und an beiden Fuf3en auf, in deren 
Bereich die Haut - besonders an den FiiBen - blaurot verfarbt war. Diese Schwellungen 
hatten sich im Sauglingsalter allmahlich zuriickgebildet. - Das Literaturstudium ergab, 
daB viillig entsprechende Schwellungszustande der Haut im Sauglingsalter unter demNamen 
des "kongenitalen lymphangiektatischen Odems" von FRoMME und ERLANGER beschrieben 
worden waren. FRoMME sah bei einem Neugeborenen an beiden Handen und FiiBen eine 
starke Schwellung, die Volar- und Dorsalflachen betraf und an den FiiBen auf die Unter­
schenkel iibergriff. Fingereindriicke blieben in der ersten Lebenszeit bei diesem "Odem" 
nicht bestehen. Die Schwellung der rechten Hand ging bereits im Verlauf der 1. Lebens­
woche unter Hinterlassung einer "zu weiten" Haut viillig zuriick. Schon bei der Geburt 
war aufgefallen, daB die Haut des Kindes vor allem im Nacken, aber auch iiber Brust und 
Riicken viel zu weit war und sich in groBen Falten "wie bei jungen Tieren" abheben lieB. 
An der linken Hand und an den FiiBen blieben die Schwellungen, die mit der Zeit eine 
etwas derbere Konsistenz annahmen, bis zum 4. Lebensmonat nachweisbar. ERLANGER 
berichtet iiber ein 41/2 Monate altes Kind (Abb. 16), bei dem gleich nach der Geburt 
eine blaurote Verfarbung und pralle Schwellung der Haut an Extremitaten und Rumpf 
80wie im Gesicht aufgefallen war. Wahrend des 1. Lebensmonates gingen die Schwellungen 
im Gesicht und am Rumpf allmahlich zuriick; auch bei diesem Kinde war dann an diesen 
Stellen die Haut, besonders im Nacken, "viel zu weit". An der linken Hand, an den 
FiiBen und am linken Unterschenkel verloren sich die Schwellungen erst allmahlich gegen 
Ende des 1. Lebenshalbjahres. - Beide Kinder waren in ihrem Gedeihen durch die 

1 Die damals in Betracht gezogene Parallele zum Mongolismus kann ich nicht mehr 
als gege ben ansehen. 
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Hautveranderungen in keiner Weise beeintrachtigt. AuBer einem Epikanthus im Falle 
ERLANGERS waren sonstige Anomalien anscheinend nicht zu verzeichnen. - Weitere 
Beschreibungen des "lymphangiektatischen Odemes", die mit den zitierten Beobach­
tungen vollkommen iibereinstimmen, sind mir 
nicht bekannP. 

Diese anatomischen und klinischen 
Beobachtungen am Menschen offenbaren 
eine so weitgehende Analogie zu den an 
den BAGG-LITTLE-Mausen festgestellten 
Vorgangen, daB die gestellte Frage nach 
der Berechtigung deren Dbertragung in 

Abb. 16. 4'/, Monate alter Sangling mit "kongeni­
talem, lymphangiektatischem Odem". 

(Nach ERLANGER.) 

Abb. 17. Ma£liger Hydrocephalus mit starkem 
Odem am Vorderhals und Entwicklungsst6-
rungen im Kopfbereich. (Nach BIRNBAUM.) 

1 Folgende Beobachtungen konnten jedoch einschlagig sein: BIRNBAUM bildet in 
seinem Buche "Klinik der MiBbildungen und kongenitalen Erkrankungen des Fetus" 
eine zu friih ausgestoBene, 42 cm lange Totgeburt ab, bei der eine starke Weichteil­
schwellung paukkrawattenahnlich die seitlichen und vorderen Halspartien umfaBt 
(Abb.17). Die Obduktion ergab lediglich neben einem Hydrocephalus into eine "sehr 
starke odematose Infiltration des Unterhautbinde- und Fettgewebes". Es ist sehr wohl 
denkbar, daB diesem Zustande, der Entwicklungsstorungen im Bereich der Schwellungen 
ohne weiteres verstandlich macht, eine Liquorauspressung in die Hautschichten zugrunde 
liegt. - ISRAEL hat (anscheinend bei Neonaten) 4mal eine "schiirzenfOrmige Verlange­
rung der oberen Augenlider und - in der Regio zygomatica - eine auf die Wange 
herabhangende leistenformige Falte" gesehen. Anatomisch handelte es sich urn Geschwiilste 
"kavemoser Art, die zwischen einfachen Blut- und Lymphgeschwiilsten variierten oder 
Kombinationen zwischen Angiom und Neurom (?)" darstellten. In allen 4 Fallen be­
standen neben "trophischen Hautstorungen" Facialislahmungen, bei einem Kinde auBer­
dem ein Pectoralisdefekt der gleichen Seite. 
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entwicklungsmechanischer Hinsicht meines Eraehtens bereits jetzt zu be­
jahen ist 1. 

Bevor auf die genetisehen Grundlagen eingegangen werden kann, muB vorher 
geprillt werden, welehe von den im klinisehen Teil besehriebenen Anomalien 
einem einheitlichen, aus Haut-Liquorblasen hervorgehenden Zustandsbild einge­
fiigt werden diirfen. Die klinisehe Betraehtung hat bereits manehe Besonder­
heiten einerseits fiir die Bauehmuskeldefekte und andererseits fiir die bilateralen 
und multiplen, "atypisehen" Defekte an Extremitaten und Rumpf ergeben. 

Fur die Bauchmuskeldefekte muB - wie gesagt - teils eine (zentral) am Ruckenmark, 
teils eine peripher angreifende Schadensursache in Betracht gezogen werden. Fiir beide 
Angriffsmiiglichkeiten kiinnten an und fur sich auch Haut-Liquorblasen in Frage kommen. 
Jedoch sind bisher in keinem FaIle von Bauchmuskeldefekt Anomalien an Kopf und oberer 
Rumpfhalfte erwahnt worden, die als Spuren des Blasenweges gedeutet werden kiinnten. 
FuBdeformitaten lassen sich hier mit griiBerer Wahrscheinlichkeit auf eine Entwicklungs­
stiirung im Bereich des unteren Ruckenmarkabschnittes beziehen, und diese wiederum 
kann sehr wohl auf anormale Vorgange beim SchluB der unteren Medullarrinne zuruck­
zufuhren sein 2. - Am ehesten ware vielleicht an eine Blasenwirkung als Ursache bei totalen 
Defekten der Muskelschichten mit der eigentumlichen Faltenbildung an der Bauchoberflache 
zu denken. Aber auch hier sprechen auBer dem Fehlen anderer kennzeichnender Haut­
und Muskelanomalien vorlaufig noch weitere Tatsachen gegen die Blasentheorie. Einmal 
ist auch diese Art von Bauchmuskeldefekten in der Regel mit MiBbildungen des Urogenital­
traktes kombiniert, wahrend bei den typischen Muskel- und Kerndefekten eine Beteiligung 
innerer Organe extrem selten ist 3• Zum anderen betreffen aIle bisher publizierten Bauch­
muskeldefekte bis auf eine Ausnahme (HOFSTEIN) Knaben. Wohl wird nun auch fur andere 
Muskeldefekte von manchen Autoren das starkere Uberwiegen eines Geschlechtes an­
gegeben; so sind Pectoralisdefekte anscheinand bei Miinnern, Abducensparesen in ziemlich 
erheblichem Grade bei Frauen haufiger anzutreffen 4. Wahrend aber hier zum mindesten 
die Miiglichkeit besteht, daB Brustmuskeldefekte bei Miinnern aus beruflichen und Schiel­
stellungen beim weiblichen Geschlecht aus kosmetischen Grunden iifter arztlicherseits 
erfaBt werden und somit ein unterschiedliches Verhalten der Geschlechter nur vorgetauscht 
sein kiinnte, kommen solche Auswahlfehler fur die Erklarung des Geschlechtsunterschiedes 
bei Bauchmuskeldefekten nicht in Betracht. 

leh glaube demnaeh, daB diesen eine Sonderstellung eingeraumt werden muB. 
Die formale Genese nicht neurogener Bauehmuskeldefekte ist dabei bisher nieht 
zu durehsehauen. Die Auffassung der MiBbildungen des Urogenitaltraktes als 
sekundare Folge der fehlenden Muskelspannung der Leibdeeken (PELS-LEUSDEN) 

1 Dariiber hinaus miichte ich sogar glauben, daB die am Menschen erhobenen klinischen 
und anatomischen Befunde in ihrer Gesamtheit geeignet sind, die von PLAGENS gegen die 
BONNEvIEschen Untersuchungen erhobenen Zweifel an der Entstehung der Blasen durch 
Liquorauspressung aus dem Nachhirn zu entkraften. 

2 Die einzige Beobachtung von Muskeldefekten an Zwillingen, auf die ich beim Literatur­
studium gestoBen bin, betrifft den zitierten Fall LIEBENAMS mit Bauchmuskeldefekten 
iufOlge MiBbildung der Lendenwirbelsaule, von der nur der eine Zwilling betroffen war. 
Es handelt sich hier nach Feststellung des Frankfurter Universitatsinstitutes fur Erb­
biologie und Rassenhygiene (v. VERSCHUER) um eineiige Zwillinge. Das diskordante Ver­
halten der Zwillingspartner laBt den Autor mit Recht die Entstehung der MiBbildung in 
erster Linie auf exogene Faktoren (intrauterine Druckwirkung infolge Raumbeengung 
durch Mehrlingsschwangerschaft, Fruchtwassermangel) beziehen. 

3 AuBer den genannten Beobachtungen von Dextrokardie bei Brustmuskelmangel, 
die - wenigstens sofern es sich urn eine einfache Dextropositio bei linksseitigem Pectoralis­
defekt handelt - sehr wohl mit einer Druckeinwirkung von auBen erklart werden 
kiinnte, ergab die Obduktion bei dem FaIle NEURATHS mit einseitiger Facialisparese 
und OhrmiBbildung an den inneren Organen eine Nierenaplasie und Entwicklungsstiirungen 
am Herzen. Ohne weiter darauf eingehen zu wollen, sei erwahnt, daB BAGG bei dem Aus­
gangsstamm der Mause neben Augen- und Extremitatenanomalien auch "Nierenatrophie" 
antraf. BONNEVIE hat diese Anomalie bei den ubernommenen Mausen nicht auftreten 
sehen. - Hinzugefugt sei hier nur noch, daB die durch Riintgenstrahlen hervorgerufene 
Mutation bei den BAGG-LITTLE-Miiusen in Analogie zu den meisten bisher experimentell 
erzielten Mutationen auch spontan auftreten kiinnte. 

4 BIELSCHOWSKY gibt fur Abducensparesen das Verhaltnis zwischen mannlichem und 
weiblichem Geschlecht mit 2: 3 an. 
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ist nicht befriedigend; ob die hypothetischen Erklarungsversuche der Bauch­
muskeldefekte aus einer Volumensvermehrung der Ingesta (Hydronephrose, 
Ascites, Urachusanomalien; STUMME) eine Bestatigung finden werden, muB 
vorerst dahingestellt bleiben 1. 

Die multiplen, meist symmetrisch angeordneten und oft sehr verbreiteten 
Muskeldefekte ohne Veranderungen der Haut und ohne 8on8tige Anomalien unter­
scheiden sich grundsatzlich noch scharfer von den "typischen" Muskel- und 
Kerndefekten als die Entwicklungsstorungen der Bauchmuskulatur und mussen 
eine andere Phanogenese haben. Ihre Entstehung ist mit groBer Wahrschein­
lichkeit auf eine direkte Auswirkung krankhafter Erbanlagen zuruckzufUhren. 

Um hieruber weiteren AufschluB zu gewinnen, ist freilich eine Uberprufung und Neu­
ordnung der gesamten in der Literatur niedergelegten Beobachtungen erforderlich, deren 
DurchfUhrung hier nicht am Platze ware. Immerhin laBt sich sagen, daB die Verhaltnisse 
wenigstens fUr die auf die Stammuskulatur beschrankten Muskeldefekte verhaItnismaBig 
einfac,h zu liegen scheinen. So fallt auf, daB die wenigen bekannt gewordenen Beobach­
tungen von familiar und hereditar aufgetretenen Defekten der Skeletmuskulatur groBten­
teils als "atypisch" 2 gelten mussen. Weiterhin ist bemerkenswert, daB anscheinend aIle 
FaIle von angeborenen Muskeldefekten, bei denen spater eine Dystrophie einsetzte, nicht 
typisch waren (Literaturangabe s. S. 151). 

Nur durch die Einbeziehung solcher Falle konnte BING zu der Anschauung 
gelangen, daB die Verteilung der angeborenen Muskeldefekte auf die einzelnen 
Korpergebiete nicht allzu stark von den Pradilektionsstellen der progressiven 
Muskeldystrophie abweichen wiirde. Fur die "atypischen" Muskeldefekte 
- aber nur fur die8el - ist vielleicht sogar die Annahme irgendwelcher geneti­
scher Beziehungen zur Muskeldystrophie (im Sinne von BAUER-AsCHNER) nicht 
ganz von der Hand zu weisen. Hingegen erscheint mir auch fUr sie die Deutung 
als "Atavismen" (AYALA) bzw. "Rudimentierungen" (VAN SCHRICK) unzulassig. 
Phylogenetische V organge konnten hochstens fUr die in keiner Weise patho­
logische und auch rassenmaBig wechselnde Variabilitat einzelner Muskeln, wie 
z. B. fUr das Fehlen des M. palmaris long., M. pyramidalis usw. in Betracht ge­
zogen werden. Fur die Pathologie geschweige denn fur die Pathogenese ist mit 
solchen Vorstellungen nichts gewonnen. 

Es ist natiirlich als wahrscheinlich anzunehmen, daB ebenso wie am Korperstamme 
auch im Bereiche der von den Gehirnnerven innervierten Muskulatur unmittelbar genetisch 
bedingte Anomalien vorkommen 3. Ich vermag mir vorerst kein sicheres Urteil zu bilden, 
in welchem Umfange die besonders zahlreichen FaIle von familiaren und hereditaren Augen­
muskellahmungen als "atypisch" anzusprechen sind und mochte daher nur darauf hinweisen, 
daB BIELSCHOWSKY den EinfluB der Rereditat bei den "eigentlichen" kongenitalen Be­
wegungsstorungen nicht fur sehr groB halt. Es wird Aufgabe der Ophthalmologen sein, 
das vorliegende Material nachzuprufen und nach Moglichkeit eine Trennung genetisch ver­
schiedener Formen durchzufUhren. 

Nur nebenbei sei bemerkt, daB selbstverstandlich auch fUr das isolierte 
Auftreten der genannten Begleitanomalien, insonderheit der HandmiBbil­
dungen in Form der Syndaktylie und Brachyphalangie nicht aU88chlie(Jlich die 
Bla8entheorie in Betracht gezogen werden darf. Zweifellos werden sich diese 

1 Als atypisch ist die einzige bisher beschriebene Beobachtung von einseitigem Masseter­
defekt mit UnterkiefermiBbildung und gedoppelter Ohranlage (KAHLENBORN) bei der 
Besprechung der klinischen Symptomatologie nicht erwahnt worden. Ein von KAHLEN­
BORN zitierter Fall VIRCHOWS mit einer ganz entsprechenden Unterkiefer- und OhrmiB­
bildung, aber ohne Masseterdefekt, laBt eine Entwicklungsstorung des ersten Kiemen­
bogens annehmen, deren Ursache vorerst dahingestellt bleiben mt,l3. 

2 FURsTNER: 2 Geschwisterfalle mit beiderseitigem Quadricf' ,c:.efekt; CONCETTI sowie 
BAUERundAsCHNER: je 2 Geschwisterfalle mit multiplen, bilatera __ '1 Defekten; KRAMER: 
hereditares Fehlen der Daumenballenmuskulatur an beiden Randen. 

3 VAN DER WEYDE, GOWERS und OPPENHEIM beobachteten das Auftreten von Muskel­
dystrophie bei Fallen mit kongenitalen Defekten im (,jehirnnervenbereich (zit. nach BING). 
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Anomalien auch aus einer ganz anderen, genetischen Grundlage entwickeln 
konnen 1. 

Wenn wir uns nun wieder den typischen Muskel- und Kerndefekten, die 
einschliefJlich aller Begleitanomalien mit grafJter Wahrscheinlichkeit auf Haut­
Liquorblasen zuruckzujuhren sind, zuwenden, so muB auf einige Unterschiede 
aufmerksam gemacht werden, die zwischen diesen und den Anomalien der 
BAGG-LITTLE-Mause in lokalisatorischer und vor aHem in genetischer Hinsicht 
bestehen. 

1m Ziichtungsversuch an Mausen sind bisher ExtremitatenmiBbildungen 
ohne Augenanomalien nicht beobachtet worden. Die Kreuzung mit anderen 
Rassen ergab wohl deutliche Variationen in bezug auf Haufigkeit und Ver­
teilung der begleitenden Extremitatenanomalien (BONNEVIE), niemals fehlten 
aber die ihrerseits auch aHein auftretenden Entwicklungsstorungen der Augen. 
Ebenso wie nun aber die Unterschiede in der Auspragung der Extremitiiten­
anomalien bei verschiedenen Kreuzungsversuchen von BONNEVIE lediglich auf 
eine variierende Konfiguration der embryonalen Korperoberflache bezogen 
werden, konnte sich das isolierte Auftreten von typischen Muskeldefekten am 
Stamme beim Menschen sehr wohl aus einer besonderen Gestaltung des cranialen 
Abschnittes menschlicher Embryonen erklaren; schon auf fruhen Entwicklungs­
stufen weist das Oberflachenrelief rassen- und natiirlich erst recht artgemaBe 
Unterschiede auf. 

Ein abweichender Blasenweg und die daraus resultierende verschiedene 
Verteilung der Anomalien sind somit keineswegs als schwerwiegender Unter­
schied zu werten. Mit groBerer Berechtigung konnten Bedenken daraus ent­
stehen, daB sich die Anomalien bei den Mausen als ausgesprochen erbliches 
Merkmal von recessivem Charakter erwiesen haben (BAGG-LITTLE, BONNEVIE), 
wahrend dieses Verhalten beim Menschen zum mindesten nicht mit gleicher 
Deutlichkeit zutage tritt. Auch dieser Einwand ist aber nicht stichhaltig. Der 
recessive Erbgang wird bei den Mausen durch ein Hauptgen bestimmt, das in 
homozygotem Zustand fUr den Austritt eines ungewohnlich groBen Fliissigkeits­
quantums verantwortlich zu machen ist; die endgiiltige Manifestierung der 
Anomalien hangt lediglich von der Priigung des Oberflachenreliefs, also anderen 
Genen oder Genkomplexen modifizierender Art abo Es ist jedoch durchaus nicht 
erforderlich, eine Identitat des Hauptgens fiir tierische und menschliche Ent­
wicklungsstorungen vermeinter Art vorauszusetzen. Nichts spricht gegen die 
Auffassung, daB eine Erhohung der aus dem 4. Ventrikel austretenden Fliissig­
keitsmenge durch verschiedene Faktoren idiotypischer und selbst intrauterin­
peristatischer Art hervorgerufen werden kann. Die Erblichkeitsverhaltnisse 
kOnnen somit von der Entwicklungsmechanik ganz getrennt und das genetische 
Problem des "Status BONNEVIE" beim Menschen noch als durchaus offen an­
gesehen werden. Eine Klarung dieser Fragen wird erst moglich sein, wenn das 
gesamte vorliegende Beobachtungsmaterial nach neuen Gesichtspunkten geordnet 
und durch umfassende familienstatistische Erhebungen erganzt worden ist 2. 

1 Wichtig ist in dieser Hinsicht die Feststellung von POL, daB bei beidseitiger Brachy­
daktylie die Beteiligung des Mittelfingers gering ist, wahrend er bei den einseitigen, mit 
Syndaktylie kombinierten Fallen neben dem Zeigefinger die starkste Reduktion aufweist. 

2 Die einzige mir bisher bekannt gewordene Beobachtung von familliarem Auftreten 
einer Kombination von Beweglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich mit Muskel­
defekten am Rumpf stammt von BEETZ. Es handelt sich um 4 (3lebende und 1 gestorbenes) 
Geschwister beiderlei Geschlechts unter 8 Kindem, deren Eltem blutsverwandt waren. 
Wahrend dieses Verhalten fiir recessiven Erbgang spricht, wiesen bei GREIF Vater und 
2 Sohne einseitige, nicht sehr charakteristische, aber immerhin als "typisch" anzusprechende 
Brustmuskeldefekte auf. Ebenso scheint bei einschlagigen Beobachtungen von kongenitaler 
Ophthalmoplegia ext. und Ptosis [WAARDENBURG (s. Anm. 1, S. 170); weitere Literatur­
angaben bei FRANCESCHETTI] ein dominanter Erbgang im Vordergrund zu stehen. 
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Diagnose. 
Einleitend wurde der Begriff der "angeborenen" Muskeldefekte und Be­

weglichkeitsstorungen im Gehirnnervenbereich auf Jruhzeitig in der Ontogenese 
zum AbschlufJ gekommene Entwicklungsst6rungen begrenzt. Die klinische und 
anatomische sowie entwicklungsphysiologische Analyse hat ergeben, daB auch 
die damit erfaBten Anomalien noch nicht einheitlicher Art sind. Wahrend 
einerseits die Grenze zwischen Muskel- und Kerndefekten erstmalig mit voller 
Berechtigung durchbrochen werden konnte, haben sich andererseits innerhalb 
dieser G1-uppen scharfe Trennungslinien ergeben. Zur Forderung weiterer For­
schung ist es somit notwendig, das genetisch Zusammengehorige auch klinisch 
zu vereinen und Wesensfremdes, wenn auch phanotypisch Ahnliches, davon 
abzutrennen. Es sollen daher noch kurz die sich aus Vorstehendem ergebenden 
Richtlinien fUr eine differenzierende Diagnostik angegeben werden. 

Unter den Muskeldefekten des Korperstammes lassen sich die Bauchmuskel­
defekte leicht als eine, wenn auch in sich noch nicht einheitliche Sondergruppe 
abtrennen. Die ubrigen Muskeldefekte mussen in primare Unterentwicklungen, 
deren formale Genese noch nicht geklart ist, und sekundare Fehlentwicklungen 
unterteilt werden. Auch diese Trennung wird sich in den allermeisten Fallen 
unschwer durchfUhren lassen. AIle bilateral-symmetrischen Defekte ohne 
Hautveranderungen sind in die erste und aIle einseitigen, an "typischer" Stelle 
lokalisierten und mit den geschilderten charakteristischen BegleitmiBbildungen 
kombinierten Muskelanomalien in die zweite Gruppe einzureihen 1. Es ist 
denkbar, daB in einzelnen Fallen, die deutliche Zeichen einer von auBen kommen­
den Schadigung offenbaren, kein (intrapersoneller) Idioparatransfert (PFAUNDLER 
im Handbuch fur Kinderheilkunde, Bd. 1) durch Hautblasen vorliegt, sondern 
andere, fruher in Betracht gezogene Ursa chen (Amnionanomalien usw.) fUr 
die Entwicklungsstorung verantwortlich zu machen sind. Eine groBe Bedeutung 
durfte aber solchen Schadensmomenten nicht mehr zukommen. 

Etwas schwieriger kann sich klinisch die Unterscheidung genetisch differenter 
Bewegungsstorungen im Gehirnnervenbereich gestalten. Hier wird es vor allem 
darauf ankommen, die den typischen Muskeldefekten in entwicklungsphysio­
logischer Hinsicht gleichzustellenden Anomalien herauszuschalen. Vereinfacht 
wird die Sachlage dabei insofern, als innerhalb dieser Gruppe grundsatzliche 
Unterschiede zwischen den im Kerngebiet und den in der Peripherie lokali­
sierten Storungen nicht mehr bestehen. Wahrend den typischen Defekten der 
Skeletmuskulatur stets eine periphere Entwicklungsstorung zugrunde liegt, kann 
ja der gleiche Schaden im Gebiete der Gehirnnerven nicht nur entweder zentral 
oder peripher, sondern auch gleichzeitig an beiden Endpunkten des peripheren 
Neurons angreifen. Trotzdem wird man auch weiterhin nach Moglichkeit die 
Storung genauer zu lokalisieren trachten. 

Mit voller Sicherheit ist eine Entwicklungsstorung im Kerngebiet wohl 
nur bei den bilateralen komplexen Beweglichkeitsdefekten zu diagnostizieren, 
bei denen eine kombinierte Facialis-Abducensparese - vor allem in Verbindung 
mit erhaltener Konvergenzreaktion - im Mittelpunkt des Symptomenbildes 
steht. Bei diesen Defekten sind auch am haufigsten Anomalien im Bereich des 
Stammes anzutreffen, die eine in der Fetalzeit stattgehabte Wanderung von 
Haut-Liquorblasen erkennen lassen. GewiB sind auch die anatomisch nach­
gewiesenen, isolierten Hypoplasien der im hinteren Teil der Briicke sowie in der 
distalen Medulla oblongata gelegenen Kerne in durchaus einleuchtender Weise 

1 Zweifel k6nnten sich nur fiir solche FaIle ergeben, bei denen Anomalien der den Defekt 
deckenden Hautschichten in wenig ausgesprochener Form vorhanden sind, ohne daB weitere 
Entwicklungsstorungen eine sichere Handhabe bieten; diese Sachlage ist meines Erachtens 
nur selten gegeben. 
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mit einer Druckeinwirkung durch primare Nackenblasen zu erklaren. Doch 
scheinen hier weitere Folgen einer gesteigerten Liquorauspressung in der Regel 
zu fehlen. Bei isolierten Gehirnnervenlahmungen kann somit klinisch die Fest­
legung des primaren Angriffspunktes der Schadigung schwierig, wenn nicht 
unmoglich werden. Halbseitige, mit Atrophie verbundene Zungenlahmungen 
werden insbesondere bei Kombinationen mit Storungen der Schlundmuskulatur 1 

die Annahme einer Kernschadigung rechtfertigen (SIMONS, GOLDSTEIN). Aus­
fallserscheinungen im Innervationsgebiet des Accessorius werden in der Regel 
peripherer Natur sein; immerhin ist bei elektiven Trapezius-Sternocleido­
Defekten, vor aHem in Verbindung mit Beweglichkeitsstorungen im Gebiet des 
IX. und X. Gehirnnerven (STERZING) ein zentraler Sitz moglich. 

1m Innervationsgebiet des VI. und VII. Gehirnnerven, deren dicht benach­
barte Ursprungsstellen am Boden des 4. Ventrikels einer Druckwirkung am 
starksten exponiert sind, ist eine isolierte Schiidigung einzelner Kerne unwahr­
scheinlich. Einseitige Abducens- und Facialisparesen, von letzteren vor allem 
die mit OhrmuschelmiBbildungen kombinierten Storungen, werden somit als 
periphere Liisionen aufzufassen sein. Aber auch doppelseitige, ausschlieplich 
den Facialis oder den Abducens betreffende Storungen werden nicht ohne weiteres 
auf Kernschadigung bezogen werden durfen. 

Auf die groBten Schwierigkeiten wird die exakte Differentialdiagnose bei 
isolierten Bewegungsstorungen im Bereich der Augenmuskeln stoBen. Ohne 
weiteres diirfen wohl aIle diejenigen kongenitalen Defekte, die sich unter 
Voraussetzung eines normal angelegten Mechanismus des Augenbewegungs­
apparates nicht erklaren lassen, auf eine Entwicklungsstorung vermeinter Art 
bezogen werden. Sichere Handhaben hierfur konnen sich aus dem Nachweis 
anormaler Beschaffenheit der Bulbusadnexe sowie weiterer, als kennzeichnend 
anzusehender Entwicklungsstorungen in der Orbitalgegend oder an anderer 
Stelle ergeben. Ob und in welchem Umfange eine Lasion im Kerngebiet dabei 
im Spiele ist, wird vielleicht oft nicht zu entscheiden sein. Abzulehnen ist eine 
Kernlasion bei einseitigen Ophthalmoplegien komplexer Art 2. 

Die Abtrennung supranuclearer, oberhalb des Kerngebietes lokalisierter 
Storungen muB mit allen Mitteln neurologischer Diagnostik angestrebt werden 3. 

'l'herapie. 
Den Behandlungsmoglichkeiten von Muskeldefekten im Bereiche der Skelet­

muskulatur sind naturgemaB engste Grenzen gezogen. AuBer den aus kos­
metischen Grunden indizierten Eingriffen, wie der Beseitigung von Syndaktylien 
und der Durchtrennung anderweitig lokalisierter Flughautbildungen wird eine 
Therapie kaum moglich, bei den in der Regel erstaunlich geringen Funktions­
ausfallen aber auch gar nicht notwendig sein. GroBere Erfolgsaussichten bieten 

1 Der anatomische Nachweis einer "Aplasie" des Nucleus ambiguus ist bisher allerdings 
noch nicht einwandfrei erbracht; die ein2ige Unterlage hierfiir ist die an nicht ganz einwand­
frei erhaltenem Material durchgefiihrte Untersuchung HEUBNERB (s. S. 163, Anm. 1). 

2 So muB z. B. fiir die Beobachtung FANCONIS einer einseitigen totalen Ophthalmoplegie 
mit Beteiligung der inneren Augenmuskeln ohne sonstige MiBbildungen die anatomische 
Grundlage - wie auch der Autor annimmt - in einer Liision des Nervenstammes gesucht 
werden, wenn auch die Ursache hierfiir nicht ermittelt werden konnte. 

3 BONNEVIE halt allerdings auch eine Schadigung des Vorderhirnes durch die in der 
Augengegend lokalisierten Blasen fUr moglich. Unter dieser Voraussetzung konnten sich 
Beobachtungen wie die von CROUZON und Mitarbeitern (s. S. 159) oder von SCHWEINITZ, 
der bei einer Patientin mit kongenitaler kompletter bilateraler ext. Ophthalmoplegie und 
Ptosis durch das Encephalogramm einen Rindenschwund an beiden Stirn- und Scheitel­
lappen nachweisen konnte, auf die gleiche entwicklungsphysiologische Grundlage bringen 
lassen. 
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somit lediglich die hier nicht zu erorternden operativen Korrekturen von Be­
weglichkeitsstorungen der Augenmuskeln. Mit vollem Rechte mahnt aber 
BIELSCHOWSKY auch hier zur Vorsicht. Eine mechanisch abwegige Beschaffen­
heit des Augenbewegungsapparates kann das Ergebnis eines nach physiologischen 
Regeln aufgestellten Operationsplanes recht enttauschend gestalten. Aus 
gleichen Griinden kann das oft beobachtete Versagen von Myo- und Tenotomien 
zur Korrektur von Skeletanomalien, wie z. B. der SPRENGELSchen Deformitat, 
nicht wundernehmen. Somit sollten auch aIle chirurgisch-orthopadischen MaB­
nahmen im Bereich der Skeletmuskulatur nur nach reiflicher tJberlegung aus 
strenger Indikationsstellung in Angriff genommen werden. 
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Mi6bildungen des Riickenmarks. 
Von o. GAGEL-Breslau. 

Mit 42 Abbildungen. 

Das Verstandnis fur die MiBbildungen des Ruckenmarkes setzt eine gewisse 
Kenntnis der bei der Entwicklung des Ruckenmarkes sich abspielenden Vorgange 
voraus, weshalb zunachst in aller Kurze auf die Entwicklungsmechanik des 
Ruckenmarkes eingegangen wird. 

Entwicklung des Riickenmarks. 
Die Entwicklung des Ruckenmarkes teilt man zweckmaBig in drei Stadien. 
Das erste Stadium laBt eine Sonderung des auBeren Keimblattes in zwei 

Bezirke, in das verdunnte Hornblatt und in die dickere Medullarplatte erkennen. 
Das zweite Stadium umfaBt die Umwandlung der Medullarplatte in das 

Medullarrohr, indem die Rander der Platte sich zu den Medullarwiilsten erheben 
und diese dann in der Mitte verwachsen. Die Keimzellen des Medullarrohres 
sind in eine innere und auBere Schicht gesondert, wobei die innere dem Lumen 
nahe das Bildungsmaterial fur die Spongioblasten und spatere Neuroglia, die 
auBere das fUr die Neuroblasten und spateren Ganglienzellen abgeben soIl. 
Der ventrale und dorsale Pol soIl sich aus Zellen ependymaren Charakters zu­
sammensetzen (BIELSCHOWSKY). 

1m dritten Stadium erfolgt die Umwandlung des Medullarrohres in den 
eigentlichen Zentralkanal, und zwar nicht durch einfache Verengung des Me­
dullarrohres, sondern durch Aneinanderlegen der Seitenwande, wobei zu gleicher 
Zeit der dorsale Ependymkeil bis zu seiner Vereinigung mit dem ventralen 
ventralwarts vorruckt (CAJAL, SCIDEFFERDECKER). 

Entwicklungsstorungen. 
Zu den Entwicklungsstorungen, die im friihesten Stadium der Ruckenmarks­

entwicklung einsetzen, sind 1. das Fehlen eines Ruckenmarks (totale Amyelie), 
2. die Rachischisis posterior zu nennen. 

Amyelie. 
Da diese MiBbildungen mehr anatomisch-physiologisches und weniger 

klinisches Interesse haben, werden sie nur in Kiirze erwahnt. Einen Fall von 
totaler Amyelie mit Vorhandensein von Spinalganglien und ihrer Nerven­
auslaufer beschreibt LEONORA. Nach AblOsen der bedeckenden Dura konnte er 
links das 10. und rechts das 9. Spinalganglion und in der Nackengegend 3 weitere 
Spinalganglien darstellen. Die zentralen Wurzeln zogen die Wirbelrinne entlang 
gegen das Hinterhaupt, wodurch man den Eindruck gewinnt, sie wollten das 
fehlende Ruckenmark suchen. Die peripheren Nerven entsprangen aIle aus den 
Spinalganglien, auch die Muskelaste. Wahrend die Spinalganglien, sympathi­
schen Ganglien und hinteren Wurzeln vorhanden waren, fehlten die vorderen. 
Die Wurzeln waren nur von der Arachnoidea umgeben, wahrend die Dura nur 
die Spinalganglien uberdeckte und dann mit den defekten Wirbelbogen verwuchs. 

Die eben angefuhrte Beobachtung spricht fUr die von HIS vertretene Auf­
fassung, daB sich die sympathischen und Spinalganglien vor SchluB des Medullar­
rohres als Neuralleiste von der Medullarplatte absondern und neben die Wirbel­
saule zu liegen kommen. Von Bedeutung ist des weiteren die Tatsache, daB 
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sich trotz Fehlens von Vorderhornzellen und vorderen Wurzeln die quergestreiften 
Muskelfasern gut entwickeln konnen. Somit wachsen wahrend der Embryonal­
periode die quergestreiften Muskeln ohne nervose Reize und erst in der post­
embryonalen Periode werden das Wachstum und die Entwicklung der quer­
gestreiften Muskeln von funktionellen Reizen abhangig. 

GroBes physiologisches Interesse scheinen mir noch einige in der Literatur 
angefiihrte FaIle zu haben, die zu der ersten Gruppe zahlen, so ein Kind, das 
sogar eine Lebensdauer von 8 Tagen erreichte und bei dem nur die caudale 
Ralfte der Briicke und die Spinalganglien nachweisbar waren, wahrend das 
verlangerte Mark und das Riickenmark fehlten. Andere Kinder sollen bei 
alleinigem Besitz der Spinalganglien trotz Fehlens des Gehirns, der Oblongata 
und des Riickenmarkes geatmet haben, und zwar zum Teil nach dem CHEYNE­
STOKEsschen Typus (ERNST). Die groBe 
Wichtigkeit dieser FaIle fiir die Physio­
logie der Atmung und der MiBbildungen 
braucht nicht weiter hervorgehoben zu 
werden. 

Rachischisis posterior. 
Bei der Rachischisis posterior setzt 

die Entwicklungsstorung ebenfalls im 
ersten Entwicklungsstadium "der Me­
dullarplatte" ein. Die Wirbelbogen, 
Riickenmarkshaute und das Medullar­
rohr sind nicht geschlossen. Am Boden 
einer seichten Rinne liegt das fiir die 
Riickenmarksbildung bestimmte Ge­

M. 
I 

I 

W. 
Abb. 1. Rachischisis posterior. Wirbelbogen. 
Rfickenmarkshaute und Medullarrohr sind nicht 
geschlossen. Die Medullarplatte (M) liegt in die 
Epidermis (H) eingesprengt. Die Rfickenmarks­
haute (Pia p. Arachnoidea A. Dura D) gehen 
getrennt voneinander in das Unterhautge­
webe fiber. WE Wirbelbogen. W Wirbelkiirper. 

N Rfickenmarkswurzel (Schema nach 
HILDEBRAND umgezeichnet). 

webe breit ausgebreitet plattenformig zutage (s. Abb. I). Infolge reichlicher, dicht 
beisammen liegender diinnwandiger GefaBe, die zu Blutungen neigen, erscheint 
diese rudimentare Riickenmarksanlage (Medullarplatte) rot und von kavernoser, 
schwammiger Beschaffenheit. Das dichte GefaBnetz durchziehen feine Glia­
fasern und dazwischen eingestreut liegen Gliazellen. Vereinzelt trifft man 
feine Markfaserbiindel. Ganglienzellen finden sich nur selten in kleinen Gruppen 
angeordnet. Eine Andeutung von V order- und Rinterhorn laBt sich nur bei 
hoheren Reifcgraden feststellen. Die gefaBreiche Medullarsubstanz, welche der 
Pia, Arachnoidea und Dura aufliegt, fiihrt nach V.RECKLINGHAUSEN denNamen 
Area medullo-vasculosa. Sie verliert zuweilen, da sie sehr hinfallig ist, ihr 
Epithel. Bei ausgetragenen Kindern liegt in der Area medullo-vasculosa das 
Riickenmarksgewebe nur selten frei, denn die Oberflache leidet schon intra­
uterin durch Maceration in der Amnionfliissigkeit, auBerdem fiihren spater 
noch Quetschungen bei der Geburt und Infektionen nach der Geburt zur Zer­
storung der Epitheldecke. Es kommt dann zu einer Vernarbung, die schon 
im Fetalleben und zwar zu verschiedenen Zeitpunkten desselben einsetzen kann 
und zu einer Rautentwicklung im Gebiet der Area fiihrt. Gewohnlich fehlen 
dieser Raut Papillen, Raare, Raarbalg-, SchweiBdriisen und elastische Fasern 
sowie das subcutane Fettgewebe. 1m FaIle 1 RENNEBERGS setzte diese Ver­
narbung erst nach der Geburt ein und war beim Tode des zweimonatlichen 
Kindes noch nicht abgeschlossen. Die Medullarplatte wies dorsal kein Medullar­
epithel auf, sondern ging meist ohne scharfe Grenze in eine Zone von welligem, 
nicht besonders kernreichem Bindegewebe iiber (RENNEBERG). Seitlich setzt 
sich die Area medullo-vasculosa in die zarte, gefaBreiche Zona epithelio-serosa, 
die von Epithel bedeckte, von Nervengewebe freie Pia-Arachnoidea fort. An 
diese schlieBt sich die immer noch zarte Zona dermatica an, eine von Epidermis 
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bedeckte Haut mit Haaren. Oral und caudal wird die Area medullo-vasculosa 
von trichterformigen Vertiefungen, der craniellen und caudalen Polgrube, 
begrenzt, die in den Zentralkanal der angrenzenden geschlossenen Riickenmarks­
teile fiihren. Da sich aber das Riickenmark ober- und unterhalb der Area haufig 
nicht gleich schlieBt, sondern in dieser Gegend Doppelbildungen des Riicken­
markes vorhanden sind, geht die Area ofter in die auseinander gelegenen Riicken­
markshalften iiber, weshalb man dann nicht von Polgruben sprechen kann 
(HENNEBERG). 

Die Rachischisis posterior kann sich als Rachischisis partialis (Merorachis­
chisis) cervicalis, dorsalis, lumbalis und sacralis auf den Hals-, Brust-, Lenden­
und Kreuzbeinteil beschranken. Einen interessanten Fall von Rachischisis 
partialis, bei dem die auffallend lange Wirbelspalte von der unteren Brust­
wirbelsaule bis in die SteiBbeinwirbel reichte, wahrend sich die Area medullo­
vasculosa nur yom 12. Brust- bis 2. Lumbalwirbel ausdehnte, teilt HENNEBERG 
mit. Die lateralen Rander der Area waren hakenformig dorsalwarts gebogen. 
Hinterhorner waren nicht differenziert, die Vorderhornzellen erwiesen sich zum 
Teil schwer verandert (Vakuolen, Neuronophagie). Vordere und hintere Wurzeln 
waren extramedullar vorhanden und durch ein Ligamentum denticulatum 
getrennt, ebenso waren die Spinalganglien von normalem Bau. Dorsal ging, 
wie bereits erwahnt, das nervose Gewebe ohne scharfe Grenzen in ein welliges 
Bindegewebe iiber. Das Kind besaB auBerdem einen Hydrocephalus internus, 
Xerose der Hornhaute und einen KlumpfuB links. Eine Rachischisis totalis 
(Holorachischisis) liegt dann vor, wenn samtliche Wirbelbogen Riickenmarks­
haute und das gesamte Riickenmark einen mangelhaften SchluB aufweisen. 
Diese MiBbildung ist im allgemeinen mit Akranie und Anencephalie verbunden. 
Die Spinalganglien sind dabei segmental von der Medullarplatte getrennt, 
doch nicht extradural ausgewandert, sondern liegen nahe der Area meduIlo­
vasculosa. 

In der Nomenklatur der Rachischisis herrscht leider zur Zeit noch keine 
Ubereinstimmung, so versteht FORSTER unter Rachischisis aIle Wirbelspalten, 
wahrend W. KOCH nur totale Spaltbildungen der Wirbelsaule mit dies em Namen 
belegt wissen will. Von anderer Seite werden aIle Wirbelspalten ohne Cysten­
bildung als Rachischisis bezeichnet. 

(Klinisches Bild siehe am Ende des nachsten Abschnittes.) 

~Iyelocele (Myelomeningocele). 

Die Myelocele hat die nachste Verwandtschaft zur Rachischisis posterior. 
Durch eine Fliissigkeitsansammlung ventral von der Area medullo-vasculosa 
wird die offene plattenformige Riickenmarksanlage abgehoben, bruchsack­
artig ausgestiilpt und iiber die Riickenflache emporgetrieben. Die Fliissigkeits­
ansammlung kann dabei sowohl zwischen der Pia und Arachnoidea (s. Abb. 2), wie 
zwischen den Blattern der Arachnoidea (s.Abb. 3) auftreten. 1m ersten FaIle ziehen 
die Riickenmarkswurzeln durch die mit Fliissigkeit gefiillte Hohle (s. Abb. 2), 
im zweiten Falle verlaufen sie im Bogen in der Sackwand au Ben von der Pia, 
innen von der Arachnoidea begrenzt (s. Abb. 3). Die Dura iiberzieht am ven­
tralen Grund die Wirbelrinne und kann durch die Wirbelspalte in die Sackwand 
umbiegen, urn sich dann im subcutanen Gewebe der Zona dermatica zu ver­
lieren. Die zarte Area medullo-vasculosa ist infolge ihrer exponierten Lage 
Lasionen besonders ausgesetzt und daher geht zuweilen ihr Epithel zugrunde, 
wobei es von der Epidermis aus zu einer sekundaren Uberhautung kommen 
kann. Je friiher im intrauterinen Leben die Uberhautung stattfindet, urn so 
mehr wird man mit der Ausbildung einer histologisch vollentwickelten Cutis 
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rechnen diirfen. Ais Erster beschrieb E. NEUMANN einen Fall von Myelomeningo­
cele, bei dem sich an Stelle der Area medullo-vasculosa eine mehr oder minder 
ausgebildete Cutis eventuell mit Panniculus adiposus vorfand, so daB ein 
geschlossener Hautsack die Cyste umgab. NEUMANN bezeichnete diese Form 
der Myelomeningocele im Gegensatz zu der friiher geschilderten Myelomeningo­
cele aperta als Myelomeningocele subcutanea, wobei er erwahnt, daB letztere 
nicht so selten vorkommen solI. 1m FaIle NEUMANNS ist es anscheinend infolge 
der starken Ausdehnung der Cyste zu einer weitgehenden Verdiinnung und 
Zersprengung der Medullarplatte gekommen. Das urspriinglich vorhandene 
Epithel der Medullarplatte ging nach dem Uberwachsen durch die Haut strecken­
weise zugrunde. In den durch das Bindegewebe zersprengten Teilen der Medullar­
platte fanden sich Epithelreste, die meist von einem nervosen bzw. gliosen 

/of. 
I 

Abb. 2. Myelocele. Die Medullarplatte (M) mit an· 
liegender Pia (P) wurde infolge eines Hydrops zwi· 
schen Arachnoidea (A) und Pia (P) nach dorsal sack­
ftirmig ausgebuchtet. Da sich die FlfiBsigkeit zwi· 
schen Pia und Arachnoidea angesa=elt hat, ziehen 
die Riickenmarkswurzeln durch den Sack hindurch. 

(Schema nach HILDEBRAND umgezeichnet.) 

U( 
.A bb. 3. Myelocele. Die FlfiBsigkeit hat sich 
in diesem Fall zwischen den ventralen BUtt· 
tern der Arachnoidea (A) angesa=elt, wes· 
halb die Nervenwurzeln in der Sackwand zwi· 
schen Pia (P) und Arachnoidea (A) verlaufen. 
(Schema nach HILDEBRAND umgezeichnet.) 

Gewebe eingerahmt waren. Nach NEUMANN solI das Epithel sekundar in das 
Bindegewebe vorgedrungen sein und dort glioses Gewebe erzeugt haben, was 
aber wenig Wahrscheinlichkeit fur sich hat. Ansammlung von Flussigkeit 
zwischen Area und Bindegewebe und Weiterwuchern des Epithels auf das 
Dach der Cyste sollen dann sekundar das Bild der Myelocystocele erzeugen 
konnen. HENNEBERG erscheint diese Annahme NEUMANNS gezwungen, seiner 
Auffassung nach kann sich das Riickenmark verspatet und nur partiell schlieBen, 
womit sich die mit Epithel ausgekleideten Spalten in der Area erklaren lieBen. 
Wuchert dann Bindegewebe in die Area hinein, so entstanden die von NEU­
MANN beschriebenen Bilder. HENNEBERG beschreibt eine ungefahr birnengroBe 
Myelomeningocele subcutanea bei einem 3 Monate alten Knaben, die in der 
Lumbalgegend gelegen war. Ventral grenzte sich die Medullarplatte gegen eine 
sehr gefaBreiche Bindegewebsschicht (Pia und Arachnoidea) scharf ab, wahrend 
dorsal ein kernarmes Bindegewebe in Form eines Maschenwerkes sich in das 
Nervengewebe vorschob und es so in viele kleine Inseln zerlegte. Die Haupt­
platte enthielt zwei zum Teil geschlossene Zentralkanale sowie Haufen von 
Epithelzellen. Dorsal besaB die Medullarplatte nirgends Epithel und war nicht 
scharf gegen das Bindegewebe abgrenzbar. In lateralen Anschwellungen fanden 
sich zahlreiche Ganglienzellen, wahrend Markfasern sowie Achsenzylinder 
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vollkommen fehlten. In den seitlichen Wandungen der Cyste waren gut aus­
gebildete Langs- und Querschnitte von Markscheiden eingesprengt. Die Medullar­
platte setzte sich hauptsachlich aus einem sehr feinen Gliamaschenwerk zu­
sammen, in dem kleine runde, dunkle und etwas groBere helle Kerne ver­
streut lagen. 

Die Schlie Bung der Medullarplatte kann, wie bereits erwahnt, verspatet 
und partiell erfolgen, wobei sich die seitlichen Teile nach innen umschlagen 

Gegcnd der 
Hinter· 
strang · 

kernc 

konnen, wobei bretzelartige Querschnitte entstehen, 
wie sie von SIBELIUS beschrieben wurden. 

Ein eigener Fall von Myelomeningocele sub­
cutanea sei an dieser Stelle wenigstens in Kiirze 
mitgeteilt. 

Es handelte sich um eine Friihgeburt (8 Mo­
nate), bei der gleich nach der Geburt eine unge­
fahr . 2 Markstiick groBe Stelle in der Gegend der 
Lendenwirbelsaule auffiel, die nicht iiberhautet 
war und ein rotes, gallertiges Aussehen hatte. Von 
Geburt an bewegte das Kind die Beine nie. Mit 
der Zeit iiberhautete sich die rote Stelle und 
wolbte sich allmahlich mehr und mehr vor. Bei 
der Klinikaufnahme, die im Alter von 10 Monaten 
erfolgte, fand sich in Gegend der Lendenwirbel­
saule eine ungefahr mannerfaustgroBe, cystische, 
durchscheinende Geschwulst, die relativ breit auf-

Aultreibung 
im mittleren saB ; sonst waren keine Entwicklungsstorungen 
Ilrustmark nachweisbar. Die unteren Extremitaten waren 

Abb.4. Oberhalb des Hautsackes 
gelegener Riickenmarksabschnitt 
mit caudalem Anteil der ObIon· 
gata von einer Myelocele Bubcu· 
tallea. Auffallend ist die Auftrei· 
bung in Gegend der Hinterstrangs· 
kerne, die nach caudal verlagert 
sind (CHIARlsche Millbildung). 
Auftreibung im mittleren Brust· 
mark infolge von Hohlenbildung 

innerhalb des Riickenmarks. 

schlaff geHihmt und zeigten KlumpfuBbildung. 
Auf Einstich in die Beine erfolgte keine Schmerz­
reaktion, wahrend eine 80lche am Rumpf und an 
den oberen Extremitaten auszulosen war. Nach 
zweitagigem Klinikaufenthalt starb das Kind an 
einer Pneumonie. 

Weder in der Familie der Mutter noch des Vaters 
sind irgendwelche Mil3bildnngen oder Nervenkrank­
heiten nachweisbar. 

Anatomiseher Befund. 
Bei der Autopsie fand sich ein Wirbelspalt, der vom 

11. Brust- bis zum 4. Lendenwirbel reichte. Das geschwulst­
artige Gebilde wurde im Zusammenhang mit dem Riicken­
mark entfernt. Das Gehirn wies einen starken Hydro­
cephalus internus auf und die Tonsillen des Kleinhirns 
reichten auffallend weit nach unten in den Wirbelkanal. 
(ARNoLDsche MiBbildung.) 

Die Gegend der Hinterstrangskerne erschien aufge­
trieben und nach caudal verlagert (s. Abb. 4). (CHURI­
sche MiBbildung.) 

Die Dura sowie die weichen Riickenmarkshaute erwiesen sich etwas verdickt. Nach 
Eriiffnung der Dura sah man, daB das Riickenmark in den mittleren Brustabschnitten 
aufgetrieben war (s. Abb. 4). Beim Durchschneiden des Riickenmarks in Hiihe dieser 
Auftreibung zeigte sich ein mehr oder minder zentral gelegener Hohlraum. Auf einem 
Querschnitt durch den Hautsack ist innerhalb des Hautsackes ein feiner membranartiger 
Sack zu erkennen, der dorsal in breiter Ausdehnung mit der Haut bzw. Area medullo­
vasculosa und ventral mit der Dura verwachsen ist. In den seitlichen Partien hebt sich 
der membranartige Sack anscheinend infolge von !,chrumpfung von dem Hautsackab, 
man sieht zwischen dieser feincT' Membran und der Sackwand die Riickenmarkswurzeln 
verlaufen (s. Abb. 5). 
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Mikroskopische Beschreibung. 
Es wurde aus den verschiedenen Hohen des Riickenmarks und der Medulla oblongata 

Material entnommen, an dem die in der Neurohistopathologie iiblichen Fiirbemethoden 
angewandt wurden. Auf die Beschreibung der feineren histologischen Befunde am GroB­
und Kleinhirn (Vorhandensein einer embryonalen Kornerschicht) wird an dieser Stelle 
wegen Platzmangels verzichtet. 

In Hohe der Hauptolive ist der 4. Ventrikel noch geschlossen, doch schickt er nach 
beiden Seiten und dorsal schlauchformige Auslaufer aus. In der Umgebung des geschlossenen 
4. Ventrikels erscheinen die BlutgefaBe vermehrt und sind von einem breiten Bindegewebs­
mantel eingehiillt. Die weichen Riickenmarkshaute sind etwas verdickt und gefaBreich. 
Die Ganglienzellen des Hypoglossuskernes zeigen Schrumpfung des ZelIkerns und Auf­
Wsung der NIssL-Granula. 1m oberen Halsmark erscheint der Zentralkanal als lang ausge­
zogener, querer Spalt, 
welcher nahezu die Lange 
der Kommissur besitzt. 
Auf dem Markscheiden­
bild fallt in den Seiten­
strangen eine Randlich­
tung auf, wahrend im 
Hinterstrangsgebiet ein 
schmales, dorsal und zu 
beiden Seiten des Septum 
posterius gelegenes Drei­
eck Markfaserausfall er­
kennen laBt. Den quer­
gestellten Zentralkanal, 
der von Zylinderepithel 
ausgekleidet ist, umgibt 
ein vollig markfreies 
Areal. Auf dem VAN GIE­
sON-Bild sind in diesem 
Areal viele kleine dunkIe 
runde Gliakerne gelegen 
und im HOLZER - Bild 
findet sich dort Faser­
gliose. Die Vorderhorn­
zellen zeigen teilweise das 
Bild der primaren Rei­
zung, teilweise sind nur 
die NIssL-Granula staub­
formig zerfallen. 1m mitt­
leren und unteren Hals-

Area mcdullo·vasculo :~ 

Du,"" 

Abb.5. Querschuitt durch den Hautsack. Innerhalb des Hautsackes 
Iiegt ein feiner membranartiger Sack, der dorsal mit der Area medullo­
vasculosa und ventral mi t der Dura verklebtist. In den sei t1ichen Partien 
hebtersichinfolgevonSchrumpfungvon dem Hautsackab und zwischen 
der Membran und der Sackwand verlaufen die Riickenmarkswurzeln. 

mark herrschen im allgemeinen die gleichen Verhaltnisse, nur daB der Zentralkanal mehr 
rundlich und nicht in die Breite gezogen ist. 1m obersten Brustmark nimmt der Zentral­
kanal Dreiecksform an, ist stark erweitert und von Zylinderepithel ausgekleidet. In seiner 
Umgebung findet sich gliotisches Gewebe, das ungefahr die Gegend der grauen Kommissur 
einnimmt und zapfenformig nach dorsal in die Hinterstrange vordringt. Einige Segmente 
tiefer laBt sich ein Zentralkanal nicht mehr sic her abgrenzen, dafiir liegen in einem zentralen, 
gliotischen Gewebe Zylinderepithelien in schlauchartiger, band- und bogen£ormiger An­
ordnung (s. Abb. 6). Dabei £alIt auf, daB das gliotische Gewebe an einzelnen Stellen nekrotisch 
ist. Weiter caudal (mittleres Brustmark) tritt zunachst eine unregelmaBige rauten£ormige 
Hohle auf, deren Rand auf kurze Strecken Zylinderepithel tragt (s. Abb. 7). Von dorsal 
ragt ein Zapfen gliotischen Gewebes, das Bander und Bogen von Zylinderepithel enthalt 
und zum groBen Teil nekrotisch ist, in die Hohle hinein (s. Abb. 7). Das Gebiet des einen 
Vorderhornes und der Intermediarzone weisen ebenfalls nekrotische Stellen auf. Die Hinter­
strange sind in ihrem dorsalsten Teil auseinandergedrangt und in diese Spalte schiebt sich 
ein Bindegewebsseptum gegen das Zentrum vor. Die GefaBe sind von einem dicken Binde­
gewebsmantel eingerahmt. Die Vorderhorn-, CLARKEschen- und groBen Hinterhornzellen 
sind in ihrer Zahl stark reduziert und die noch vorhandenen Zellexemplare zeigen schwerste 
degenerative Veranderungen bis zur Zellschattenbildung und Neuronophagie. Noch weiter 
caudal nimmt die Hohle an Umfang zu, doch sind sonst keine wesentlichen Unterschiede 
gegeniiber den vorigen Segmenten vorhanden. Kurz vor dem Eintritt des Riickenmarks 
in den Hautsack (unterstes Brustmark) setzt eine Doppelbildung des Riickenmarks ein 
(s. Abb. 8). Die beiden Riickenmarksquerschnitte sind vollig voneinander getrennt und 
jeder Querschnitt besitzt seine eigene Pia (s. Abb. 8). Zwischen den beiden Riickenmarks-
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mimIc,' und Boge 'l von Z~'li n<lercpithcl 

Abb. G. Riickcnnutl'k sq\le,' chni tt in Hoho de obercn Bl'Ustlllurkc. In einem zcntral gclcgcncn 
,::I iotlscllcn Go\\"obo liogen ;l,rlindcl' plthclicn in ba nd - \lnd bogcn!o"miger' nOl'd nnng . ]';i\l Zcntral ­
kanal fohlt, Gefiillbillrl gewcbc und Pia i llu vel'd ickt. (Fii.rbung nach y ,, :; Gu;sox, Ve'·gl'. 16fach . ) 

Bogen von 
Zylindcr­

epithel 

Bogell von Zylinderepithcl 

Zyli ndercpithelbclng 

Gliotiseher Zap [en 

Zylindcrcpithelbelag 

Zylinder­
epithel­

belag 

Abb.7. Riickenmarksquerschnitt am -oberga ng vom oberen in das mittlere Brustmark. Zentral 
geIegen eine unregelllliHlige, rautenforlllige Hohle, die auf kurze Strecken mit Zylinderepithel aus­
gekleidet ist. Von dorsal ragt ein Zapfen gliotischen Gewebes, das Bander und Bogen von Zylinder­
epithel enthalt, in die Hohle . Die Geia,Be sind von einem dick en Bindegewebsmantel umgeben. 

(Farbung nach VAN GIESON, Vergr . 9fach.) 
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Abb. 8. Riickenmarksquerscbnitt kurz vor seinem Eintritt in den Hautsack. Doppelbildung des 
Riickenmarkes. Beide Riickenmarksquerscbnitte sind voneinander vollkommen getrennt und 

haben ungefabr den gleicben Umfang. (Farbung nach VAN GIESON, Vergr. Ilfach.) 
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, . C.LA RKJ>. che 
... + ""';---':--:'-";-:':-''1-- - Zellcn 

Vorderhornganglicozellcn 

Scitenhorn· 
gruppe 

Abb. 9. Einer der Riickenmarksquerschnitte bei starkerer VergriiJ3erung. 1m Grau der griiJ.leren 
lateralen Haute sind die einzelnen Ganglienzellgruppen des Riickenmarks abgrenzbar, nicht so im 

Grau der medialen. (NISSL-Bild, Vergr. 12fach.) 
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querschnitten liegen quergetroffene Riickenmarkswurzeln und dorsal innerhalb der 
Arachnoidea ein Spinalganglion, dessen Zellen zum groBen Teil Degenerationserscheinungen 
aufweisen. Die Achsen der Querschnitte ziehen schrag von laterodorsal nach medioventral. 
An jedem Riickenmarksquerschnitt lassen sich zwei Vorder- und Hinterhiirner abgrenzen 
und jeder Querschnitt besitzt seinen Zentralkanal, der von Zylinderepithel ausgekleidet 
ist. Auffallend ist es, daB die beiden Riickenmarksquerschnitte gleich groB sind, doch fehlt 
dem einen Querschnitt das Septum posterius vollkommen, wahrend es bei dem anderen 
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Dura Arachnoidea Austretende Riickcmnarkswurzel 
bb . 10. Obcrsicht sbild ungellthr durch <\i eMitte des Hautsackes. (FilrbUJlgVAN Gu;;so~. Vergl'.l.Sfach.) 

angedeutet ist (s. Abschnitt Diplomyelie). Die Hinterstrange fallen gegeniiber den Seiten­
strangen durch ihren Markreichtum auf. Abb. 9, ein NISSL-Bild durch den einen der 
Riickenmarksquerschnitte, zeigt, daB die lateral gelegene Riickenmarkshalfte die mediale 
an Umfang iibertrifft und auch mehr als diese differenziert ist. In dem Grau der lateralen 
Halfte lassen sich deutlich Vorderhornzellen, eine Seitenhorngruppe, CLARKEsche und groBe 
Zellen des Hinterhornes abgrenzen, wii.hrend in dem der medialen Halfte die mittelgroBen 
Zellen der Intermediarzone iiberwiegen. GIERcKEsche Zellen sind in beiden Hinterhiirnern 
zu erkennen. Auf einem Querschnitt durch die orale Halfte des Hautsackes liegen zwei 
Platten von Nervensubstanz einem dichten welligen Unterhautbindegewebe an. Zwischen 
die beiden Platten liegt ein sehr gefaBreiches Bindegewebe eingesprengt. Die eine Platte 
enthalt mehrere lange mit kubischem Epithel ausgekleidete Schlauche, welche mit der 
Langsachse der Platte parallel verlaufen. In dem medialen Abschnitt der einen Platte, 
der an das gefaBreiche Bindegewebe grenzt, liegen vereinzelte multipolare Ganglienzellen, 
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deren NIssL-Granula staubformig erscheinen und deren geschrumpfte Kerne haufig in die 
Zellperipherie zu liegen kommen. Markscheiden sind in keiner der Platten nachweisbar. 
1m wesentlichen bestehen diese Platten aus kleinen runden dunklen und groBeren hellen 
Gliakernen und aus Gliafasern. Die andere Platte tragt an ihrer dorsalen Flache auf einer 
kurzen Strecke einen Streifen von kubischem Epithel, der mediale Abschnitt ist dorsal 
eingerollt. Ganglienzellen, die ahnliche Veranderungen wie die der anderen Platte aufweisen, 
sind in ihrem lateroventralen Abschnitt gelegen. GroBe Gebiete beider Platten sind nekro­
tisch und ihre zahlreichen GefaBe sind von Infiltraten umgeben, die sich aus Lympho­
und Leukocyten zusammensetzen. Das dorsal von den Platten gelegene Unterhautbinde­
gewebe greift auf die Medullarsubstanz iiber, wahrend sich das Nervengewebe ventral 
ziemlich scharf gegen einen Bindegewebsstreifen (Pia) absetzt. In dem Unterhautgewebe 
liegen zahlreiche Infiltrate, die sich aus Lympho- und Leukocyten zusammensetzen, sowohl 
um die Gefa.Be wie auch frei im Gewebe. Abb. 10 zeigt einen Querschnitt ungefahr durch 
die Mitte des Rautsackes, der nach VAN GIESON gefarbt wurde. Die braunlichgelb gefarbte 

• 

Abb. 11. Zweikernige multipolare GangIienzeHe aus der Area meduIIo,vasculosa, deren NrSSL·Zeichnung 
von der der VorderhornzeIIen abweicht. (NISSL-Farbung, Vergr. 340fach.) 

helle plattenformige Medullarsubstanz (Area medullo-vasculosa) nimmt fast den ganzen 
Gipfel des Rautsackes ein. Sie wird nach auBen von einem dichten welligen relativ kern­
armen Unterhautbindegewebe begrenzt, dem sich nach auBen Raut anschlieBt, der Papillen, 
Raare und Driisen fehlen. Infolge des Fehlens der Papillen laBt sich eine scharfe Grenze 
zwischen der papillentragenden Raut und dem sekundar iiberhauteten Gebiet feststellen. 
Die Grenzen fallen ziemlich scharf mit den beiden seitlichen Enden der Area medullo­
vasculosa zusammen. Das Unterhautbindegewebe greift von dorsal etwas auf die Area 
medullo-vasculosa iiber. Ventralliegt der Area medullo-vasculosa ein Streifen feineren Binde­
gewebes (Pia und Arachnoidea) an, der sich gegen die Area medullo-vasculosa scharf absetzt. 
(s. Abb. 10). Von den ventralen Auslaufern der Medullarsubstanz ziehen die Riickenmarks­
wurzeln ventral, und zwar werden sie nach innen von Bindegewe be (Arachnoidea) begleitet, das 
eine Strecke zusammen mit der Pia ventral der Area medullo-vasculosa anliegt (s. Abb. 10). 
Die Pia schmiegt sich der Area medullo-vasculosa ventral in ihrer ganzen Ausdehnung eng an 
und geht dann in das Unterhautgewebe der papillentragenden Raut iiber. An der Basis des 
Rautsackes erkennt man das dichte, straffe Bindegewebe der Dura, der im mittlerenAbschnitt 
dorsal ein feinerer Bindegewebsstreifen, die Arachnoidea, aufliegt. An der Basis geht zu 
beiden Seiten die Raut des Sackes in die Korperhaut iiber, die auch ein Unterhautfettgewebe 
besitzt (s. Abb. 10). Die Medullarsubstanz setzt sich aus kleinen, runden, dunklen und 
groBeren hellen Gliakernen zusammen. Markscheiden sind nicht nachweisbar, doch liegen 
in den seitlichen Verdickungen der Platte einige multipolare Ganglienzellen, die groBten­
teils schwere degenerative Veranderungen aufweisen. Abb. 11 gibt eine relativ intakte 
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multipolare Ganglienzelle mit zwei Kernen wieder, der aber die deutliche NIssL-Zeichnung, 
W;P. "riA RnnRt. nAn V{)l'rl,.;}'rh{Yrn'7Pl1fln p:lm:.n lQt. fAhlt. (l .... nflo {1.o.hi£lo+a ,rln .... 1\,.,.£>....1..,11 .............. 1 ........ "'\ 
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Abb.12. Das auffallend diinne "Riickenmark" enthiilt zwei grolle unregelmiillige, mit Zylinder­
epithel ausgekleidete Spaltriiume und iRt von einer stark verdickten Pia umgeben, Zwischen Pia 
und Dura zahlreiche quergetroffene Riickenmarkswurzeln und eine fcine Bindegewebsmembran, 

die Arachnoidea. Extradural ein Spinalganglion. (Fiirbung VAN GIESON, Vergr. 9fach.) 

Hintcrstrangsareal Qucrgcstcllter Ependymschlaueh 
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Abb. 13. Riickenmarksquerschnitt emlge Segmente caudal von dem Hautsack. Riickenmarks­
zeichnung stark deformiert. Zentralkanaliihnliches Gebilde in einem Vordcrhorn. In Gegend der 
Kommissur lang ausgezogener, quer verlaufender Kanal mit kubischem EpitheJ. (Markseheidenbild, 

Vergr. 16fach.) 

sind nekrotisch, in den erhaltenen Teilen sind die GefaBwande verdickt und die Gefii.Be 
von Infiltraten umgeben. Zylinder- und kubisches Epithel ist weder an der dorsalen Flache 
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der Medullarpllitte noch in derselben nachweisbar, was ' beweist, dall das Medullarepithel 
friiher ' zugrunde . gegangen sein mull. Ein Querschnitt durch das Riickenmark mit Dura 
kurz nach seinem Austritt aus dem Hautsack zeigt Abb. 12, ein VAN GIESON-Bild. In dem 
auffallend. diinnen . "Riickenmark" sind zwei grolle unregelmaJ3ige Spaltraume zu erkennen, 
die mit Zylinderepithel ausgekleidet sind. In der Riickenmarkssubstanz liegen die schon 
friiher beschriebenen kleinen und grolleren Gliakerne. Einige multipolare. meist degenerierte 
Ganglienzellen sind in den ventrolateralen Abschnitten gelegen. Ver.einzelte schwer ver­
anderte Markscheiden kommen verstreut in der Riickenmarkssubstanz vor. Das Riicken­
mark istvon einem breiten Wall von welligem kernarmen Bindegewebe, der stark ver­
dickten Pia, umgeben. Zwischen Dura und Pia liegen zahlreiche quergetroffene Riicken­
markswurzeln und die feine Arachnoidea 
(s. Abb. 12). Extradural ist ein Spinal­
ganglion getroffen. Die folgenden 
Riickenmarkssegmente zeigen samtlich 
schwere Veranderungen; oft hat man 
den Eindruck, dall der Riickenmarks­
querschnitt verschoben sei. Die Achse 

W il"bcl. pnlt 

Abb. 14. 4 Monate altes Kind mit Myelocele Abb. 15. Wirbelspalt bei einem Fall von Myelocele 
in der Lendengegend. vom 8. Brustwirbel nach abwii,rts reichend. 

des Riickenmarksquerschnittes zieht nicht dorsoventral, sondern veriauft nahezu quer 
(s. Abb. 13). Die Hinterstrange sind markhaltig, ebenso ein schmaler Streifen in den Seiten­
strangen. Ein Septum posterius ist im Hinterstrangsareal nicht zu erkennen. Vorderhorner 
lassen sich noch gut unterscheiden, die Hinterhornkonfiguration ist dagegen vollig ver­
lorengegangen. An Stelle eines Zentralkanals veriauftquer ein mit kubischem Epithel 
ausgekleideter Schlauch und daneben liegt noch ein zentralkanalahnliches Gebilde in dem 
einen Vorderhorn (s. Abb. 13). Auf die Schilderung weiterer Riickenmarksquerschnitte 
wird in diesem Zusammenhang verzichtet, da schon geniigend gezeigt werden konnte, 
dall die Myelomeningocele keine ortliche Erkrankung darstellt, sondern dall das gesamte 
Riickenmark bei diesen Fallen schwerste Entwicklungsstorungen aufweist. 

Bei einem weiteren Fall von Myelocele subcutanea handelt es sich urn einen 4 Monate 
alten Knaben, der schon bei der Geburt, die normal verlaufen sein solI, eine Geschwulst 
in der Lendengegend aufwies. Seit der Geburt besteht schlaffe Lahmung beider Beine. 
Seit 3 Wochen hat die Geschwulst an Umfang zugenommen, weshalb die Eltern mit dem 
Kinde das Krankenhaus aufsuchen. 

Handbuch der Neurologie. XVI. 13 
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Bei der Aufnahme wurden ein Hydrocephalus und klaffende Fontanellen festgestellt. 
Eine ungefahr handtellergroBe, transparente, iiberhautete Geschwulst reicht von der unteren 
Brustwirbelsaule bis zum Kreuzbein (s. Abb. 14). Auf der linken Seite am Randgebiet der 
Geschwulst erkennt man eine geringe Behaarung, im unteren Kreuzbeinabschnitt ist eine 
2 cm lange, schmale Einkerbung fiihlbar. 

Es besteht ein Strabismus convergens, sonst ist an den Hirnnerven kein krankhafter 
Befund nachweisbar. Die aktive Beweglichkeit der oberen Extremitaten ist nicht einge­
schrankt, ihre Sehnen- und Periostreflexe sind lebhaft. Die Bauchdeckenreflexe sind cutan 
wie periostal unsicher. Die unteren Extremitaten sind beiderseits schlaff gelahmt, ihre 
Sehnenreflexe fehlen. 

Vom 5. Brustsegment abwarls erfolgt auf Einstich keine Schmerzreaktion, die iibrigen 
Sensibilitatsqualitaten sind nicht zu priifen. 

Bei Bauchpresse zeigt sich in der rechten unteren Bauchgegend eine gut mannesfaust-
groBe Vorwolbung. Diese Vorwolbung ist auch auf Abb. 14 angedeutet. 

Stuhl- und Urininkontinenz. 
Nach 3 Wochen erfolgte Exitus an Pneumonie. 
In der Familie der Elteru sind weder MiBbildungen noch Nervenkrankheiten nachweisbar. 
Erwahnenswert ist, daB sich im vorliegenden Falle auBer einem ausgedehnten Hydro-

cephalus internus, auBer einer CmAruschen und ARNoLDschen MiBbildung eine Polygyrie 
und mediane Spaltbildung im Kleinhirn finden. Der Wirbelspalt reicht yom 8. Brust­
wirbel bis in das Kreuzbein (s. Abb. 15). 

Am Riickenmark sind schwere Entwicklungsstorungen, Hydromyelie, Doppelbildungen 
usw. nachweisbar, doch wird auf die Wiedergabe dieser Befunde verzichtet, um Wieder­
holungen zu vermeiden. 

Die M6glichkeit, daB die Medullarplatte vollkommen zugrunde gehen kann 
und dann die Pia von der Epidermis iiberhautet wird, ist noch in Frage zu 
stellen. In diesem Falle wiirde die Sackwand von Haut und darunter liegender 
Pia gebildet, wobei die innere Flache der Pia nach auBen zu liegen kame. 

Ein Lieblingssitz der Myelocele ist die Lendenkreuzbeingegend, seltener 
kommt sie im Hals- und Brustteil und am seltensten in der Kreuzbeingegend 
allein vor. 

Da aIle Vorbuchtungen in der Riickgratgegend mit Spaltbildung der Wirbel­
saule unter dem Sammelnamen "Spina bifida" zusammengefaBt werden, fallt 
auch die Myelomeningocele unter die Spina bifida. Schlaffe Lahmungen der 
unteren Extremitaten, der Blase und des Mastdarmes sowie KlumpfuBbildung 
kennzeichnen im allgemeinen das klinische Bild dieser MiBbildung. Haufig 
beobachtet man bei diesen MiBbildungen auch Entwicklungsst6rungen am 
GroB- und Kleinhirn und am Hirnstamm. Daneben kommen nicht so selten 
Bauch- und Darmspalten sowie Nabelhernien vor. Die Therapie, die nur eine 
operative sein k6nnte, leistet bei diesen tiefgehenden Entwicklungsstorungen 
praktisch nichts und meist sterben solche Kinder schon sehr friihzeitig an 
Cystitis bzw. Pyelitis. 

Die Zweiteilung des Riickenmarks. 
(Diplomyelie, Diastematomyelie.) 

Die Diplomyelie fallt im allgemeinen unter die St6rungen des zweiten Ent­
wicklungsstadiums, d. h. der Umbildung der Medullarplatte zum Medullar­
rohr. Ein Hindernis st6rt den normalen SchluB der Medullarrinne zum Medullar­
rohr und hat zur Folge, daB sich jede Halfte zum Rohr schlieBt, wodurch die 
Doppelbildungen zustande kommen. Die Zweiteilung des Riickenmarks be­
schrankt sich meist nur auf kurze Strecken im Cervical- oder Lumbosakralteil 
und nur selten erstreckt sie sich auf das gesamte Riickenmark. Am haufigsten 
lokalisiert sich die Diplomyelie oral und caudal von der Area medullo-vasculosa 
(s. Myelocele subcutanea). Gew6hnlich iibertrifft die eine Doppelbildung die 
andere an Umfang, so auch in dem FaIle von einem neugeborenen Kind mit 
Spina bifida, der auf Abb. 16 gegeben ist. Auch in ihrem feineren Bau unter­
scheiden sich die beiden Riickenmarksquerschnitte; wahrend der gr6Bere die 
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H-formige Figur des Graues gut erkennen liiBt, ist diese beim kleineren nur 
mehr angedeutet (s. Abb. 16). Des weiteren sind die BURDAcHschen Strange 
auf dem groBeren Riickenmarksabschnitt wesentlich markreicher, ein Septum 

I 

A bb. 16. Doppelbildung des Riickenmarks. wobei der eine Riickenmarksquerschnitt den anderen an 
Umfang und Dlfferenzierung iibertrifft. GroJ3er Gefii.J3reichtum in den weichen Riickenmarkshii.uten 

(Markscheidenbild, Vergr. 6fach.) 

Abb. 17. Keine Trennung der beiden Riickenmarksquerschnitte . Sie stehen durch glioses Gewebe 
miteinander in Verbindung. (Markscheidenbild, Vergr. 10,5fach.) 

posterius ist auf beiden Riickenmarksquerschnitten nicht zu erkennen. Die 
medialen Abschnitte sind auf beiden Riickenmarksquerschnitten weniger gut 
differenziert. Die Seitenstrange sind auf beiden Seiten gelichtet, doch starker 
auf dem kleineren. Der kleinere Riickenmarksquerschnitt, der nur ungefahr 
den halben Umfang des groBeren erreicht und durch ein breites Bindegewebs-

13* 
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septum von dies em getrennt ist, sieht mit seiner Fissura anterior gegen das 
innere Vorderhorn des groBeren Riickenmarks. An den weichen Riickenmarks­
hauten faUt der groBe GefaBreichtum auf. Beide Riickenmarksquerschnitte 

Abb.18. Auf dem Riickenmarksquerschnitt, der einige Segmente caudaler gelegt ist, !alIt noch die 
Asymmetrie der Riickenmarkshiilften auf. Ein markarmer breiter Zapfen zieht von der Gegend 

des Zentralkanals dorsal und erreicht fast die Riickenmarkspcripherie. (Markscheidenbild, 
Vergr. 10,5fach.) 

lassen zwei Vorder- und zwei Hinterhorner erkennen, doch sind diese auf dem 
kleineren Querschnitt weniger gut differenziert. Quergestellte, spaltformige 

.. 
Abb. 19. Keine Trennung beider Hemistclcn. (Markscheidenbild, 

Vergr. 7,6fach.) 

Zentralkanale kommen 
beiden Riickenmarks­
querschnitten zu. Die 
V orderhornzellen zeigen 
teilweise das Bild der 
primaren Reizung oder 
enthalten Vakuolen. 
Weiter caudal stehen 
die beiden Riicken­
marksquerschnitte in 
der Gegend der rudi­
mentaren inneren V or­
derhorner durch glioses 
Gewebe miteinander in 
Verbindung(s.Abb. 17). 
Die beiden inneren Sei­
tenstrange haben nur 
eine sehr geringe Aus­
dehnung, die Fissurae 
anteriores sehen schrag 
nach innen. Die Zen­
tralkanale sind auf bei­

den Riickenmarksquerschnitten auffallend groB, den Hinterstrangen fehIt das 
Septum posterius (s. Abb. 17). Die eine Hemistele iiberwiegt immer noch an 
Umfang. In den caudalen Abschnitten ist die Vereinigung weiter gediehen. 
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Es laBt sich nur noch eine breite und tiefe Fissura anterior abgrenzen, von 
der auf einer Seite eine kleine Sprosse gegen das V orderhorn vordringt 
(s. Abb. 18). Am Grau lassen sich zwei auffallend breite Vorderhorner und 
zwei Hinterhorner unterscheiden, auBerdem dringt noch ein markarmer breiter 
Zapfen dorsal fast bis zur Riickenmarksperipherie vor und teilt so die Hinter­
strange in zwei Abschnitte. Der dorsale Zapfen diirfte die rudimentaren, ver­
schmolzenen inneren Hinterhorner darstellen. 1m Zentrum des Graues findet 
sich eine kleine Erweichungsstelle (s. Abb. 18). Auffallend ist der groBe 
GefaBreichtum der weich en Haute. Voraussetzung fiir eine vollkommene 
Zweiteilung des Riickenmarkes ist, daB die Medullarplatte zwei vollig getrennte 

Abb.20. Noch weitere Vereinigung beider Hemistelen. (Markscheidenbild, Vergr. 7,6fach.) 

H alften darstellt oder daB sehr friihzeitig die Commissur zwischen beiden Me­
duIlarwiilsten unterhrochen wird. 1m eben geschilderten FaIle sind die medialen 
Abschnitte weniger gut ausgebildet, was dafiir spricht, daB eine Commissur 
urspriinglich vorhanden war, aber friihzeitig unterbrochen wurde. Sind beide 
Hemistelen auch in ihren medialen Abschnitten gut differenziert, so ist die 
Annahme, daB schon zwei vollig getrennte Medullarplattenhalften vorlagen, 
wahrscheinlich. 

In einem anderen FaIle, bei dem keine Wirbelspalte vorlag, war die Trennung 
der heiden Hemistelen noch weniger vollkommen. 1m Gebiet des Lumbo­
sacralmarkes sind auf dem breiten Riickenmarksquerschnitt vier Vorderhorner 
zu erkennen, von denen die beiden inneren weniger gut ausgebildet sind (s. 
Abb. 19). Von den vier Hinterhornern sind die der groBeren Riickenmarks­
halfte wohl differenziert, wahrend die der kleineren nur einen rudimentaren 
Eindruck machen. Die BURDAcHschen Strange der groBeren Halfte sind bedeu­
tend ausgedehnter und markreicher als die der kleineren. Die Seitenstrange 
zeigen geringe Marklichtungen und die medialen sind nicht vollkommen ent­
wickelt, da beide Riickenmarkshalften in breiter Verbindung miteinander 
stehen (s. Abb. 19). Auf beiden rudimentaren Riickenmarksquerschnitten 
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erkennt man im Zentrum eine Anhaufung von Ependymzellen, ein eigentlicher 
Zentralkanal fehlt. Die beiden Fissurae anteriores verlaufen schrag nach innen, 
den Hinterstrangen fehlen Septa posteriora (s. Abb. 19). In den oraleren 
Riickenmarksabschnitten nimmt die kleinere Riickenmarkshalfte mehr und 
mehr an Umfang abo Zunachst ist auf ihr noch ein Vorder· und ein Hinterhorn 
abgrenzbar, aber auf weiter oral en Segmenten ist nur noch ein Vorderhorn 
und ein sehr rudimentares Hinterhorn zu erkennen (s. Abb. 20) . Die groBere 
Riickenmarkshalfte zeigt zwei deutliche Hinterhorner, von den beiden Vorder­
hornern ist das innere nur rudimentar. Anhaufungen von Ependymzellen sind 
in beiden Halften nachweisbar, doch fehlen den BURDAcHschen Strangen Septa 
posteriora. Am Dbergang vom Brust- zum Halsmark erkennt man nur noch 
eine gewisse Asymmetrie beider Riickenmarkshalften, wobei die groBere Halfte 

Abb.21. Riickenmarksquerschnitt am Dbergang Yom HaIs- zum 
Brustmark. Geringe Asy=etrie beider RiickenmarkshiUften. Auf 
der griilleren H!i.lfte weist die graue Substanz einen Fortsatz auf, 
der zwischen Vorder- und HinterReltenstrang gegen die Riicken-

marksperipherie vordringt. (Markscheidenbild, Vergr. 6,6fach.) 

einen Fortsatz der 
grauen Substanz auf­
weist, der zwischen Vor­
der- und Hinterseiten­
strang gegen die Riik-

kenmarksperipherie 
vorspringt (s. Abb. 21). 
Die Seitenstrange lassen 
im Markscheidenbild 
eine leichte Randlich­
tung erkennen, die auf 
der einen Seite im Hin­
terseitenstrang auf den 
Pyramidenseitenstrang 
iibergreift. Bei cauda-
lem Fortschreiten bildet 
sich im Sakral- und 
Coccygealmark die Ver­
doppelung langsam zu­
riick. 1m Coccygealmark 
besteht nur noch eine 
starke Asymmetrie bei­

der Riickenmarkshalften, wovon besonders das Grau betroffen wird. Die 
BURDAcHschen Strange sind markreich und besitzen ein Septum posterius. Das 
Hinterseitenstrangareal der einen Halfte weist eine deutliche Marklichtung auf. 

Bei einem anderen Fall ist es nicht zur vollkommenen Ausbildung von zwei, 
wenn auch nur rudimentaren Riickenmarken gekommen, sondern es trat nur 
in den unteren Riickenmarksabschnitten (unteres Brust-Lendenmark) eine 
Halbierung des Riickenmarkes auf (s. Abb. 22). Zwischen die beiden Riicken­
markshalften schiebt sich von dorsal ein dickes Bindegewebsseptum vor. 
Ventralliegt dem Riickenmark ein von Ependymzellen ausgekleidetes langliches 
Hohlgebilde an, das zahlreiche Faltungen aufweist, wodurch zwei getrennte 
Hohlgebilde vorgetauscht werden. In die Fissura anterior dringt diese Cyste 
nur mit einem kurzen Fortsatz vor. Die beiden Riickenmarkshalften, die ziem­
lich symmetrisch sind, besitzen je ein Vorder-, Seiten- und Hinterhorn; an 
Stelle eines Zentralkanals kommt jeder Halfte eine Anhaufung von Ependym­
zellen zu. Einzelne Ganglienzellgruppen sind in dem wohl ausgebildeten Grau 
gut abgrenzbar, ebenso zeigt das RiickenmarkweiB keine Besonderheiten. 
Die Vorderhornzellen lassen zum Teil staubformige NIssL-Granula erkennen, 
zum Teil zeigen sie das Bild der primaren Reizung. Auffallend ist die bereits 
erwahnte Verdickung der Riickenmarkshaute. Weiter caudal vereinigen sich 
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Abb. 22. Rtickenmarksquerschnitt in Hohe des unteren Brustmarkeszeigt eine Halbierung des 
Rtiekenmarkes. Von dorsal dringt zwischen die Rtiekenmarkshitlften ein dickes Bindegewebsseptum 
vor. Ventralliegt dem Riiekenmark ein faltenreiehes mit Ependym ausgekleidetes Hohlgebilde an. 

(Nigrosinbild, Vergr. I3faeh.) 

Abb. 23. Rtiekenmarksquersehnitt in Hohe des untersten Brustmarkes auffallend breit. Zwei 
Auhitufungen von Ependymzellen, die dureh einen Ependyrnstreifen in' Verbindung stehen, weisen 
noeh auf die Trennung der Rtiekenmarkshitlften hin. In der Fissura anterior liegt der Rest der 

Ependymeyste. (Nigrosinbild, Vergr. I3faeh.) 

die beiden Riickenmarkshalften wieder, doch erscheint der Riickenmarks­
querschnitt noch auffallend breit. Zwei Anhaufungen von Ependymzellen, die 
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Abb. 24. Riickenmarksquerschnitt durch das obere Brustmark. Die mit Ependymzellen aus­
gekleidete Cyste hat sehr an Umfang zugenommen und kommt in die Fissura anterior zu liegen, 
wobei sie die Vorderhiirner auseinanderdrangt und komprimiert. An Stelle des Zentralkanals ein 

quergestcllter lang ausgezogener Ependymstreifen. (Nigrosinbild, Vergr. Sfach.) 

Abb. 25 . Riickenmarksquerschnitt in Hohe des unt.eren Halsmarkes. Die Ependymcyste hat weiter 
an Umfang gewonnen und das Riickenmalk zu einem schmalen Band komprimiert, das von dorsal 
zangenfiirmig die Cyste umgreift. Zwischen dorsalcr Cystenwand und dem lang ausgezogenen '1uer­
gestellten Ependymstreifen liegt noch die stark komprimierte vordere Commissur. (Nigrosinbild, 

Vergr. Sfacb.) 

durch einen Ependymstreifen miteinander in Verbindung stehen, weisen noch 
auf die Trennung der beiden Riickenmarkshalften hin (s. Abb 23). In Rohe 
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des unteren Brustmarkes zieht von der Gegend des Ependymhaufens ein Epen­
dymspalt dorsal, doch erreicht er nicht die Riickenmarksperipherie. In der 
Fissura anterior ist noch ein Rest des ependymalen Hohlgebildes gelegen. 
Weiter oral kommt das mit Ependymzellen ausgekleidete Hohlgebilde mehr 
und mehr in die Fissura anterior zu liegen, nimmt an Umfang zu und drangt 
die beiden Vorderhorner dorsolateral auseinander (s. Abb. 24). Die Cyste ist 
durch Nervengewebe von einem quergestellten, lang ausgezogenen Ependym­
streifen getrennt. 1m Halsmark hat die ventral von diesem Ependymstreifen 
gelegene ependymale Cyste sehr an Ausdehnung gewonnen und das Riickenmark 
zu einem schmalen Streifen komprimiert, der von dorsal zangenfOrmig die 
ependymale Cyste umgreift (s. Abb. 25). 
Die vorderen wie hinteren Riickenmarks­
wurzeln liegen der Riickenmarkssubstanz 
eng an und werden von der maBig ver­
dickten Dura umgeben. Die Raphebil­
dung ist in keiner Hohe zum AbschluB 
gekommen. Wie bereits erwahnt, ist in 
dem zuletzt angefiihrten 'Fall die Storung 
im SchlieBungsmechanismus keine sehr 
tiefgreifende und wahrscheinlich erst in 
einer spateren Entwicklungsperiode auf­
getreten. Die ventral gelegene Ependym­
cyste diirfte dutch Abschniirung von dem 
Medullarkanal entstanden sein. 

PICK beschreibt eine Myelocele bei 
geschlossenem Wirbelkanal, bei welcher 
die Erweiterung des Zentralkanals in den 
unteren Abschnitten des Riickenmarks 
eine Halbierung desselben zur Folge hatte. 
1m Conus fand sich seitlich vom Riicken­
marksquerschnitt ein langsovales Hohl­
gebilde mit Zylinderepithel und nervoser 
Substanz, an des sen AuBenwand Spinal­
ganglien gelegen waren. Infolge der Enge 
im Wirbelkanal muBte sich die Sackwand 
urn die Peripherie des Riickenmarkes 
herumlegen. Der ventral verlangerte 
Zentralkanal trat mit dem das Riicken­
mark ventral und dorsal umgreifenden 
Sack in Verbindung. Durch eine dorsale 
Verlangerung erreichte der Zentralkanal 

Abb. 26. H a lsmark nach ErOffnung der Dura 
von dorsal gesehen. Eine dunnwandige Oyste 
Iiegt zwischen dem 2. und 5. Ha.lssegment von 
links hinten dem Riickenmark an. Am cau­
dalen Ende der Oyste erscheint die Rucken-

markssubstanz wallfOrmig aufgeworfen. 

die Riickenmarksperipherie und miindete ebenfalls in das Hohlgebilde, wodurch 
die Halbierung des Riickenmarks zustande kam. 

FaIle von weitgehenden Doppelbildungen des Riickenmarks, welche dem 
erst angefiihrten Fall ahneln, beschreiben VON RECKLINGHAUSEN, NAGELI 
und HENNEBERG. In einem Fall REDLICHS waren sogar drei Riickenmarks­
enden vorhanden, wovon zwei einer ausgewachsenen Frucht mit Spina bifida 
und KlumpfuB angehorten, wahrend das dritte einem Fetus in Foetu eigen war. 
Yom Lendenmark an war dann das Riickenmark nur einfach. 

1m allgemeinen werden in der Literatur drei Moglichkeiten erwogen, die zu 
den erwahnten Doppelbildungen AnlaB geben konnen: 

l. Die Riickenmarksplatte hat sich nicht zum Medullarrohr geschlossen 
(KOCH). 
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Ep Ildymzcllhaufeu 
Abb.27. Querschnitt durch das obere Halsmark und die faltenreiche Cyste. An Stelle des Zentral· 
kanals ein Ependyrnzellhaufen. Von dieser Gegend aus zieht ein Streiten gliotischen Gewebes dorsal 
gegen die Riickenmarksperipherie . Von dorsal Vordringen von Bindegewebe in das HinterstrangsareaJ. 

(Filrbung VAN GlESON, Vergr. 5,7fach.) 

Abb. 28. Cystenwand schrl\g angescbnitten bel stilrkerer VergriiBeruDg. Infolge des Scbragscbnittes 
teilweise AufbJick auf die Ependyrnzellen. deren Zelleib sechseckigerscheint. Vnter der Ependymzellage 

ein Streiten von Bindegewebe. (Farbung VAN GIESON, Vergr. 300fach.) 
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2. Die teilweise schon zum Rohr gekriimmte Anlage hat sich wieder nach 
den Seiten auseinandergebreitet (KOCH). 

3. Nach erfolgtem SchluB des Medullarrohres ist es durch Offnung des Zen­
tralkanals in sagittaler Richtung zu einer Ralbierung gekommen (PICK). 

Eine weitere Storung im SchlieBungsmechanismus besteht darin, daB beim 
SchluB der Medullarwiilste Bindegewebe der Umgebung in die SchlieBungs­
rinne mit hineingerissen wird, das dann eventuell spater tumoros entarten 
kann. So diirfte sich die Lage der in den Rinterstrangen vorkommenden 
Bindegewebstumoren (intramedullare Chondrome, Fibrome usw.) el'klaren. 

-. 

~ ~ • .,. .... _ •• ~t ~j . 

. . 

Abb.29. Knorpel- und Fettgewebe in das Hinterstrangsareal eingesprcngt. (NrSSL-Bild, 
Vergr. 88fach.) 

". 

Einen sehr interessanten Fall von Prof. FOERSTER, der unter die Storungen 
des SchlieBungsmechanismus zu rechnen ist, mochte ich wenigstens in Kiirze 
anfiihren. 

Bei einem 45jahrigen Patienten mit multipler Sklerose findet sich bei der 
Autopsie ungefahr in der Rohe des 2.-5. Cervicalsegmentes eine diinnwandige, 
mit klal'er Fliissigkeit angefiillte Cyste, welche dem Riickenmal'k von links 
hinten anliegt (s. Abb. 26). An dem caudalen Pol der Cyste erscheint die Riicken­
markssubstanz wallformig aufgeworfen und umgibt im Bogen den caudalen 
Abschnitt der Cyste (s. Abb. 26). Auf einem Querschnitt durch das Riicken­
mark in Rohe der Cyste, der nach VAN GIESON gefarbt wurde, erkennt man, 
daB die faltenreiche Cyste in der Gegend des dorsalen Endes del' SchlieBungs­
linie, wo sich eine Anhaufung von Ependymzellen feststellen laBt, mit der 
dorsalen Peripherie des Riickenmarkes zusammenhangt (s. Abb. 27). An Stelle 
des Zentralkanals findet sich eine Anhaufung von zahlreichen Ependymzellen. 
Von dieser aus zieht ein im VAN GIESON -Bild hellbraun erscheinender Streifen 
gegen die dorsale Peripherie des Riickenmarkes (s. Abb. 27). In dies em mark­
armen Gewebsstreifen liegen kleinkernige, runde Gliazellen eingestreut. Der 
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Streifen liegt nicht in del' Mitte des Hinterstranggebietes, sondern ist gegen das 
eine Hinterhorn verlagert. Zwischen diesem Hinterhorn und dem hellen Streifen 
dringt von den weichen Riickenmarkshauten aus Bindegewebe in das Riicken­
mark VOl' (s. Abb. 27). Bei starkerer VergroBerung erkennt man, daB sich die 
Cystenwand aus Bindegewebe zusammensetzt, del' nach innen eine Lage von 
kubischen Zellen anliegt (s. Abb. 28). In dem Riickenmarksabschnitt, del' sich 
caudal del' Cyste anschlieBt und die wallformige Auftreibung zeigt, ist im Hinter­
stranggebiet zwischen einer Anhaufung von Fettzellen Knorpel nachweisbar 
(s. Abb. 29). In diesem FaIle wurde beim SchluB des Medullarrohres Fett- und 
Knorpelgewebe in del' SchlieBungslinie in die Tiefe verlagert. Zu einer Raphe­
bildung ist es nicht gekommen, vielmehr ist an Stelle del' Raphe ein Streifen 
von kleinkerniger Glia vorhanden, die aus den Seitenwandspongioblasten hervor­
gegangen sein diirfte. Dazu kommt noch eine Wucherung del' Zellen des dorsalen 
Ependymkeiles, welche zu del' Ependymcystenbildung fiihrte. 

Auf ahnliche Weise diirften die in den Hinterstrangen vorkommenden Epi­
dermoid- und Dermoidcysten entstanden sein. 

Myelocystocele (Hydromyelocele). 

Die Myelocystocele fallt in das 3. Stadium del' Entwicklungsstorungen, d. h. 
in das del' Umwandlung des Medullarrohres in den eigentlichen Zentralkanal. 

Bei del' Myelocystocele stellt die Hohle das 
cystisch ausgeweitete Riickenmark dar, und 
zwar entspricht sie dem stark erweiterten 
Medullarrohr (s. Abb. 30). Nach oral und 
caudal muB sie daher in den Zentralkanal ein­
miinden. Die Innenwand del' Hohlc ist mit 
einer mehr odeI' mindel' kontinuierlichen Lage 

._--/1 von Zylinderepithel iiberzogen. Die Sackwand 

Abb.30. Myelocystocele, Wirbelkanal 
und Dura (D) offen. Riickenmark (M) 
und weiche Haute(P+A) geschlossen. 
Innerhalb des Medullarrohrs FliiBsig­
keitsansammlung. Die diinne Wand 
von Medullarsubstanz isthAufig defekt. 

(Schema nach HILDEBRAND 
uIDgezeichnet.) 

setzt sich von auBen nach innen aus del' auBeren 
Haut, aus del' Arachnoidea und Pia zusammen, 
wahrend die Dura zumindest am Gipfelteil 
des Sackes fehlt. Selten umgibt die Area me­
dullo-vasculosa gleichmaBig die ganze Hohle, 
of tel' ist sie nul' im ventralen Abschnitt gelegen 
und dann fehlen in del' Sackwand Nerven. Bei 
del' Myelocystocele sitzt zum Unterschied von 
del' Myelocele del' Sack breiter auf und ist ganz 
mit Haut bedeckt, wenn diese auch auf del' 
Hohe del' Geschwulst oft recht diinn und zart 
ist und fast kein subcutanes Fettgewebe besitzt. 

In seltenen Fallen ist die Area medullo-vasculosa dorsal nachweisbar und dann 
verlaufen Nerven, die hinteren Wurzeln, bogenformig in del' Sackwand nach 
del' Wirbelrinne. Infolge del' dorsal stark ausgedehnten und verlagerten Area 
konnen auch die vorderen Wurzeln dorsal zu liegen kommen. In del' Area 
liegen meist einige Ganglienzellen, sowie cyclische und kanalformige Abschnii­
rungen des Medullarrohrs. An Stellen, an denen die Area fehlt, sitzt das Epithel 
direkt del' Pia auf. Als Lieblingssitz del' Myelocystocele ist die Gegend vom 
5. Lenden- bis ungefahr 3. Kreuzbeinwirbel zu bezeichnen. Die Spaltbildung 
umfaBt die Wirbelbogen und die Dura, das Riickenmark und seine weichen 
Haute bleiben dagegen verschont. Zuweilen sind die Spalten nicht median, 
sondern etwas mehr seitlich gelegen. 

Die Myelocystocele ist oft schwer von del' Meningocele zu unterscheiden, 
was bei del' so verschiedenen Prognose sehr unangenehm ist. Sowohl die Myelo­
cystocele wie Meningocele ist mit Haut bedeckt und mehr odeI' mindel' durch-
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scheinend. Bei der 6ffnung des Sackes ist dagegen die Differentialdiagnose nicht 
schwierig, denn bei der Myelocystocele erkennt man das rote gefaBreicbe Gewebe 
der Area, wahrend bei der Meningocele die Innenhaut glatt ist. Druck auf die 
Sackwand hat eine pralle Fiillung des hydrocephalischen Schiidels zur Folge. 

Die Myelocystocele ist haufig mit anderen MiBbildungen vergesellschaftet 
wie mit mangelhafter Segmentierung der Wirbelsaule, mit Verkiirzung der 
Wirbelsaule sowie des ganzen Rumpfes im Lenden- und Brustteil, mit Skoliose 
und Lordose, Doppelbildungen im unteren Riickenmarkabschnitt, Fettwuche­
rungen urn das ausgestiilpte Stiick, Asymmetrie und Keilform der Wirbel­
korper, KlumpfuBbildung, Hasenscharte, Bauch-, Blasen-, Darmspalten, Atresia 
ani oder uretrae, Leistenhernien, Diastase der Musculi recti und gespaltenem 
oder durchlochertem Schwertfortsatz (ERNST). 

Unter 27 Fallen von Spina bifida beobachtete HILDEBRAND 12 Myelocysto­
celen, von denen die Halfte lebensfahig war. In seltenen Fallen konnen Myelo­
cystocelen in der Mehrzahl auftreten, es kann 
dann neben einer Myelocystocele lumbosacralis eine 
Myelocystocele cervicalis bestehen; daneben kommt 
eine Kombination von Myelocystocele cervicodor­
salis bzw.lumbalis miteiner Encephalocystocele vor. 

Die Verbindung von einer Myelocystocele mit 
einer Meningocele fiihrt den Namen Myelocysto­
meningocele, und zwar werden nach MUSCATELLO 
drei Hauptarten unterschieden, namlich: 

1. Die Myelocystomeningocele dorsalis, 2. die 
Myelocystomeningocele ventralis, 3. die Myelocysto­
meningocele dorsoventralis. 

Myelocystomeningocele dorsalis. 
(MUSCATELLO. ) 

Bei der Myelocystomeningocele dorsalis baut 
sich die Sackwand aus drei Gewebsschichten auf, 
namlich: 

1. Aus einer diinnen atrophischen gefaBreichen 
auBeren Haut, 2. aus fettlosem Unterhautbinde­
gewebe, 3. aus einem zarten blut- und lymphgefaB­
reichen Bindegewebe (Arachnoidea)_ 

Abb. 31. Myelocystomeningocele 
dorsalis. Die Cystenwand besteht 
aus Haut(H) und Arachnoidea(A). 
Die dorsale Wand des Ruckenmar­
kes (M) ist myelocystisch auege­
dehnt und ragt in die Hohle, die 
durcheine Flussigkeitsansammlung 
im dorsalen Abschnitt des Sub­
arachnoidealraumeszust.andekam. 
(Nach MU80ATELLO umgezcichnet.) 

Die Dura bildet dagegen keinen Bestandteil der Sackwand, sondern geht 
am Grund des Sackes in das Unterhautbindegewebe iiber. Das Riickenmark 
liegt ventral am Boden der Cyste, ragt aber mit seinem dorsalen Anteil, einem 
kugeligen, gestielten Hohlgebilde, durch die Wirbelspalte in die Cystenhohle 
hinein (s. Abb.31). Dieser dorsale atrophische und cystische Teil besteht nur 
aus Gliazellen und Gliafasern, wahrend ihm Ganglienzellen und Nervenfasern 
fehlen. Die Innen wand des stark erweiterten Medullarrohrs weist in ihren dorsalen 
Abschnitten keinen Epitheliiberzug auf. 

Den Namen Myelocystomeningocele dorsalis fiihrt die MiBbildung weil 
1. der dorsale Anteil des Riickenmarks myelocystisch ausgestiilpt ist und weil es 
2. zu einer Fliissigkeitsansammlung im dorsalen Abschnitt des Subarachnoideal­
raumes gekommen ist. 

Myelocystomeningocele ventralis. 
(MUSCATELLO.) 

Die Sackwand der Myelocystomeningocele ventralis besteht ebenfalls aus 
einer diinnen atrophischen Haut, aus fettlosem Unterhautbindegewebe und 
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Arachnoidea. Die Dura kleidet nur den Boden des Sackes aus, um dann 
in das Unterhautbindegewebe iiberzugehen (s. Abb. 32). Das Riickenmark ist 
im dorsalen Abschnitt des Sackes gelegen und seine dorsale Wand breitet sich 

Abb. 32. Myelocystomeningocele 
ventralis. Die ventrale Wand des 
Riickenmarkes (M) ist mye)ocy­
stisch ausgedehnt und das Riicken­
mark wurde durch eine Fliissig­
keitsansammlung im ventralen 
Arachnoidealraum iu den Glpfel­
teil der Cyste gedrAngt. HAufig 
ist die ventrale diinne 'Vand des 

Riickenmarks geplatzt. 
(Nach MUSCATELLO uIngezeichnet.) 

w. 
Abb. 33. Myelocystomeningocele 
dorsoventralis. Die Fliissigkeits­
ansammlung im ventralen Teil der 
Arachnoidea drAngt das Riicken­
mark nach dorsal. Die dorsale 
Wand des Riickenmarks ist myelo­
cystisch ausgestiilpt. Kombination 
von Myelocystocele dorsalis mit 

Meningocele ventralis. 
(Nach M"L"SCATELLO umgezeichnet.) 

im Gipfelteil des Sackes aus (s. Abb. 32). Der 
ventrale Abschnitt des myelocystischen Riicken­
marks ist diinn und atrophisch (s. Abb. 32) und 
haufig offnet sich die ventrale Wand des Medul­
larrohrs zu einer tiefen und breiten Rinne, welche 
durch Ruptur der ventralen Wand sekundar ent­
standen sein diirfte. Die hinteren Riickenmarks· 
wurzeln entspringen am Gipfelteil des Sackes, die 
vorderen an den Langswiilsten zu beiden Seiten 
der Rinne. Die hinteren Wurzeln verlaufen bogen­
formig an der Innenflache der Hohle gegen den 
Wirbelspalt, und ihnen schlieBen sich etwas 
ventral die vorderen Wurzeln an (s. Abb. 32). 
Der ventrale Anteil des Riickenmarks ist myelo­
cystisch aufgetrieben und im ventralen Teil der 
Arachnoidea, d. h. zwischen der dorsalen Flache 
der Wirbelkorper und der ventralen Peripherie 
des Riickenmarks kommt es zu einer ]'liissigkeits­
ansammlung, was die Namengebung Myelocysto­
meningocele ventralis rechtfertigt. 1m allgemeinen 
bevorzugt diese MiBbildung die Lumbalgegend. 

Myelocystomeningocele dorsoventralis. 
(MUSCATELLO. ) 

Die Wand der Myelocystomeningocele dorso­
ventralis setzt sich aus einer diinnen auBeren 
Haut, aus Unterhautbindegewebe und den ver­
schmolzenen weichen Riickenmarkshauten zu­
sammen, denen nach innen ein kubisches bzw. 
zylindrisches Epithel anliegt. Die Dura verhalt 
sich ebenso wie bei der Myelocystomeningocele 
dorsalis und ventralis. Infolge einer Fliissigkeits­
ansammlung im ventralen Teile der Arachnoidea 
zwischen dorsaler Flache der Wirbelsaule und 
ventraler Wand des Riickenmarks wurde das 
Riickenmark nach dorsal aus der relativ weiten 
Wirbelspalte gedrangt (s. Abb. 33). Der dorsale 
Teil des Riickenmarks ist atrophisch und myelo­
cystisch ausgebuchtet und stellt die innere Wand 
des Sackes dar, wahrend der ventrale Abschnitt 
relativ gut ausgebildet ist. Die Kombination von 
einer Myelocystocele dorsalis mit einer Meningo­
cele ventralis hat zu der Namengebung Myelo­
cystomeningocele dorsoventralis gefiihrt. 1m ven­
tralen Riickenmarksabschnitt, der sich aus gut 
erhaltenem Nervengewebe zusammensetzt, werden 

durch eine mediane Rinne zwei Langswiilste gebildet (s. Abb. 33). Die myeIo­
cystische Hohle ist mit kubischem Epithel ausgekieidet. Die vorderen Riicken­
markswurzeln nehmen an den Langswiilsten ihren Ursprung, die hinteren etwas 
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mehr dorsal davon. Sie verlaufen daher eine kurze Strecke zwischen Pia und 
Arachnoidea. Die Myelocystomeningocele wird im Lumbalteil beobachtet 
(MUSCATELLO) . 

Klinisch fallt zunachst die Geschwulstbildung in der Wirbelsaulengegend, 
der deutliche Fluktuation und teilweise Reponierbarkeit eigen ist, in die Augen. 
Bei Druck auf den Sack treten die Fontanellen des Schadels prall hervor und 
Hirndrucksymptome setzen ein. PreBt oder schreit das Kind, so flillt sich die 
Cyste prall. Durch Punktion des Sackes ist eine klare Fliissigkeit zu erhalten, 
welche die chemischen Eigenschaften des Liquors besitzt. 

Die motorischen Ausfallserscheinungen richten sich nach dem Sitz der Cyste; 
ist diese in der Lumbosacralgegend gelegen, so dokumentieren sie sich in schlaffen 
Lahmungen an den unteren Extremitaten, die eine mehr oder minder groBe Zahl 
von Muskeln betreffen konnen. In den meisten Fallen wird auch KlumpfuB 
beobachtet. Die Storungen der Sensibilitat konnen ebenfalls ruehr oder minder 
ausgesprochen sein, in seltenen Fallen kann es zu einer vollkommenen Anasthesie 
in den gelahmten Extremitatenabschnitten kommen. Des weiteren kommen 
trophische StOrungen der Haut vor, die sich in elephantiastischen Verdickungen 
der Haut, in Decubitalgeschwiiren am GesaB und in einem Malum perforans 
auBern. Schwere Blasen- und Mastdarmstorungen werden in der Mehrzahl der 
Falle beobachtet. Sitzt die Geschwulstbildung im Cervicalteil der Wirbelsaule, so 
ist die Lahmung infolge von Druck auf die Pyramidenbahn eine spastische, 
daneben lassen sich aber auch nucleare Lahmungen an den oberen Extremitaten 
feststellen, die im allgemeinen nur wenige Muskelgruppen umfassen. 

Bei den Myelocystomeningocelen werden haufig noch andere Entwicklungs­
storungen beobachtet, so MiBbildungen des Skelets, Veranderungen des Beckens 
und der Wirbelsaule, Knochendefekte und Bauchspalten. 

Der Therapie, die nur eine chirurgische sein kann, sind, wie aus der Schilde­
rung dieser MiBbildungen hervorgeht, enge Grenzen gesetzt. Bei der Entfernung 
der Cyste besteht immer die groBe Gefahr, daB das myelocystische Riickenmark 
noch mehr geschadigt wird. Da aber die Differentialdiagnose zwischen der 
Myelocystomeningocele ofter erst nach Eroffnung des Sackes moglich ist und die 
Operation der Meningocele Aussicht auf Erfolg verspricht, wird man in Fallen, 
wo nicht sonstige Komplikationen (anderweitige MiBbildungen) den ErIolg der 
Operation gefiihrden, zu dem operativen Eingriff raten. Wird nicht operiert, 
so besteht zunachst die Gefahr, daB der Sack platzt und das Kind durch den 
plotzlichen groBen Liquorverlust stirbt. Eine spontane Riickbildung der Cyste 
durch Schrumpfung diirfte kaum in Frage kommen. AuBerdem bilden die Blasen­
und MastdarmstOrungen sowie die trophischen StOrungen der Haut eine reiche 
Quelle fiir Infektionen, die dann sekundar den Tod des Kindes zur Folge haben. 

Meningocele. 

Die Sackwand der Meningocele baut sich nur aus der auBeren Haut und den 
Riickenmarkshauten auf (s. Abb. 34). Das Riickenmark liegt meist am Grunde 
des Sackes, doch konnen es sowie die Riickenmarkswurzeln sekundar in den 
Sack hineingezogen werden und mit der Sackwand verwachsen. Je nach der 
Stelle, an welcher die Fliissigkeitsansammlung auf tritt, kommen verschiedene 
Formen der Meningocele zustande. Sammelt sich die Fliissigkeit zwischen 
Arachnoidea und Pia an, so wird die Sackwand von der Arachnoidea und auBeren 
Haut gebildet (s. Abb. 34). Die Dura tritt am Grunde des Sackes in das Unter­
hautbindegewebe iiber. Nach MUSCATELLO kann sich bei einem Hydrops in 
der Arachnoidea die Dura auch in den Weichteilen der Sackwand verlieren 
(s. Abb.35). AuBerdem gelangten :Falle zur Beobachtung, wo die Sackwand 
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von Arachnoidea, Dura und auBerer Haut gebildet wurde (Fall FLEISCHMANN, 
FOURNEUX) (s. Abb. 36). Sitzt die Flussigkeitsansammlung zwischen Arach­

W. 
Abb. 34. Meningocele. Fliissigkeitsan­
sammlung zwischen Pia (P) unc:l Arach­
noidea (..4). Sackwand besteht aus ituJle­
rer Haut und Arachnoidea. Wirbelkanal 
und Dura nicht geschlossen. Das Riicken-

mark liegt in der Tiefe des Sackes. 
(Nach HILDEBRAND uIDgezeichnet.) 

noidea und Dura, so besteht die Sackwand 
aus Dura und auBerer Haut (FaIle von 
DE RUYTER und SCHMIEDER). Ais Lieblings­
sitz der Meningocele gilt nach KOCH und 
MARCHAND die Lendenkreuzbeingegend, doch 
sind auch Meningocelen in der Hals- und 
unteren Brustwirbelsaule beschrieben worden 
(HILDEBRAND ). 

Klinisch fallt ebenso wie bei der Myelo­
cystomeningocele die Geschwulstbildung in 
der Wirbelsaulengegend auf, und zwar ist 
die Cyste ebenfalls von auBerer Haut bedeckt, 
durchscheinend und teilweise reponierbar. 
Druck auf den Sack fiihrt zum prallen Her­
vortreten der Fontanellen und zu Hirndruck­
symptomen. Die Punktion des Sackes ergibt 
Liquor cerebrospinalis. Seltener geht die 
Meningocele mit Lahmungserscheinungen ein­
her und nur selten ist sie mit anderen MiB­
bildungen vergesellschaftet. Die Operation 

hat daher im Gegensatz zu der Myelocystocele bedeutend mehr Aussicht auf 
Erfolg. Sie besteht in der Entfernung der Cyste und in einer Osteoplastik. 
Wird die Cyste nicht operativ angegangen, so besteht die Gefahr, daB sie 

tV 
Abb. 35. Meningocele. Die Fliissigkeitsansamm­
lung zwischen Pia und Arachnoidea oder inner­
halb der Arachnoidea. Die Dura fehlt in der Sack­
wand, sie verliert sich ventral in der Sackwand. 
Das Riickenmark liegt in der Tiefe des Sackes. 

(Nach MUSCATELLO umzeichnet.) 

W. 
Abb. 36. Meningocele. Hydrops zwischen Pia 
(P) und Arachnoidea (A), oder in der Arach­
noidea. Die Sackwand wird von Haut (H), 

Dura (D)und Arachnoidea (A) gebildet. 
(Nach HILDEBRAND umgezeichnet.) 

spontan platzt und es SO zu einer Meningitis kommt. Erfolgt das Platzen des 
Sackes schon intrauterin, so werden die Kinder mit einer Liquorfistel geboren. 
Mit einer spontanen Ruckbildung der Cyste durch Schrumpfung diirfte nur in 
den seltensten Fallen zu rechnen sein, ebenso wie mit einer Spontanheilung 
durch Platzen der Cyste. 
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Spina bifida occulta. 
Die Spina bifida occulta, die erstmalig von VIRCHOW beschrieben wurde, 

gibt sich nicht durch eine cystische Vorwolbung der Riickgratgegend zu erkennen, 
sondern es weist nur eine umschriebene Hypertrichosis in der Wirbelsaulengegend 
auf diese Form von MiBbildung hin. Am haufigsten findet sich die Hyper­
trichosis, welche den Umfang eines Handtellers erreichen kann, oft aber nur aus 
einer einzelnen Locke besteht, in der Lendenkreuzbeingegend. Die Haare, welche 
in ihrer Farbe dem Kopfhaar gleichen und zur Lockenbildung neigen, konnen 
eine Lange von 15--27 cm erreichen. Zuweilen umgeben die Haare eine Narbe 
oder einen warzenformigen Hautknopf (ERNST). Die Hypertrichosis entspricht 
einer Wirbelspalte, die aber im allgemeinen nicht den Umfang des Haarfeldes 
erreicht. An Stelle der Hypertrichosis konnen auch lipomatose Geschwmste 
und Dermoidcysten die Gegend der Wirbelspalte anzeigen. Am Grund der 
Spalte ist die hintere Wand des Wirbelkanals nicht knochern, sondern durch 
eine fibrose, elastische SchluBplatte ersetzt. Die dorsale Dura verliert sich in 
Form von Faserziigen im Periost und im Fettgewebe. Die Hypertrichosis braucht 
sich nicht auf die Wirbelsaule zu beschranken, sondern sie kommt auch an ent­
feruteren Teilen vor, wie z. B. an den gelahmten atrophischen Beinen. In Gegend 
der Wirbelspalte, sowie an den atrophischen Beinen konnen auch Pigment­
flecken auftreten. 

Das Riickenmark ist in den meisten Fallen verlangert und kann sogar um 
eine betrachtliche Strecke (5 Wirbel) iiber den zweiten Lumbalwirbel nach 
abwarts reichen. Es miissen dann die caudalen Riickenmarkswurzeln sogar riick­
laufig nach oral umbiegen. Das Riickenmarksende kann an der Spina bifida 
angewachsen sein oder es inseriert erst das Filum terminale dort. Das Riickenmark 
steht in enger Verbindung mit einem geschwulstahnlichen Gebilde, ist von ihm 
eingebiillt und dadurch von hinten und von der Seite her abgeplattet. Nach 
VON RECKLINGHAUSEN wird dieses Gewebe als Myolipofibrom bezeichnet. Das 
Riickenmark selbst ist stark geschadigt und seine eine HaUte verkiimmert. Die 
graue Substanz enthalt nur wenige Ganglienzellen und die hinteren Wurzeln 
sind atrophisch (VON RECKLINGHAUSEN). 

Bei del" Spina bifida occulta stellen sich die Krankheitserscbeinungen meist 
erst im spateren Kindes- oder im Pubertatsalter ein. Die bis dahin gesunden 
Kinder werden von schlaffen Lahmungen an den unteren Extremitaten befallen 
und nach und nach kommt es zur Ausbildung eines beiderseitigen paralytischen 
Pcs equinovarus. Hand in Hand damit geht eine Sphincterschwache, die bis zur 
Inkontinenz fiihren kann. Lebhafte, reiBende und neuralgiforme Schmerzen in 
den Beinen vervollstandigen das Symptomenbild. Die Spina bifida occulta 
kann aber auch sehr symptomenarm sein und als einziges Symptom nur Enuresis 
nocturna oder eine erst im Alter auftretende Ischias aufweisen. Zur Sicherung 
der Diagnose wird man in diesen Fallen die Rontgenuntersuchung heranziehen, 
welche dann den Wirbelspalt erkennen laBt. 

Nach KATzENSTEIN erklart sich das spate Einsetzen der Krankheitserschei­
nungen dadurch, daB das an der elastischen Deckplatte (Membrana reuniens) 
fixierte Riickenmark durch das raschere Wachstum der Wirbelsaule im spaten 
Kindes- bzw. Pubertatsalter eine Zerrung erfahrt, welche eine Schadigung des 
Riickenmarks und so die Lahmungen zur Folge hat. Ein auffallend spates Ein­
setzen der Symptome gibt PERITZ an, der bei zwei seiner Patienten erst im 
20. bzw. 40. Lebensjahr Blasenstorungen und Lahmungserscheinungen auftreten 
sah. In drei Fallen beobachtete er die ersten Symptome im AnschluB an einen 
Unfall (Fall auf den Riicken). 

Die Spina bifida occulta ist in den letzten J ahren von verschiedenen Seiten 
(MAAHs, KATZENSTEIN, BURDENKO) mit Erfolg operativ angegangen worden. 

Handbuch der Neurologie. XVI. 14 
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MAAHS kerbt die das Riickenmark bedeckende Membrana reuniens an mehreren 
Stellen ein, urn so das darunterliegende Riickenmark von dem Druck und Zug 
zu befreien, den diese Membran ausiibt. KATZENSTEIN und JONES entfernen die 
Membrana reuniens vollkommen und haben damit angeblich gute Resultate 
erzielt. 

Hydromyelie. 
Wird der dorsale Ependymkeil bei seinem ventralen Vordringen gehemmt, 

so bleibt das Aneinanderlegen der seitlichen Medullarwande aus und es resultiert 
eine mehr oder minder groBe zentral gelegene Hohle, die mit Epithel ausgekleidet 

Abb. 37. Querschnittdurch das mittlere Halsmark. GroBe, glattwandige zentral gelegene Hohle, welche 
das Riickenmark zu einem schmalen Saum komprimiert hat. (Markscheidenbild, Vergr. 4,5fach .) 

ist (Hydromyelus). Da der hintere Ependymkeil in verschiedenen Entwicklungs­
stufen stecken bleiben kann, konnen die verschiedenen Formen von Hydro­
myelie entstehen (BIELSCHOWSKY, HENNEBERG, OSTERTAG). Es kann die hydro­
myelitische Hohle den erweiterten Zentralkanal, genauer gesagt das Medullar­
rohr, darstellen oder es kann dorsal von einem Zentralkanal oder einem Haufen 
von Ependymzellen eine von Ependym ausgekleidete Hohle gelegen sein. Diese 
Form kommt dadurch zustande, daB der ventrale Ependymkeil sich abschniiren 
und allein einen Zentralkanal bilden kann. Daneben soIl es auch eine erworbene 
Hydromyelie geben, deren Ursache erstens in einer Riickenmarkskompression, 
zweitens in einem behinderten AbfluB des Liquors infolge von Hemmungs­
bildungen im Riickenmark zu suchen sein solI (KAISER und KUCHENMEISTER). 
Dem Autor erscheint es aber mehr als zweifelhaft, daB eine Riickenmarks­
kompression allein eine echte Hydromyelie erzeugen kann, denn unter dem 
relativ groBen Material von Riickenmarkskompressionen, welches die Sammlung 
des Neurologischen Forschungsinstitutes Breslau birgt und die ich histologisch 
untersucht habe, war keine einzige echte Hydromyelie zu finden. Unserer 
Erfahrung nach ist in der iiberwiegenden Mehrzahl der FaIle die Hydromyelie 
auf eine Entwicklungsstorung zuriickzufiihren. 

Anatomie. 
Bei der makroskopischen Betrachtungsweise erscheint das Riickenmark meist 

im Halsanteil stark aufgetrieben. Die weichen Riickenmarkshaute zeigen eine 
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leiehte Triibung, doeh ist eine starkere Verdiekung meist nieht naehweisbar. 
Bei ausgesproehener Hydromyelie fluktuiert das Riiekenmark und fallt bei 
nieht sehr sorgfaltiger Herausnahme infolge Einsehneidens zusammen. Die im 
allgemeinen glatte Hohle, die zentral gelegen ist, erseheint bald kreisrund 

Abb. 38. Querschnitt durch das untere Halsmark. Die mehr rautenformige Hohle hat an Urnfang 
eingebiillt und liegt mehr im Areal des einen Hinterstranges. Die Riickenmarksubstanz ist weniger 

geschadigt. (Markscheidenbild, Vergr. 4,5fach.) 

(s. Abb. 37), quer- oder langsoval, bald rautenformig (s. Abb. 38 u. 39). Die Haupt­
hohle kann Divertikelbildungen und Ampullen aufweisen, doeh sind diese bei 
der Hydromyelie im allgemeinen seltener als bei der Syringomyelie. Die Auf­
fassung , daB die graue Substanz mehr leidet als die weiBe, hat keine allgemeine 

Abb. 39. Querschnitt durch das obere Brustmark. Die Hohle hat an Umfang abgenommen. Auf 
der einen RiickenmarkshaIfte Neurose. (Markscheidenbild, Vergr. i ,Mach.) 

Giiltigkeit. Sieher werden sowohl die Vorder- wie HinterhOrner stark kom­
primiert und ausgezogen, doeh werden dabei die Ganglienzellen nieht so ge­
sehadigt wie bei der Syringomyelie. Sie erseheinen oft in einer Riehtung gestreekt, 
es zeigen aber sowohl Kern wie NIssL-Granula meist keinen pathologisehen 
Befund. In sehweren Fallen oder bei fortgesehrittenerem Leiden erweisen sieh 
aueh die Ganglienzellen pathologiseh verandert. Die weiBe Substanz kann 
dureh die Hohle zu einem sehmalen Saum zusammengepreBt werden, wobei vor 
allem die Hinterstrange in Mitleidensehaft gezogen werden (s. Abb. 37 und 38). 

14* 
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Zunachst ist die Hohlenwand, wie bereits erwiihnt, glatt und mit Epithel 
ausgekleidet, unter dem ein Streifen von Glia gelegen ist (s. Abb. 40). Das 
Ependym kann aber durch Maceration zugrunde gehen und dann wird die Hohlen­
wand nur von Glia gebildet. Durch Blutung und Druck kann es sekundiir zum 
Zerfall von Gliagewebe kommen, der wieder von einer neuen Gliareaktion 
gefolgt sein kann. Auf diese Weise konnen schlieBlich Bilder entstehen, die 
sich auch anatomisch von der Syringomyelie nicht mehr unterscheiden lassen. 
Umgekehrt kann naturlich auch eine syringomyelitische Hohle sekundiir mit dem 
Zentralkanal in Verbindung treten und dann streckenweise einen Ependymbelag 
tragen. Die Hydromyelie kann mit einem Hydrocephalus intemus kombiniert sein. 
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Abb. 40. Die 'Wand der Riickenmarkshohle bei stl1rkerer VergriiJlerung zeigt den Ependymbelag, 

der in ganzer Ausdehnung vorhandcn ist. (NISBL·Bild, Vergr. 200fach.) 

Die Symptomatologie der Hydromyelie zerfiillt entsprechend ihrer Topik 
und Ausdehnung in Storungen, welche durch Schiidigung einerseits des Graues, 
andererseits der Ruckenmarksstriinge bedingt sind. Aus der Liision des Graues 
resultieren schlaffe Liihmungen (Vorderhom), sensible Storungen (Hinterhom) 
und vegetative Storungen (Seitenhom). Da die Symptomatologie der Hydro­
myelie weitgehend mit der der Syringomyelie ubereinstimmt, wird, urn Wieder­
holungen zu vermeiden, im Kapitel Syringomyelie auf sie eingegangen. 

Hervorgehoben sei aber an dieser Stelle, daB nach unseren Erfahrungen, 
zumal in den Anfangsstadien, bei der Hydromyelie die Strangliisionen gegenuber 
den Zerstorungen des Graues im V ordergrund stehen. Dies solI an Hand einer 
Abbildung gezeigt werden, die von einer Kranken mit einer Hydromyelie des 
Halsmarkes stammt. Beide Arme und Hiinde lassen eine typisch spastische 
Haltung erkennen (s. Abb. 41) und auch an den unteren Extremitaten waren 
Zeichen der Pyramidenbahnschiidigung nachweisbar, die im allgemeinen nicht 
so ausgesprochen sind wie die an den oberen Extremitiiten. 1m weiteren Verlauf 
der Erkrankung gesellte sich dann zur Strangschiidigung eine leichte Schiidigung 
des Graues (Vorderhom), was zum Nachlassen der spastischen Erscheinungen 
fuhrte. Bei der gleichen Patientin fand sich eine Kyphose im Brust- und eine 
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ausgesprochene Lordose im Halsteil der Wirbelsaule. Die Lordose der Hals­
wirbelsaule scheint bei der Hydromyelie wesentlich haufiger anzutreffen zu sein 
als bei der Syringomyelie. Gewohnlich faUt auch auf, daJ3 die Kranken ihre 
Halswirbelsaule auffaUend steif halten. Ob die bei der Hydromyelie vor­
kommenden Sensibilitatsst6rungen mehr durch eine lameUare Schadigung des 
Vorderseitenstranges oder durch Hinterhornzerstorung bedingt sind, laJ3t sich 
oft nicht mit Sicherheit sagen, doch spricht vieles mehr fur die erste Annahme. 
Auffallend ist die in der Literatur wiederholt mitgeteilte Tatsache, daJ3 ana­
tomisch festgesteUte ausgcdehnte hydromyelitische Hohlen klinisch nur sparliche 
oder gar keine Symptome gemacht haben. (Genaue Symptomatologie s. Kapitel 
Syringomyelie.) Der Autor halt es nicht fur zweckmaJ3ig, die Hydromyelie als 
Pseudosyringomyelie zu bezeichnen (PUUSEPP), 
da die Pathogenese der echten Hydromyelie 
einheitlicher und besser bekannt ist als die der 
Syringomyelie. 

Das Erkrankungsalter der Hydromyelie faUt 
zwischen das 20. und 40. Lebensjahr. Oft ist 
der genaue Beginn des Leidens nur schwer fest­
zusteUen, da die Patient en den ersten Krank­
heitserscheinungen haufig wenig Beachtung 
schenken. DaJ3 die Hydromyelie ebenso wie die 
Syringomyelie das mannliche Geschlecht bevor­
zugt, konnte auf Grund unseres Materials und 
der in der Literatur gefundenen FaUe nicht 
festgesteUt werden. Die Beobachtung, daJ3 bei 
der Hydromyelie wie bei den ubrigen MiJ3bil­
dung en des Ruckenmarks, welche doch auf Ent­
wicklungsstorungen zuruckzufuhren sind, die 
Vererbung keine groJ3ere RoUe spielt, konnte 
den Leser momentan befremden, doch spricht 
dieses nur dafiir, daJ3 diese MiJ3bildungen als 
Mutationen aufzufassen sind. 

Abb . 41. Patientin mit einer Hydro· 
myelic des Halsmarkes. Arme und 

Hande zeigen typisch spastische 
Haltung. 

Die Prognose ist quoad vitam relativ gut, quoad sanationem dagegen schlecht. 
Der Verlauf der Erkrankung ist im allgemeinen sehr langsam chronisch-pro­
gressiv und erstreckt sich haufig uber Jahrzehnte. Durch auJ3ere Gewalt­
einwirkungen, durch einen Fall auf den Rucken, kann es zu einer rasch fort­
schreitenden Verschlechterung kommen. 

Die Therapie der Hydromyelie, die nur eine chirurgische sein kann, ver­
suchte zunachst durch Punktion den Druck innerhalb der Hoble herabzusetzen 
(Myelopunktion) und dadurch das Ruckenmark von der Kompression zu be­
freien (PUUSEPP). Da sich aber die Flussigkeit innerhalb der Hohle verhaltnis­
maBig rasch erganzte, konnte der Erfolg dieses Eingriffes nur ein vorubergehender 
sein. Daher suchte man durch einen Einschnitt in die hinteren Teile des Rucken­
markes einen dauernden AbfluJ3 in den Subarachnoidealraum zu schaffen 
(PUUSEPP). Auf diese Weise soIl eine Besserung der Symptome erzielt werden 
konnen. Urn einen entsprechenden AbfluJ3 des Hohleninhaltes zu erreichen, 
muJ3 man naturlich den Einschnitt am tiefsten Punkt der lang ausgezogenen 
Hohle legen und die Hohle moglichst weit eroffnen. Zu diesem Zweck wird 
vorher eine Fullung mit absteigendem Lipiodol vorgenommen (Myelographie). 
Als eine unangenehme Beigabe, die aber bei der Hydromyelie nicht so ins Ge­
wicht faUt wie bei der Syringomyelie, muJ3 die Neigung des Bindegewebes zur 
Proliferation in Kauf genommen werden. 
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Heterotopien des Riickenmarks. 
Wie VAN GIESON mit Recht hervorhebt, ist in der Literatur eine ganze Anzahl 

von Heterotopien beschrieben, die Folge einer fehlerhaften Herausnahme sind 
und auf Druck, Zug und Quetschung zuruckgefuhrt werden mussen. Es ist 
daher bei der Beurteilung von Ruckenmarksheterotopien eine gewisse Vorsicht 
am Platze. 

Vereinzelte Ganglienzellen im MarkweiB wurden von uns bei serienweiser 
Untersuchung von Ruckenmarkspraparaten wiederholt zufallig beobachtet, und 
zwar liegen die gewohnlich multipolaren Zellen, die etwas kleiner als die V order­
hornzellen sind und auch nicht deren gleichmaBige NIssL-Granula besitzen, 

Abb. 42. Querschnitt durch das untere Halsmark. H eterotopie des einen Hinterhorns. 
(Vergr. 7,5fach.) 

meist im Areal der Hinterstrange. N ach SHERRINGTON sollen Ganglienzellen 
in der weiBen Substanz verstreut liegen und die Heterotopien sollen nur patho­
logisch gesteigerte Anhaufungen von solchen Ganglienzellen darstellen. Ver­
sprengungen von grauer Substanz in das MarkweiB wurden wiederholt be­
schrieben, so sah PICK bei einer progressiven Muskelatrophie einen Fleck von 
grauer gelatinoser Substanz im Hinterstrang, in welchem groBe Ganglienzellen 
gelegen waren. Mit dem einen Hinterhorn stand der Fleck in Verbindung und 
war von horizontalen und vertikalen Fasern durchzogen. Umgekehrt konnen 
gelegentlich Flecken von MarkweiB im Grau z. B. in der Gegend der Inter­
mediarzone vorkommen. Zuweilen treten Heterotopien auch symmetrisch auf. 
Eine Heterotopie in der Gegend des einen Hinterhornes, die klinisch keinerlei 
Erscheinungen machte, beobachteten wir rein zufallig. Yom Hinterhorn bog 
in der Gegend der Substantia gelatinosa ROLANDO ein Streifen von Grau zunachst 
ventral ab, der sich dann dorsal wendete, um dann wieder ventral zu ziehen 
und ungefahr an der Insertionsstelle des Ligamentum denticulatum die Rucken­
marksperipherie zu erreichen (s. Abb. 42). Der feinere Bau des Hinterhorns war 
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in diesem Falle gestort. Da die Heterotopien mehr anatomisches und nur wenig 
klinisches Interesse haben, solI nicht weiter auf sie eingegangen werden. 

Die Geschwiilste, die sich von den Seitenwandspongioblasten oder vom 
Neuroepithel ableiten, zahlen zwar zu den MiBbildungen des Riickenmarks, 
werden aber zweckmaBiger in dem Kapitel Syringomyelie beschrieben. 
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Erbliche organische N ervenkrankheiten. 

Allgemeine Einleitnng 1. 

Von F. KEHRER, Munster i. W. 

Mit 22 Abbildungen. 

In der Lehre von den Ursachen der Nervenkrankheiten spielt die Erblich­
keit eine sehr erhebliche Rolle. Schon unter den erstbeschriebenen erblichen 
I~eiden uberhaupt befinden sich die sog. nervosen Heredodegenerationen (JEN­
DRASSIK). Auf keinem Gebiete der Medizin, die Lehre von den Augenkrank­
heiten ausgenommen, von deren erblichen Arten hinwiederum ein nicht uner­
heblicher Teil in unser Gebiet fallt, gibt es eine gleich groBe Zahl erblicher 
Krankheitsgruppen wie in der Neurologie 2. Dabei kommt es bis in unsere 
Tage immer wieder einmal vor, daB bei Leiden, deren Verursachung bislang 
ganz dunkel war oder in unbestimmten auBeren Schadlichkeiten gesucht wurde, 
der Nachweis gelingt, daB der Vererbung die ausschlaggebende Rolle zufallt, 
sofern nur richtig darnach geforscht wird. Wah rend in der vorwissenschaft­
lichen Zeit letztere nur dann angenommen wurde, wenn eine bestimmte Krank­
heit bei Eltern und mehreren ihrer Kindern auftrat, hat die neuere Erblichkeits­
lehre, welche sich auf den Entdeckungen GREGOR MENDELS aufbaut, gezeigt, 
daB echte Erblichkeit auch dann vorliegen kann, wenn Eltern, GroBeltern und 
UrgroBeltern von ihr verschont bleiben, dafiir aber mehrere Geschwister befallen 
werden. Ja, in seltenen Fallen kann ein besonderes Zusammentreffen von 
kranken Erbmassen in einer Familie zur Unterdriickung der Anlage zu einem 
Leiden fiihren und so das scheinbar allen laienhaften Vorstellungen von Erb­
lichkeit zuwiderlaufende Ergebnis zustande kommen, daB jenes nur bei einem 
einzigen AngebOrigen einer solchen in Erscheinung tritt. Wieviele der Spiel­
arten organischer Nervenleiden wirklich vorzugsweise erblich sind, laBt sich 
somit heute noch nicht iibersehen. In vielen Fallen ist diese Entscheidung 
aber iiberhaupt unmoglich, einfach weil auBere Verhaltnisse eine geniigende 
Erforschung der fraglichen Sippe ausschlieBen. W 0 immer also bei genauer 
Nachforschung nach der Krankheitsgeschichte keine zureichende auBere Ursache 
gefunden werden kann, besteht der Verdacht, daB Erblichkeit eine besondere 
Rolle spielt. Denn "was nicht aus der Umwelt stammt, stammt eben aus der 
Erbmasse; eine dritte Ursachengruppe gibt es einfach nicht" (LENZ). 

Grundbegriife und Grundtatsachen. 
Da es sich zeigt, daB in weiten Arztekreisen diesbeziiglich Verwirrung herrscht, 

ist es niitzlich, einige biologische Grundbegriffe und Grundtatsachen, die fur die 
Lehre von den erblichen Krankheiten wichtig sind, kurz darzustellen: 

1 Grundsatzlich gelten die nachfolgenden Betrachtungen auch fiir die nicht-organischen 
erblichen Nervenkrankheiten, deren Darsteilung in diesem Handbuch sich an verschiedenen 
Steilen desselben findet_ In meine auf S. 269 zu findende Einteilung der erblichen Nerven­
leiden sind daher auch letztere aufgenommen. 

2 Leider stoBt der Versuch einer einwandfreien Erfassung des Anteils der erblichen 
Faile an der Gesamtzahl der nervosen Krankheitsfalle auf vorlaufig uniiberwindliche 
Schwierigkeiten_ 
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1. Das Wort "erblich" diirfen wir heutzutage nur noch dann anwenden, 
wenn erwiesen ist, daB die Krankheiteines Menschen entscheidend durch die 
Keimmassen der V orfahren bestimmt ist. Kennzeichen der Vererbung ist also 
die "Obereinstimmung in bezug auf eine Anlage zu bestimmten Merkmalen oder 
Erscheinungen zwischen blutsverwandten Angehorigen einer und derselben 
Sippe. Von wenigen Ausnahmen - namlich bestimmten "recessiven Leiden"­
abgesehen, kommt Vererbung darin zum Ausdruck, daB eine groBere, und zwar 
gesetzmaBige Zahl von blutsverwandten Menschen im wesentlichen dieselben 
Erscheinungen, in unserem FaIle also die gleiche Krankheit, und zwar zumeist 
"gleich" in jeder Beziehung: hinsichtlich klinischem und ana tomischem Bild, 
Entwicklung in bestimmten Lebensabschnitten, Verlauf usw. ("Homotypie" 
usw. s. S. 246), aufweisen. 

2. Das Wort "angeboren" ist nicht mit "eingeboren" gleichzusetzen. An­
geboren, d. h. bei der Geburt schon im Individuum vorhanden und dann schon 
bald nach der Geburt erkennbar, konnen auch Folgen auBerer Schadigungen 
sein, MiBbildungen des Schadels durch eine fehlerhafte Lage der Frucht im 
Mutterleib, Schadigungen derselben durch den Geburtsvorgang oder durch 
Krankheitserreger, insbesondere Syphilis. Rier von hereditarer, also erblicher 
Syphilis zu sprechen, ist laienhaft, entspricht jedenfalls nicht dem wissen­
schaftlichen Sprachgebrauch des Wortes "erblich". Syphilis kann anerzeugt 
sein, und ihre Spatfolgen konnen sich noch bei den Enkeln desjenigen, der die 
Spirochaten von nicht blutsverwandten Menschen iibernommen hat, aus­
wirken, aber auch bei diesen liegt keine "Vererbung" der Syphilis oder deren 
Folgen vor, sondern eine Spatschadigung der Lebensverfassung (s. S. 251). 

Abgesehen davon ist es geradezu ein Kennzeichen der ganz iiberwiegenden 
Mehrzahl der echten erblichen Krankheitszustande, wenigstens der neurologi­
schen, daB sie nicht schon bei oder bald nach der Geburt in Erscheinung treten, 
sondern im spiiteren Leben: manchmal in der spateren Kindheit, am haufigsten 
in und bald nach der Pubertat, nachstdem (wie z. B. beim Erbveitstanz zwischen 
30. und 40. bis 50. Jahr) in den Lebensjahren, welche biologisch nicht irgendwie 
besonders gekennzeichnet sind, jedenfalls an sich nicht mehr der Evolution, 
andererseits aber auch noch nicht der Involution entsprechen oder zu ent­
sprechen scheinen, es sei denn, daB man sie als Rohepunkt des Individual­
lebens auffassen will, und ganz gelegentlich erst in der Involution selbst. Beginn, 
Entwicklung und Ablauf der aus erblicher Anlage erwachsenden Krankheiten 
sind also keineswegs so haufig an bestimmte Stationen oder Phasen der Lebens­
entwicklung - worunter im weiteren Sinne ja auch die Altersriickbildung zu 
rechnen ist - gebunden, daB sie mit dieser in einen inneren Zusammenhang 
gebracht werden konnten. Wenn es noch eines Beweises fiir diesen Grundsatz 
bedurft hatte, so ist er durch die (S. 242 eingehend zu besprechende) Tatsache 
geliefert, daB ganz scharf umrissene Erbleiden innerhalb derselben Familie 
in aufeinanderfolgenden Geschlechtern zu verschiedenen Lebensjahren (zwischen 
Pubertat und sog. Prasenium) zum Durchbruch kommen. Allein schon in der 
Unabhangigkeit der Entwicklung erblicher Leiden von der Lebensentwicklung 
kommt die besondere biologische Eigengesetzlichkeit aller Erbleiden sinn­
fallig zum Ausdruck. Ein im eigentlichen Sinne angeborenes Leiden erweckt 
also zunachst eher den Verdacht, daB es nicht auf Erblichkeit beruhe, wenn es 
natiirlich auch - freilich selten genug - angeborene, d. h. bald nach der Geburt 
erkennbare Krankheitszustande gibt, die wirklich im wissenschaftlichen Sinne 
erblich sind. 

3. So sehr man sich also hiiten muB, "angeboren" mit "erblich" zu ver­
wechseln, so wichtig ist es, sich klar zu machen, daB auch das familiare Auf­
treten eines Leidens an sich keineswegs schon Erblichkeit in dem wissenschaftlich 
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aHein in Betracht kommenden Sinne beweist. Wenn ein Mensch auf die Ein­
wirkung von Bakterien oder auBeren Giften mit spezifischen Abweichungen 
antwortet, so muB er natiirlich eine Bereitschaft zu dieser Reaktion haben, 
welche letzten Endes auch erblich ist. Diese Erblichkeit ist aber eine rassen­
oder stammesmaBige, d. h. mehr oder weniger bei allen Angehorigen der Bevolke­
rungsschicht, zu der er gehort, vorhanden. Bei bestimmten Familien bzw. 
Sippen dieser Bevolkerung kann von einem bestimmten Ahnen ber die Bereit­
schaft zu diesen Reaktionen, welche sich als Krankheiten darstellen (Infektions­
krankheiten usw.), starker, ja so viel starker ausgepragt sein als bei einem Teil 
der Bruder und Schwestern, daB im selben Lebensraum nur ein Teil einer Ge­
schwisterschaft erkrankt. Hier haben wir eine familiare Krankheit oder eine 
familiare Haufung derselben, aber das Entscheidende ist die auBere Schadlich­
keit. Wer von ihr verschont bleibt, wird nicht krank. Umgekehrt ist ein wesent­
liches Kennzeichen aller Erbleiden, daB sie grundsatzlich ganz unabhangig 

_-Epidermolysis 611Uosa dyslr. @-lfor6us llecKltnshausen. 
Abb.1. Konvergierende Vererbung. (Nach CURTIUS und STEMPEL.) 

von auBeren Einflussen, allein aus inneren Ursachen ("endogen") entstehen 
und sich entwickeln. Letztere beeinflussen sie gar nicht oder nicht mehr als 
bei jedem anderen Menschen, der nicht die Anlage zur fraglichen Erbkrankheit 
in sich tragt (s. spater S. 248). 

So ergibt sicb denn, daB die gleichformige Erkrankung eines bestimmten 
Teiles (von 1/4, 1/3 oder 1/2) aller Angehorigen einer Geschwisterschar, die von 
"pbanotypisch" gesunden Eltern bzw. Vorfahren stammen, stets den Verdacht 
einer ausschlieBlich aus erblicher Anlage erwachsenden Krankheit nahelegt. 
W 0 immer in einer groBeren Geschwisterreihe mehr oder weniger aIle Kinder 
oder eine groBere Zahl unmittelbar aufeinanderfolgender Geschwister denselben 
krankhaften Zustand bieten, ist es umgekehrt das Wahrscheinlichste, daB 
dieser ausschlieBlich durch eine auBere Schadigung hervorgerufen ist, welche 
irgendwann (zwischen Zeugung und Zeitpunkt der Manifestation, voran infolge 
Erkrankungen der Mutter oder wahrend des Geburtsvorganges) auf die Betreffen­
den eingewirkt hat. Es ist dies um so wahrscheinlicher, je friiher im I"eben diese 
Storung in Erscheinung tritt, und je unveranderlicher sie ist. Naturlich kann 
durch zufallsmaBige Kreuzung von Tragern oder "Obertragern ("Konduktoren") 
verschiedener, aber phanotypisch ahnlicher Erbleiden eine besondere auBerlich 
familiare Haufung vorgetauscht werden. Ein sehr sinnfalliges Beispiel derart 
liefert beispielsweise eine Beobachtung von CURTIUS und STEMPEL: Eine Kranke 
mit dominant vererbter Epidermolysis bullosa dystrophica zeugte mit einem 
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Manne, der wie seine 3 Schwestern an RECKLINGHAUSENscher Krankheit litt, 
6 Kinder, von denen 4 beide Leiden, je eines aber nur dieses oder jenes bot 
(s. Abb. 1). Die obige Regel muB nun aber noch erweitert werden: Wenn inner­
halb einer groBeren Geschwisterreihe fast aIle oder nur eine Person befallen, 
die Eltern aber gesund sind, liegt in der ganz iiberwiegenden Mehrzahl der 
FaIle eine ausschlieBlich durch auBere Schadigungen hervorgerufene Erkrankung 
vor; beim Rest der FaIle von sporadischem Auftreten handelt es sich urn recessive 
Vererbung, wie sie bisher bei Tagblindheit, Heredoataxie, Muskeldystrophie 
beschrieben ist. Hier ist die Einzelerkrankung (d. h. die alleinige Erkrankung 
einer einzelnen Person eines Familienkreises) durch eine zu geringe Kinderzahl 
der Ubertrager der recessiven Anlage zu erklaren, d. h. daraus, daB die weiteren 
Geschwister, bei welchen diese Anlage sich manifestieren miiBte, aus irgend­
welchen Griinden nicht mehr gezeugt, geboren oder am Leben erhalten werden. 
Das Beispiel von HANHARTS 
Sippentafel (s. Abb.16) zeigt, 
daB der Nachweis der reces­
siven Erblichkeit auch hier 
gelange, wenn die genealo­
gischen Ermittelungen ge­
niigend vollstandig waren. 

Bei der Anwendung des 
W ortes familiar muB man 
sich natiirlich dariiber klar 
sein, daB jedes erbliche 
Merkmal familiar in dem 
Sinne ist, daB mit ungeheuer 

Abb.2. 

seltenr)ll, praktisch also gar nicht in Betracht kommenden Ausnahmen bei 
irgendeinem Familienmitglied, wenn auch unter Umstanden erst bei weit 
entfernten Blutsverwandten, die Anlage hierzu Zll finden ist. Das soll aber 
naturgemaB nicht mit dem Ausdruck "familiar" gemeint sein; denn dann 
handelte es sich urn eine Tautologie. Einen Sinn hat die Anwendung desselben 
also nurmehr fUr die Kennzeichnung des Auftretens mehrerer gleicher oder 
ahnlicher Krankheitsbilder in einer und derselben Familie, also eines Teiles 
einer groBeren Sippe; d. h. Familiaritat bedeutet: Haufung von Krankheits­
fallen ungefahr gleicher Form in ein und derselben Familie, sagt aber iiber die 
Ursachen dieser Haufung gar nichts aus. Es gibt, wie dargelegt, eine erbliche 
und eine nichterbliche (im letzteren FaIle also ausschlieBlich exogene) Familiari­
tat. Welche dieser beiden Moglichkeiten jeweils vorliegt, dariiber kann nur die 
genaueste Individual- und Familienforschung im Verein mit der Feststellung, 
daB das betreffende Leiden in einer groBeren Zahl anderer Sippen als erbliches 
erwiesen ist, entscheiden. Umgekehrt aber ist fiir den Nachweis der Erblichkeit 
nicht unter allen Umstanden eine solche Haufung in Form des Erkrankens von 
Geschwistern, Eltern, Kindern usw. erforderlich. Es kommen also, wenn auch 
sehr selten, erbliche Krankheitsfalle vor, die nichtfamiliar sind - wie man sich 
auszudriicken pflegt, sporadisch auftreten - oder deren Familiaritat nicht 
nachzuweisen ist. Inwiefern? - nun weil das Wort "familiar" ebenso wie das 
oben erorterte "angeboren" eine Kennzeichnung beschreibender Art ist, "erblich" 
dagegen eine Ursachenfeststellung. 

Das schOnste Beispiel von tamiliarer Hautung eines allein durch aufJere Schiidigungen 
1!erursachten Nervenleidens stellen die Beobachtungen von GUILJAROWSKY und WINO­
KUROFF (1929) (s. Abb. 2) dar. Sie betreffen 2 russische Familien, von denen die Er­
wachsenen in primitivster Hausindustrie Quecksilberthermometer verfertigten und infolge 
der geradezu unglaublichen Unvorsichtigkeit beim Umgehen mit diesem Metall aIle Familien­
mitglieder dauernder Gifteinwirkung ausgesetzt waren. Die 3 auBer Hause lebenden 
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Briider, die den Quecksilberdampfen nur bei der Arbeit ausgesetzt waren, und ebenso ein 
Kind, das den groBten Teil des Tages auBer Hause weilte, blieben verschont; aber auch 
diejenigen Kinder, welche Tag und Nacht mit den Erwachsenen in der giftgeschwangerten 
Wohnungsluft lebten, erkrankten ebenso an allen moglichen, vorwiegend extrapyramidalen 
und neurovegetativen Zustiinden wie die Thermometerarbeiter selbst. 

Heredodegeneration. 
Zu den wichtigsten Begriffen in der Lehre von den erblichen Nervenleiden 

gehort der der "Heredodegeneration", auf den wir nunmehr naher eingehen 
miissen. 

Wie so haufig in der Medizin ist die Anwendung dieses Ausdruckes, gegen den sich 
neuerdings einige medizinische Genealogen gewendet haben, historisch zu verstehen. 
Als JENDRASSIK ihn pragte, kam es ihm vor allem darauf an, einen Namen zu schaffen, 
der mit aller DeutlichkeitFalle von fortschreitender Riickenmarksschwindsucht ("Tabes"), 
Chorea, Muskelatrophie usw., welche sich durch ihre deutliche familiare bzw. erbliche 
Haufung auszeichneten und zumeist nach AbschluB der Lebensentwicklung der betreffenden 
Menschen, also wie im Leben erworbene Krankheiten in Erscheinung traten, gegeniiber 
anderen offensichtlich durch auBere Schadigungen verursachten Fallen mit gleichem oder 
ahnlichem Krankheitsbild abgrenzte. Die Gesamtheit aller dieser ausschlieBlich auf 
Erblichkeit beruhenden Nervenleiden nun Heredodegenerationen - oder wie JENDRASSIK 
spater auch noch gelegentlich sagte "Heredoanomalien" - zu nennen, lag um so naher, 
als - man muB freilich sagen zum Nachteil einer klaren Terminologie - ungefahr im 
selben Zeitabschnitt, der Wissenschaftsentwicklung allmahlich der Brauch aufkam, aile 
moglichen fortschreitenden Veranderungen und Krankheiten nervoser Art, welche irgendwie 
auf Abbau, Zerfall oder Absterben von funktionstragendem Gewebe beruhten, Degenera. 
tionen zu nennen; ich erinnere an die W ALLERSche Degeneration, die Hinterstrangdegenera­
tion der spatsyphilitischen Tabes und andere "Strangdegenerationen", schlieBlich die 
Ganglienzelldegenerationen bei den Hirnprozessen allerverschiedenster Ursache (SPIEL. 
MEYER). Es ist aDmit nicht berechtigt, wenn z. B. fuNHART und LENZ geltend machen, 
daB der Ausdruck "Heredodegeneration" eine "Doppelbildung" oder ein "Pleonasmus" 
sei. Denn mit dem Worte "Hereditat" ist ja, wie KOLLARITS zutreffend ausfiihrt, keines­
wegs an sich schon gesagt, daB es sich um eine Minusvariation handelt, insofern es auch 
"Abartungen nach den Plusseiten" gibt. Wenn andererseits LENz darlegt, sofem mit der 
Wortzusammensetzung "Heredodegeneration" einfach das Zugrundegehen von Organen 
aus inneren (erblichen) Ursachen gemeint sein solIe, so sei diese Bezeichnung erst recht 
irrefiihrend, so iibersieht er, daB, wie dargelegt, der Name "Degeneration" in den Kreisen 
der pathologischen Anatomen fiir den (mikroskopischen) einfachen Schwund von Gewebe 
BO allgemein gebrauchlich geworden ist, daB an eine Ausmerzung desselben kaum mehr 
zu denken ist, zumal der Name "Degeneration" im histologischen Sinne nicht ohne weiteres 
durch "Nekrose" und hochstens durch "Nekrobiose" ersetzt werden kann. Sehr viel 
schwerwiegender ist demgegeniiber der Einwand, daB J ENDRASSIK mit "Heredodegeneration" 
die Gesamtheit der auf Erblichkeit beruhenden nervosen Krankheitszustiinde meinte, 
was er selbst spater dadurch zum Ausdruck brachte, daB er dann auch von "Heredo. 
anomalien" Bprach. Insofem bestand allerdings, miissen wir heute sagen, z'Yischen J ENDRAS· 
SIKS Degenerationsbegriff und dem der pathologischen Anstomen keine Ubereinstimmung. 

Ich sehe also keine grundsatzlichen Bedenken, den Ausdruck "Heredo­
degeneration" auch weiterhin zu gebrauchen, und zwar fiir jene erblichen Krank­
heiten, welche in der Hauptsache auf einem fortschreitenden Schwund (Nekrose) 
bestimmter nervoser Gewebsarten beruhen; dies sind somit die erblichen ProzeB­
krankheiten im Gegensatz zu den "Heredokonstitutionen" in dem S. 238 f. 
von mir bezeichneten Sinne. Wenn man will, kann man mit M. BIELSCHOWSKY 
(s. spater S. 268) den Begriff dernervosen Heredodegeneration noch weiter 
einengen und der Nekrose bestimmter Gewebsteile (Ganglien-, Glia- oder GefaB­
zellen) im Gegensatz zu der des gesamten Parenchyms vorbehalten. Es sei 
an dieser Stelle besonders darauf hingewiesen; daB die scharfe Heraushebung 
der in diesem Sinne gekennzeichneten Heredodegenerationen auch deshalb 
erforderlich ist, weil- wie SPATZ und SPIELMEYER betont haben und besonders 
gegeniiber JENDRASSIK betont werden muG - bei den hierher gehorenden 
Kranken anatomisch nichts gefunden wird, was auf irgendwelche von Haus 
aus bestehende Entwicklungsstorungen des Nervensystems und vor allem der 
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betroffenen Gebilde hinweist. Die Bedeutsamkeit dieser Tatsache wird auch 
kaum dadurch in Frage gestellt, daB der endgiiltige Beweis, jene seien nicht ab 
ovo sozusagen "gezeichnet", niemals gelingen kann, und zwar aus dem durch­
sichtigen Grunde, weil selbst dann, wenn es einmal moglich sein sollte, den 
Angehorigen einer erbkranken Sippe vor dem Manifestationsalter der Krankheit 
anatomisch untersuchen zu konnen, nie gesagt werden kann, ob denn dieser 
wirklich ein Trager der Erbkrankheitsanlage ist. 

Neben der Bezeichnung "Heredodegeneration" ist in Anlehnung an GOWERS 
auch vielfach von "Abiotrophien" oder, wie es sprachlich richtiger heiBen miiBte, 
"Biatrophien" die Rede; zum Teil gebraucht man dies en Ausdruck im selben 
Sinne wie den der Heredodegeneration. Da die Ubersetzung von Biatrophie 
Lebensschwund oder Abmagerung lautet und von manchen Autoren geradezu 
mit Lebensschwache iibersetzt wird, ist diese Bezeichnung viel zu unbestimmt, 
urn das zu kennzeichnen, was gemeint ist: erblicher Gewebsschwund. Biatrophie 
wiirde an sich mit gleichem Recht fiir die Involution der Organe im Klimak­
terium und Senium gebraucht werden wie fiir die Atrophien infolge exogener 
Schadigungen der Kindheit (man denke an das Wort "Padatrophie"), also 
Zustande, die gerade nicht in dem Sinne erblich sind wie das, was durch den 
Namen Biatrophie abgegrenzt werden solI. Wir miiBten also schon von erb­
lichen Biatrophien oder, urn eine einheitliche griechische Wortbildung zu haben, 
von "Gerw,trophien" sprechen. Aber auch dann wiirde diese Bezeichnung nur 
fiir einen Teil der erblichen Nervenkrankheiten gelten: Angesichts des Um­
standes, daB es in der Medizin Brauch geworden ist, im Gegensatz zu A- und 
Hypoplasie von Atrophien nur zu sprechen, wenn ein bereits fertig entwickeltes 
Organ einem Schwund verfallt, wiirde das Kennwort "Genatrophien" allein 
fUr die nach AbschluB der Individualentwicklung zum Ausdruck kommenden 
Leiden, also die erblichen ProzeBerkrankungen in Frage kommen. Zudem ist 
aber noch zu sagen, daB diejenigen Autoren, welche das Wort Abiotrophie 
gepragt oder regelmaBig gebraucht haben, damit bestimmte genetische Vor­
stellungen verkniipften, die durch die neuere Erblichkeitslehre ganzlich iiber­
holt sind. 

Zunachst hat man die bekannte "Aufbrauchtheorie" EDINGERS auch zur 
Erklarung der nervosen Erbkrankheiten heranziehen wollen. Wie ich spater 
ausfiihren werde (S. 248), muB dies auf Grund tatsachlicher Erfahrungen mit 
allem Nachdruck zuriickgewiesen werden. Wenn diese - soviel ich weiB, nur 
innerhalb der Neurologie ernstlich erorterte - Auffassung besagen solI, daB 
gewisse Krankheiten letztlich durch eine Dberbeanspruchung bestimmter Teile 
bzw. Systeme des Nervensystems verursacht seien, so kommt sie fUr keine 
Gruppe erblicher Nervenleiden auch nur teilweise in Betracht. Will man aber 
unter Aufbrauch die Abniitzung durch die durchschnittlichen Anspriiche des 
Lebens verstehen, so besagt dieser Ausdruck so wenig, daB es sich wirklich 
nicht lohnt, ibn anzuwenden. Oder wenn man etwa dennoch mit ibm die 
bestimmtere Vorstellung verkniipfen wollte, daB die erblicben Nervenkrank­
heiten auf einer aus der Keimanlage erwachsenden - eben erblichen - "Lebens­
schwache" bestimmter Gewebsarten oder Gewebsabkommlinge des Zentral­
nervensystems (SCHAFFER), bestimmter Hirnteile usw. beruhen, so hat man 
sich bereits einer Anschauung verschrieben, die nur allzu bequem unser Nicht­
wissen zudeckt. 

Auch das hat JENDRASSIK bereits von ungefiihr gesehen, wenn er etwa gegeniiber der 
Aufbrauchtheorie geltend macht: "Die Pyramidenbahnen z. B. (im Falle der spastischen 
Heredodegeneration, Ref.) degenerieren nicht, weil man alt wird, auch nicht, weil man sie 
benutzt"; und doch hat auch er zur Erkliirung der Entstehung der erblichen Nervenleiden 
so unbestimmte und unbegriindbare Vorstellungen herangezogen wie die von einer 
"mangelnden Vitalitiit", einer "nicht harmonischen Entwicklung" mit teilweiser "Insuffi-

15* 
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zienz gewisser Gewebselemente", Wolge deren "ein System noch den Anforderungen 
eines Kindes geniigen kann, dann aber, anstatt ... mit der iibrigen Entwicklung Schritt 
zu halten, seine Le bensfiihigkeit verliert." 

Wir werden gut tun, alle derartigen Gedankengange beiseite zu schieben 
und uns damit abzufinden, daB wir vorlaufig kaum eine Ahnung davon haben, 
wie es, wenn man so sagen solI, die Erblichkeit macht, daB in der einen Sippe 
eine Erbchorea, in einer anderen eine erbliche spastische Parese, in einer dritten 
eine Myotonia congenita, in einer vierten eine amaurotische Idiotie, in einer 
fiinften eine diffuse Sklerose usw. entsteht und nach eindeutigen Gesetzen 
weitergeerbt wird. Es hat im augenblicklichen Zeitpunkt der wissenschaftlichen 
Entwicklung also wirklich keinen Sinn, aber andererseits ist es auch angesichts 
des stetigen Fortschritts der experimentellen Genealogie und der Histopathologie 
der nervosen Erbkrankheiten durchaus nicht notig, sich den Weg der For­
schung mit derartigen nebelhaften Vorstellungen zu verschleiern, die alles und 
nichts erklaren. Halten wir uns also an die tatsachliche Erfahrung. Diese 
aber lehrt, daB wir, was spater im einzelnen auszufiihren sein wird, heute bereits 
eine ganze Reihe von Sippen kennen, in denen anatomisch und klinisch gleiche 
Krankheitszustande nach gleichen MENDEL-Gesetzen vererbt werden, und daB 
unter ihnen heute schon gut abgrenzbare erbliche A- bzw. Hypoplasien ebenso 
zu finden sind wie erbliche ProzeBkrankheiten. Unterschiitterlich fest steht 
also heute, daB der bindende Nachweis fiir die Erblichkeit eines bestimmten 
Leidens dadurch erbracht wird, daB sein Auftreten innerhalb einer Reihe auf­
einanderfolgender Geschlechter einer Sippe nach den MENDELschen Erbregeln 
erfolgt, d. h. nach den Regeln, welche im Ziichtungsversuch von Pflanze und 
Tier durch GREGOR MENDEL gefunden und durch die ganze neuere Erbzucht­
lehre als grundlegend erkannt worden sind. Echte und ausschlieBliche Erblich­
keit liegt somit nur da vor, wo die Wiederholung mehr oder weniger gleich­
fOrmiger ("homologer", richtiger "homoformer") Krankheitserscheinungen bei 
Vor- und Nachfahren auf der Auswirkung von Anlagen beruht, die in der Erb­
masse der betroffenen Individuen selbst gelegen sind; und die "Obertragung 
dieser Anlagen erfolgt nach den MENDELschen Regeln. 

Vererbungsarten. 
Es konnen naturgemaB hier nicht die theoretischen Grundlagen bzw. die 

anatomische Begriindung dieser Regeln gegeben werden, zumal an zahlreichen 
Stellen des naturwissenschaftlichen und medizinischen Schrifttums ausfiihr­
liche Darstellungen dieser Lehre zu finden sind. Es sollen hier nur die ent­
scheidenden Tatbestande der Vererbungsarten, die durch die Kennworte domi­
nante und recessive Vererbungsart mit ihren Unterformen bezeichnet sind, 
besprochen werden. 

Durch das Wortpaar Dominanz und Recessivitiit wird ausgedriickt, daB das bei einem 
der Erzeuger vorhandene Merkmal, in unserem Falle also die betreffende Krankheit, iiber 
das Fehlen derselben bzw. die Anlage zu ihr iiber die Anlage zum Freisein und Frei­
bleiben von dieser beim anderen Erzeuger dominiert, oder daB umgekehrt die erstere 
Anlage unterdriickt wird, daher recessiv ist gegeniiber der letzteren. Durch zahllose 
Versuche bei Pflanzen und Tieren ist die gesetzmaBige Wiederkehr des Durchschlagens 
einer Anlage gegeniiber der zugehorigen, aber antagonistischen ("allelomorphen") zahlen­
maBig festgelegt (s. die Schemata von LENZ). 

Wiirde sich eine bestimmte Krankheit beim Menschen einer bestimmten Sippe durch 
Kreuzung dieser ziichten lassen, so wie ein Merkmal im MENDEL-Versuch bei Tier oder 
Pflanze, so wiirde sich bei Dominanz ergeben: Sind beide Eltern gesund, so sind samtliche 
Kinder gesund, ist ein EIter krank, so sind 50-100% der Kinder krank. Ein krankes 
Individuum hatte stets einen kranken Elter und im Durchschnitt je zur Halfte kranke 
Geschwister und kranke Kinder. Aufwarts in der Ahnenreihe wiirde die Krankheit in 
ununterbrochener Reihe durch alle aufeinanderfolgenden Geschlechterreihen nachzuweisen 
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sein; und dasselbe gilt von der Nachkommenschaft. Es kann aber innerhalb dieser Sippe 
die Anlage zur Krankheit - ganz abgesehen von dem Fall, daB Kranke nicht zur Fort­
pflanzung kommen - deshalb jederzeit erloschen, weil die Halfte der Kinder ungleich­
artiger (heterozygoter) Kranker von der Krankheit verschont bleibt und die Anlage hierzu 

o 0 •• 0 000 0 0 0 0 
I r:=c-, I I r:=-r-:, I I r:=c-, , 
o .0.0 0 •• 0 o 

I r:=c-, I I r:=c-, , 
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Abb. 3. RegelmiU3ig dominante Anlage. 
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~bb. 5. Recessive Anlage mit isoliertem Auftreten des 

durch Zusammentreffen zweier derartiger Anlagen 
bedingten Merkmals. 
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Abb. 4. Vollstandige dominante Anlage mit Haufung 

infolge Verwandtenehen. 
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4bb. 6. Recessive Anlage mit gehauftem Auftreten des 
durch Zusammentreffen zweier derartiger Anlagen 

bedingten Merkmals. 

Schemata der verschiedenen Erbgiinge. (Nach J,ENZ.) 

nicht weiterpflanzt (daher lautet hier kurz die Regel: "Einmal frei, fiir immer frei") 
(s. Abb.9). 

Wahrend die "dominante Vererbungsart" einer Krankheitsanlage sich darin auBert, 
daB mit wenigen Ausnahmen (sog. "unregelmafJiger Dominanz"), die aber wohl entweder 
auf Tauschung oder auf nichterblichen biologischen Griinden und nur ganz selten, was, 
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soviel ich sehe, bei den erblichen Nervenleiden bisher iiberhaupt noch nicht beobachtet ist, 
auf Verhinderung der Manifestation durch eine andere Erbanlage beruhen, die Krankheit 
in allen aufeinanderfolgenden Generationen einer Sippe bei der Halfte der Kinder des 
kranken Elters in Erscheinung tritt, werden bei einem einfach recessiv vererbten Leiden 
im ganzen sehr viel weniger Mitglieder einer Sippe befallen, und dies sozusagen nach ganz 
anderen Gesichtspunkten. Zwar stammen von zwei recessiv-kranken Eltern auch wieder 
wie beim dominanten Modus nur Kinder, die ebenso erkranken, und auch in einem Teil 
der Falle erkrankt von den Kindern (nur) eines kranken Elters auch wieder die Halfte. Da­
gegen ist esnach der allgemein gebrauchlichen Art ehelicher Verbindung mit Riicksicht 
auf die Seltenheit der Anlage zu den erblichen Nervenleiden innerhalb der Bevolkerung 
viel haufiger so, daB sowohl beide Eltern der Kranken als auch deren Nachfahren verschont 

Abb. 7. Recessive geschlechtsgebundene Anlage. Abb. 8. Dominante geschlechtsgebundene Anlage. 

Schemata der verschiedenen Erbgiinge. (Nach LENZ.) 

bleiben. Denn recessive Anlagen treten nur in Erscheinung, wenn zwei gleichartige Erb­
anlagen zusammentreffen. Die Wahrscheinlichkeit eines sol chen Zusammentreffens ist 
naturgemaB ganz von der Haufigkeit der Anlage zu dem betreffenden Erbleiden in der 
fraglichen Bevolkerung abhangig. Da nach der MENDELschen Regel von ungleichartigen 
Eltern im Durchschnitt nur 25 % der Kinder mit der Krankheitsanlage behaftet sind, ist -
sofern nicht groBer Kinderreichtum dieser Generation besteht - eine Erkrankung mehrerer 
Geschwister neben einer solchen von Personen der Seitenlinien durchweg noch seltener 
zu erwarten, als die eines einzigen Angehorigen einer Geschwisterreihe, namlich nur dann, 
wenn irgendwo in der Sippe Inzucht erfolgt bzw. Trager der gleichen Anlage in diese 
Sippe hineinheiraten. Die Haufigkeit einer solchen Inzucht ist natiirlich wiederum in 
verschiedenen Bevolkerungen ganz verschieden. Bekannt ist diesbeziiglich, s=>viel ich weiB, 
nur so viel, daB in Deutschland 1 % der EheschlieBungen zwischen Vetter und Base 1. Grades 
erfolgen (v. VERSCHUER). 

Zumeist auBert sich die Erblichkeit von recessiv iibertragenen Leiden also darin, daB 
auBer Geschwistem nur Verwandte in Seitenlinien gleichformig erkranken. Bei rein 
recessivem Erbgang stellt sich zumeist die Sache so dar, daB das betreffende Leiden (z. B. 
die FRIEDREICHsche Form der Heredoataxie) unter vielen aufeinanderfolgenden Genera­
tionen eruptionsartig nur in einer einzigen von ihnen, d. h. bei einigen Geschwistern oder 
auch bei mehreren Yettem und Basen oder Onkeln und Tanten dieser in Erscheinung tritt. 
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An Hand des Stammbaums laBt .sich dann nachweisen, daB dies durch die eheliche Ver­
bindung zweier gesunder tJbertrager ("Konduktoren") hervorgerufen war, die beide einen 
gemeinsamen Ahnen haben. Dieser selbst wiederum bnn gesund sein; jedenfalls soIl in 
den sehr wenigen Sippen, in denen die Abstammung der Eltern "einfach recessiv"-kranker 
Geschwister von einem gemeinsamen Ahnen - etwa einem gemeinsamen UrgroBelter der 
Kranken - bislang erwiesen werden konnte (von HANHART bei der Heredoataxie, von 
LUNDBORG bei Myoklonie - Epilepsie, s. Abb. 11 von FRANCESCHETTI bei Ektopia lentis 
et pupillae), dieser Ahne verschont gewesen sein. (Ob letzteres tatsachlich zutrifft oder 
nicht, etwa weil die Krankheit des betreffenden Ahnen iibersehen oder nicht iiberliefert 
wurde, steht dahin.) Da, wie dargelegt, bei einfach recessivem Erbgang eine Erkrankung 
von Geschwistern meist nur dann in Erscheinung tritt, wenn solche in groBerer Zahl vor­
handen sind und auBerdem mehrere, welche das Lebensalter, in dem diese Krankheit in 
dieser Sippe deutlich zu werden p£legt, iiberleben, so ist es ohne weiteres verstandlich, daB 

Abb.11. Einfach recessive Vererbung der 
Myoklonusepilepsie. (Nach LUNDBORG.) 

bei einer Menge von Krankheitstypen, 
welche scheinbar sporadisch in der be­
treffenden Familie auftreten (d. h. auch 
nicht bei Geschwistern des Betroffenen 
vorliegen sollen), die Bedeutung der Erb­
Hchkeit ganz iibersehen wird; und zwar 
muB letztere so lange anerkannt bleiben, 
als in dem fraglichen Fall keine genealo­
gischen Untersuchungen iiber die Vor­
fahren angestellt sind. Wo immer also 
trotz genauer Nachforschungen keine zu­
reichende auBere Ursache gefunden wird, 
besteht der dringende Verdacht, daB 
Erblichkeit die entscheidende Rolle spielt_ 

Neben der einfach dominanten und 
recessiven Vererbung spielt bei den 

(f Nervenleiden (einschlieBlich der Leiden 
der nervosen Anteile der Augen und 
Ohren) die sog. Geschlechtschromosom­
gebundenheit, von SIEMENS kurz "Ge­
schlechtsgebundenheit" genannt - und zwar 

die recessive Art derselben - eine verhaltnismaBig groBe Rolle. Innerhalb von Sippen, 
in denen dieser Erbgang in reiner Form nachgewiesen ist, werden im Gegensatz zur ein­
fachen dominanten oder recessiven Vererbung, bei welcher mannliche und weibliche Per­
sonen annahernd gleich haufig befallen werden und ganz gleichgiiltig, welchen Geschlechtes 
der kranke Elter ist, Manner weitaus haufiger befallen als Weiber. Ferner ergeben sich 
zwischen Erkrankung und Gesundbleiben mannIicher und weiblicher Personen in auf­
einanderfolgenden Generationen typische GesetzmaBigkeiten. Von ihnen ist die wichtigste 
die, daB die Krankheit beim GroBvater und den mannlichen Enkeln, nicht aber bei der 
Mutter auf tritt, bei einer weiblichen Person aber nur, wenn ein kranker Mann zufallig -
waa bei der groBen Seltenheit dieser Leiden in der Bevolkerung auBerst selten vorkommt -
mit einer gesunden tJbertragerin Kinder erzeugt (a. Abb. 13). 

1m einzelnen ergeben sich folgende RegeIn: 1st der Vater krank, die Mutter gesund, 
so sind aIle Sohne gesund, aIle Tochter zwar auch, aber diese Bind tJbertragerinnen ("Kon­
duktoren"). Istder Vater krank, die Mutter tJbertragerin, so ist die Halfte der Sohne 
krank, die andere Halfte der Tochter tJbertragerinnen; sind beide Eltern krank, so sind 
auch aIle Kinder krank; ist der Vater gesund, die Mutter tJbertragerin, so ist die Halfte 
der Sohne krank, die Halfte der Tochter tJbertragerinnen; ist der Vater gesund, die Mutter 
krank, so sind aIle Sohne krank, aIle Tochter tJbertragerinnen. Unter anderem Gesi9hts­
punkt betrachtet lautet die Regel, daB Miitter von kranken Sohnen zum wenigsten Uber­
tragerinnen, Vater von kranken Tochtern seIber krank sein und daB Vater ihre Krankheita­
anlage nicht auf die Sohne iibertragen konnen. 

Von der recessiv-geschlechtsgebundenen Vererbung unterscheidet aich die dominant­
geschlechtsgebundene dadurch, daB die krankhafte Erbanlage in allen aufeinanderfolgenden 
Generationen zum Durchbruch kommt, aber wie bei jener werden niemala.aowohl Vater als 
auch Sohne befallen_ 

Abgesehen von dieser Eigentiimlichkeit besteht kein Unterschied zum einfach domi­
nanten Erbgang, so daB unter Umstanden, d. h. bei kleiner Kinderzahl, an einem einzeInen 
Stammbaum mit Erbkrankung mehrerer aufeinanderfolgender Generationen dieae Ver­
erbungsart nicht mit Sicherheit erkannt werden bnn und nur durch das erheblich haufigere 
Befallenwerden dea weiblichen Geschlechtes wahrscheinlich gemacht wird. Sichergestellt 
ist dieaer Modus nicht und nur fiir wenige Krankheiten wie manisch -melancholiaches 
Irresein, Baaedow-Diathese wahrscheinlich gemacht. 
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Neben den geschlechtsgebundenen Vererbungsarten unterscheidet man noch "geschlechts. 
begrenzte", worunter die Beschrankung der Krankheit entweder auf Manner oder auf Weiber 
innerhalb der betreffenden Sippe zu verstehen ist. Theoretisch ware sie darauf zurii~k. 
zufiihren, daB die Krankheitsanlage nicht an das Geschlechtschromosom gebunden 1St, 
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Abb. 12. GeschlechtsgebundenecVererbung bei erblicher Sehnervenverildung, LEBERscher Kmnkheit. 
(Nach HENSEN.) 

Abb.13. Geschlechtsgebundene Vererbung bei PELIZAEus-MERZBAcHERScher Krankheit. 
(Nach MERZBACHER.) 

sondern an ein beliebiges "Autochromosom", das Erscheinen der Krankheit bei einem 
Geschlecht aber durch irgendwelche storende Einfliisse verhindert oder infolge der Anlage 
gewisser Organe, insbesondere etwa der Geschlechtsorgane, ausgeschlossen ist. So wiirde 
z. B. eine erbliche Hypospadie auf das J 
mii.nnliche Geschlecht "begrenzt" sein, wei! • 
beim weiblichen die zur Manifestation der- I I I 
selben notwendige Art der Anlage des Ge- 0 0 
schlechtsorgans fehlt 1. + + 

Abgesehen von der Hypospadie (LESSER) y Y ~ b ., V 
(s. Abb. 14) hat man das Auftreten von +-

y 
I 

endemischem Kropf (H. W. SIEMENS) und 
Farbenblindheit (CASSIRER) in je 1 an diesem 
Leiden erkrankten Sippe in diesem Sinne 

Abb. 14. Geschlechtsbegrenzte Vererbung der 
Hypospadie. (Nach LESSER.) 

gedeutet. Innerhalb der Neurologie kommt dies bislang nur fiir die von HERRINGHAM 
untersuchte Sippe mit progressiver neuraler Muskelatrophie in Frage (s. Abb. 15). Doch 
ist dies hier deswegen nicht sicher, wei! nur Tiichter des kranken Stammvaters zur Fort­
pflanzung gekommen sind. 
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Abb.15. Scheinbar geschlechtsbegrenzte Vererbung bei neuraler progressiver Muskelatrophie. 
(Nach HERRINGHAM.) 

Wir haben bisher nur die durch die Erbzuchtlehre sichergestellten MENDELschen Ver­
erbungsarten und ihre Regeln besprochen. Rier haben wir es sozusagen mit reinen Fallen 
zu tun. Daher ist stets die Voraussetzung gemacht, daB das erbliche Merkmal, also in 
unserem FaIle die Krankheit als Auswirkung einer bestimmten Anlage, aus einer einzigen 
Erbanlage bzw. einem einzigen Erbanlagepaar - krank: nicht krank in bezug auf die 

1 Streng genommen ist daher die Bezeichnung "geschlechtsbegrenzte Vererbung", zum 
wenigsten in einem Teil der Fane, falsch, insofern man, wie LENZ zutreffend geltend macht, 
eigentlich von Geschlechtsbegrenztheit bzw. sekundarer Geschlechtsgebundenheit einer 
Erbanlage oder -krankheit sprechen miiBte. 
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fragliche Krankheit - erwachst; man spricht dann von Monomerie, beruhend auf der ana­
tomischen Lokalisation von zwei aufeinander bezuglichen ("allelen") "Genen" an einer 
einzigen Stelle eines homologen Chromosomenpaares. Durch die Erbzuchtlehre ist aber 
erwiesen, daB es dane ben Eigenschaften bzw. Merkmale gibt, welche auf dem Zusammen­
wirken zweier oder mehrerer verschiedener Erbanlagen beruhen ("Di-, Tri- bzw. Polymerie", 
"Di- oder Polygenie"). Da sich erbliche Krankheitsanlagen nicht grundsatzlich anders 
vererben als gesunde, kommt auch fUr Krankheiten diese M6glichkeit sehr wohl in Betracht. 
Sie ist auch bereits fur manche Krankheiten angenommen worden; einzelne Autoren 
glauben sie auch schon fUr gewisse Typen, so z. B. LUXENBURGER fiir die Schizophrenie, 
bewiesen zu haben; doch halten andere wie LENZ diesen Beweis fUr nicht gelungen. Wir 
stehen hier noch einer ganz offenen Frage gegenuber. Dasselbe gilt bezuglich der ebenfalls 
durch die genealogische Tierzuchtlehre erwiesene Koppelung von Erbeinheiten, d. h. also 
von Krankheitserbanlagen, welche von vornherein bei geschlechtsgebundener Vererbung 
in Frage kommt, da hier die entsprechenden Merkmale an das Geschlechtschromosom 
gebunden sind. Man hat z. B. eine soIche fur die Falle mit gleichzeitiger (geschlechts­
gebundener!) Myopie und Nachtblindheit angenommen; doch haben andere diese im 
Sinne der Polyphanie, d. h. der Auswirkung einer nur in verschiedenen Merkmalen sich 
bekundenden Erbeinheit, gedeutet. 

Abweichungen von den experimenteU-biologisch anerkannten 
Erbregeln. 

Wenn wir bei unseren kliniseh-genealogisehen Ermittelungen vielfaeh auf 
Abweichungen von den experimentell-biologisch anerkannten Erbregeln stoBen, 
so sprieht dies keineswegs etwa dafiir, daB diese in der Pathologie keine Geltung 
hatten, sondern liegt einfaeh an den notwendigen Unvollkommenheiten aHer 
mensehliehen Genealogie. Vor aHem ist zu beriieksiehtigen, daB wir es ja hier 
nie mit Riiekkreuzungen zu tun haben, und andererseits muB zumeist von 
"Probanden" ausgegangen werden, die - wenn uberhaupt - Kinder haben, 
welehe oft nicht bzw. noeh nieht erkrankt sind und von Eltern stammen, deren 
erbbildliehe (genotypisehe) Besehaffenheit nieht sieher bekannt ist. Nur in 
wenigen Sippen mit erbliehen Nervenleiden war es bisher moglieh, die faeh­
wissensehaftliehe Untersuehung auf eine geniigend groBe Zahl der gesunden 
und kranken Angehorigen derselben auszudehnen. Vielfaeh muB das wahre 
Erbbild in solehen Sippen meist auf Grund von Vberlieferungen versehiedener 
Art erschlossen werden. Aus diesen und anderen hier nicht weiter zu erorternden 
methodischen Grunden bedeutet die Ermittlung der dureh den Ziiehtungs­
versueh siehergestellten "MENDEL-Proportionen" fur erbliehe Krankheiten bei 
Menschen ein nie ganz erreiehbares Ideal. 

Um sieh aber dies em wenigstens zu nahern, hat man versehiedene For­
sehungsverfahren ersonnen, von denen die sog. Probandenmethode WEINBERGS, 
welehe auf der Wahrseheinliehkeitsbereehnung beruht, und die biologisehe 
Methodik der Zwillings/orschung, d. h. die vergleiehende Untersuehung mit der 
fragliehen Krankheit behafteter ein- und zweieiiger Zwillinge, die wiehtigsten 
sind. 

Die Erforschung der erblichen N ervenleiden mit diesen Methoden, welche an vielen 
Orten des Schrifttums dargestellt sind, steht aber heute erst in ihren Anfangen; sie kaun 
groBzugig und mit wirklichem Erfolg, worunter ich Ergebnisse verstehe, welche aller 
methodologischen Kritik standhalten, nur durch ganz auf diese wissenschaftlichen Fragen 
eingestellte Forschungsanstalten durchgefiihrt werden. 

Was vor allem die Zwillingsforschung anlangt, welche einen sehr wichtigen, unmittel­
baren Beweis der Erblichkeit bestimmter Krankheitszustande und -prozesse durch die 
Feststellung des uberwiegenden Vorkommens bzw. Ausbleibens solcher einerseits bei 
eineiigen, andererseits bei zweieiigen Zwillingen erbringt, so liegt zwar eine gr6Eere Reihe 
von entsprechenden Einzelbeobachtungen uber nerv6se Krankheiten vor, dagegen fehlt 
es noch ganz an umfassenden Untersuchungen gerade uber solche Krankheitsbilder, deren 
Erblichkeit auf Grund der klinisch-genealogischen Nachforschungen noch zweifelhaft ist. 

Steht aueh durehweg noeh dieser wissensehaftliehe Beweis fur die Erblieh­
keit von Nervenleiden aus, so ist dennoeh dureh die beharrliehe Arbeit von 
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Einzelforschern eine so groBe Zahl von Familien- und Sippenuntersuchungen 
tiber solche durchgefiihrt worden, daB wir heute mit Sicherheit von einer groBen 
Zahl von Krankheitsbildern dieser Art nicht bloB aussagen konnen, daB die 
wichtigste "Ursache" derselben in der Erblichkeit zu suchen ist, sondern an­
nahernd nach welcher der MENDELschen "Obertragungsarten die betreffenden 
Krankheitsanlagen vererbt werden. 

Diese Sicherheit ist heute schon so groB, daB wir umgekehrt angesichts zahl­
reicher nervoser Syndrome, deren erbliche Verursachung sich nicht ohne weiteres 
aus dem Ergebnis einer fltichtigen Erhebung der Familiengeschichte des betref­
feuden Falles zu ergeben scheint, mit groBer Bestimmtheit voraussagen konnen, 
daB sich ihre Erblichkeit bei gentigend griind­
lichen genealogischen Erhebungen erweisen wird. 
Das gilt insbesondere von den sog. sporadischen 
oder isolierten Fallen, wobei "sporadisch" oder 
"isoliert" bedelltet: Erkrankung eines einzigen 
AngehOrigen innerhalb einer Familie oder eines 
Sippenkreises. Wie oben S. 230 dargelegt, ist es 
ja ohne weiteres bei einer gewissen Prozentzahl 
der Falle mit einfach-recessiv vererbtem Leiden 
zu erwarten, daB nur ein einziger Mensch die 
betreffende Krankheit aufweist. Hier liefert die 
Ahnenforschung, d. h. die Aufdeckung der bislang 
unbekannten Abstammung des Kranken von ge­
meinsamen Ahnen, welche "Obertrager der Anlage 
zu dessen Krankheit waren, den Nachweis der 
Erblichkeit (s. Abb. 16). 

Noch immer begegnet man aber weiterhin 
recht oft der Behauptung einer fehlenden Erb­
lichkeit auch in Krankenblattern von Kranken 
mit nervosen Syndromen, deren dominanter Erb­
gang langst sichergestellt ist, dann , wenn die 

Abb. 16. Scheinbar sporadischer 
Fall bei recessiver Vererbung. Aus­
schnitt aus einer Sippschaftstafei 

fiber Heredoataxie. 
(Nach HANHART.) 

Kranken selbst nicht auf Anhieb von gleichen Krankheiten inn€lrhalb ihrer 
Familieberichten. Es ist merkwiirdig, mit welcher Beharrlichkeit noch heutigen 
Tages viele Neurologen bei solchen Fallen falschlich €linen 'nichterblichen Zu­
stand diagnostizieren,wahrend es'in Wirklichkeit zumeist.ihrer Bequemlichkeit 
entspringt, wenn sie den Nachweis der Erblichkeit nicht erbringen. So ist 
es mir z. B. bei Fallen einer im reiferen Lebensalter einsetzenden chronisch 
progressiven Chorea, von welch en von anderer Seite behauptet worden war, 
Erblichkeit liege nicht vor, oder die Hauptursache des Leidens bildeten ander­
weitige Faktoren wie Unfalle aller Art, auch Hirnverletzungen, Syphilis, Ence­
phalitis epidemica oder andere Infektionen, exogene Vergiftungen, Arterio­
sklerose oder Senium, stets gelungen, durch den Nachweis gleichformiger 
Erkrankungen in der Familie dieser Kranken den Nachweis der Erblichkeit 
zu liefern. Gerade in der Neurologie bildet ein sehr wichtiges genealogisches 
Problem die sehr haufig gemachte Beobachtung, daB au(3erlich gleiche Krankheits­
/ormen in manchen Sippen nach einer anderen Vererbungsart aufzutreten scheinen 
als in anderen, etwa in der einen einfach-dominant, in der zweiten einfach­
recessiv u. dgl. (alternativer Modus). Auffallig ist dabei, daB bislang nur ver­
einzelte Syndrome bzw. Prozesse ein solches Verhalten im Erbgang aufzuweisen 
scheinen. So ist bisher noch keine Sippe von HUNTINGTENScher Krankheit, 
Paramyotonie, paroxysmaler Lahmung, echter Myotonie (THOMsoNscher Krank­
heit) beschrieben worden, in welcher das Leiden nicht nach einfach dominantem 
Modus vererbt worden ware, allerdings mit gewissen UnregelmaBigkeiten, 
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die aber jedenfaHs derart sind, daB keineswegs von irgendeinem recessiven 
Typus gesprochen werden kann. Zum anderen weisen aHe einwandfreien Erhe­
bungen tiber die reine FRIEDREICHSche Form der Heredoataxie, die amauroti­
sche Idiotie, die WESTPHAL-WILSONsche Krankheit auf einfache Recessivitat, 
nicht irgendeinen dominanten oder einen geschlechtsabhangig-recessiven Erb­
gang, solche. tiber die myotonische Dystrophie oder die PELIZAUS-MERZBACHER­
sche Krankheit u. a. auf das aHeinige Vorkommen geschlechtsgebundener 
Recessivitat hin. Andererseits verhalten sich die erblichen Dbergangsbilder 
von Chorea und Heredoataxie bzw. der NONNE-MAmEschen Form der Heredo­
ataxie bezuglich des Vererbungsweges ganz wie die Erbchorea, d. h. einfach 
dominant. Umgekehrt ist ein alternativer Modus (Vererbung in einer Sippe nach 
scheinbar dominantem, in einer anderen nach einfach recessivem u. dgl.) wieder­
holt bei verschiedenen Arten der Muskeldystrophien, der (von STRUMPELL 
nicht ganz zu Recht als spastische Spinalparalyse bezeichneten) spastischen 
Paraparese u. a. gefunden worden. 

Eine Erkliirung dieser Tatsache ist bisher nicht gelungen. Die einen deuten sie einfach in 
dem Sinne, daB gleiche "Phanotypie" nicht auf gleicher "Genotypie" zu beruhen brauche­
andere im Sinne des Auftretens von Hemmungsfaktoren oder des Ausbleibens notwendiger 
korrelativer AuBenweltschadigungen u. dgl. Andere fUhren sie auf Di- bzw. Polymerie 
oder auf "multiple Allelie" zuriick und wieder andere auf unvollkommene intermediare 
Dominanz. Wo letzteres zutrii.fe, miiBte bei scharferer klinischer Untersuchung eines 
Tages der Nachweis gelingen, daB die scheinbar gleiche Krankheit in einer Sippe A, in 
der sie dominant auf tritt, phanotypisch doch etwas anderes darstellt als in einer Sippe B_ 
Ohne weiteres trifft diesz. B. fiir die Hemeralopie zu, die in isolierter Form dominant 
auf tritt, wenn aber geschlechtsgebunden-recessiv, so stets mit Myopie vergeselIschaftet 
Nun kann man dagegen geltend machen, daB eben hier das Bild (der Phanotypus) nichts 
Einheitliches sei, die isolierte Hemeralopie eine andere Krankheit als die mit Myopie 
gekuppelte. Doch braucht man sich nur einmal im Geiste auf den Standpunkt einer friihen 
Entwicklungsstufe der Augenheilkunde zu stellen, in der man zwar schon nach der Erblich­
keit der Nachtblindheit gefragt, aber nicht an die mogliche Verkniipfung mit Kurzsichtig­
keit gedacht hatte, so wiirde man eben zu der Meinung gekommen sein, daB die Hemeralopie 
2 verschiedene Vererbungswege geht. 

Es ist sehr wahrscheinlich, daB wir he ute noch manche Krankheitsformen 
als etwas Einheitliches bzw. Einfaches ansehen, wahrend es in Wirklichkeit 
nur in einer Sippe (beispielsweise mit dominanter Vererbung) einfach ist, in 
einer anderen (mit geschlechtsgebunden-recessiver Vererbung) aber zusammen­
gesetzt. So konnte beispielsweise sehr wohl die Muskeldystrophie einer Sippe A 
mit Erbgang a eine andere anatomische Unterlage haben als die einer Sippe B 
mit dem Erbgang b, etwa hier nur die vorlaufig aHein recht sichtbare Folge 
etwa eines bislang noch nicht beachteten oder erkannten erblichen Wirbel­
prozesses, also etwas Sekundiires darstellt, dort aber etwas Primares auf einem 
erblichen Entartungsvorgang irgendeines Teils, beispielsweise des vegetativ­
trophischen Anteils der Nervmuskeleinheit. Es ist uberhaupt eine sehr wichtige 
Aufgabe der klinischen Genealogie, durch fortschreitende "Tiefenuntersuchung" 
zu ermitteln, welche der neurologischen Symptome auf einer primiiren Degenera­
tion gewisser Neurone beruhen, welche auf primarer Degeneration etwa des 
gliosen Gewebes (SCHOLZ) oder des gesamten vascularen und gliosen Aufbau­
apparats (BIELCHOWSKy-HENNEBERG) oder des GefaBapparats aHein, welche auf 
einer primaren Degeneration etwa der Neurone des neurovegetativen Systems und 
welche schlieBlich auf primaren erblichen Anomalien nichtnervoser Gebilde, 
von Wirbelsaule oder Schadel, von bestimmten· inneren Drusen usf. Gar zu 
leicht werden sonst auBerlich gleichwertige Symptome auch fiir pathogenetisch 
gleichwertig gehalten. Ein Beispiel mag das erlautern: GARDNER und FRAZIER 
fanden in einer 217 Personen mnfassenden Sippe innerhalb 5 Generationen 
38 mit zentraler Taubheit und auBerdem bei 15 von ihnen Blindheit. Bei weiterer 
Untersuchung steHte sich nun heraus, daB beide Ausfalle genetisch keineswegs 
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gleichwertig waren: die Taubheit beruhte auf doppelseitigem Acusticustumor, 
dieser war der eigentliche primare Ausdruck der erblichen Anlage, die Blindheit 
dagegen nur Folge des Hirndrucks, also eine mittelbare, phanotypisch sozusagen 
nicht notwendige Erscheinung. So ist z. B. auch sehr zu erwagen, ob bei der 
bisher immer dominant vererbten paroxysmalen periodischen Lahmung die 
anfallsartige Lahmung auch nur Sekundarsymptom darstellt und auf einem 
periodischen angioneurotischen 6dem des Riickenmarks beruht (STERTING) 
und daher biologisch gleichwertig ist dem ja eben falls ausgesprochen dominant 
vererbenden QUINCKESchen 6dem der Haut- und Schleimhaute. 

Die Schwierigkeit der richtigen Deutung in einschlagigen Fallen erhellt am 
besten wohl aus der Tatsache, daB die Opticusatrophie der geschlechtsgebunden­
rezessiv vererbten LEBERschen Krankheit sich rein klinisch durch nichts von der 
Opticusatrophie infolge Alkohol-, Nikotin- oder anderweitiger Vergiftung unter­
scheidet. 

Andererseits will man gelegentlich gefunden haben, daB da, wo dasselbe 
Erbmerkmal einmal dominant, einmal recessiv vererbt wird, es in letzterem 
FaIle starker ausgepragt ist, im FaIle einer Krankheit diese also schwerer auftritt. 

Es ist hier der Ort, auf die Tatsache hinzuweisen, daB fiir die Bewertung der 
Erblichkeit die milde ausgepragten oder unvollstandigen Merkmale der erblichen 
Nervenkrankheiten an sich grundsatzlich ebenso wichtig sind wie die voll aus­
gepragten. Es geht hier wie iiberall sonst in der Naturwissenschaft: das Ent­
scheidende ist die Qualitat, viel weniger die Quantitat. Grundsatzlich hat also 
biologisch und diagnostisch das Unvollstandige (PartieIle) denselben Wert wie 
das Vollstandige (Komplette). Auf dem Gebiete der Neurologie haben besonders 
franzosische Autoren auf die Bedeutung der "formes frustes" (eines bekanntlich 
von der Miinzkunde genommenen Ausdrucks), der rudimentiiren oder unvoll­
standigen Formen, hingewiesen. DaB diese gerade in der Lehre von den erblichen 
Nervenleiden eine besondere Rolle spielen, habe ich selbst zuerst betont und dabei 
dargelegt, daB bei kiinftigen Erblichkeitsermittlungen gerade diesen Formen 
eine besondere Aufmerksamkeit zu schenken seL In meinem Innsbrucker 
Referat von 1924 habe ich dargelegt, daB wir bei ihnen zwei verschiedene Arten 
unvollstandiger Bilder beobachten, namlich einmal die im eigentlichen Sinne 
quantitativen "formes frustes", d. h. die Abschwachung mehr oder weniger 
aller Krankheitsmerkmale bis zur Grenze der Norm, welche also erst bei genauem 
Zusehen gefunden werden (also z. B. statt Areflexie eine krankhafte Herab­
setzung des Reflexausschlags), und zum anderen die Verarmung eines mehr­
gestaltigen krankhaften Bildes derart, daB dies oder jenes Merkmal (wie Zittern, 
Nystagmus, Ptosis, Katarakt, A- oder Hyperreflexie, Linkshandigkeit, Skoliose, 
Enuresis, HohlfuB usf.) fehlt oder ausbleibt. CURSCHMANN hat damals noch die 
Bedeutung der inkompletten und stationaren leichteren FaIle unterstrichen 
und auf die groBe Zahl derselben besonders bei den neurovegetativen Heredo­
degenerationen hingewiesen. Spater hat dann die VOGTsche Schule (TIMOFEEFF­
RESSOWSKY, C. und O. VOGT, PATZIG) die Unvollstandigkeiten erblicher Krank­
heitsauswirkung durch Ziichtungsversuche bei Drosophila biologisch zu unter­
legen gesucht; sie glauben nachgewiesen zu haben, daB die herabgesetzte 
"Expressivitat" letztlich auf dem Vorhandensein "schwacher Gene" und 
gleichzeitig auf Einwirkungen der AuBenwelt beruhen. Ob sich die tierexperi­
mentellen ~bachtungen von TIMOFEEFF ohne weiteres auf die erblichen 
Nervenleiden iibertragen lassen, wie es besonders neuerlich PATZIG getan hat, 
sei dahingestelltl. 

1 1m Zusammenhang ihrer Betrachtungen tiber die "schwachen Gene" haben die 
genannten Autoren auch einige weitere Begriffe auJ3er dem der Expressivitat aufgestellt, 
namlich den der Penetranz ala des Prozentsatzes der Falle innerhalb der Generationen, 
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Vor kurzem hat dann weiterhin CURTIUS, zuriickgreifend auf den alten 
Begriff der "Degenerationszeichen", diese Abweichungen unter der Bezeichnung 
"Mikroheredodegenerationen" zusammengefaBt, wobei er die von mir 1925 
aufgestellte Reihe noch durch lnnenohrschwerhorigkeit, Abducensschwache, 
Alexie und die Bestandstiicke des "Status dysraphicus", vor allem die Spina 
bifida erganzte. lndem er zeigen konnte, daB diese z. B. in den Sippen von 
Kranken mit multipler Sklerose weit haufiger anzutreffen sind als in solchen 
Gesunder, hat er diese Auffassung auch fiir das ebenfalls von mir immer wieder 
betonte mehrdimensional-atiologische Verstandnis von Krankheiten des Zentral­
nervensystems nutzbar gemacht, die nicht als ausschlieBlich erblich verursachte 
anzusehen sind. 

Intensitatsunterschiede in bezug auf die Starke der Merkmale eines bestimmten 
erblichen Nervenleidens finden sich aber nicht nur da, wo Unterschiede im 
Erbgang bestehen, sondern auch bei gleichem Erbgang. Abgesehen von letzteren 
zeigen sich bei gleichartig vererbten Krankheiten innerhalb verschiedener 
Familien groBer Sippen noch andere Variabilitaten, voran solche in bezug auf 
Krankheitsbeginn, Krankheitsverlauf und Krankheitsschwere. So fand DAVENPORT 
in 4 Verwandtschaftskreisen einer 962 FaIle von H UNTINGTONScher Krankheit 
umfassenden Sippe, daB in einer Familie die Bewegungsstorung kaum zunahm, 
in einer anderen das Leiden ungewohnlich friih ausbrach, in einer dritten nicht 
bis zur Demenz fortschritt, wahrend es umgekehrt in der vierten nur zur Demenz 
ohne Chorea kam. Auf Grund meiner eigenen Untersuchungen iiber diese Erb­
krankheit folgt, daB auBerdem in solchen Sippen noch mit Variabilitat in bezug 
auf das kinetische Bild (Tic, Tremor, Torsionismus oder Ataxie statt Chorea), 
das "choreopathische Temperament", die paranoiden Psychosen u. dgl. zu 
rechnen ist. 

Nicht zu verwechseln mit dem Tatbestand, daB ein und dasselbe Syndrom 
gelegentlich innerhalb mehrerer Familien einen verschiedenen Erbgang auf­
zuweisen scheint, ist die Frage, welcher Erbgang denn nun bei einer bestimmten 
Krankheit vorliegt, an deren iiberwiegend erblicher Verursachung zwar kein 
Zweifel sein kann, ein bestimmter Erbgang aber nicht ohne weiteres erkennbar ist, 
ob z. B. bei den Schizophrenien, zum wenigsten bei einer Kerntruppe derselben 
oder bei der WESTPHAL-WILSONschen Krankheit recessive Dimerie ("Digenie") 
im weiteren Sinne (RUDIN), einfache Dominanz oder Recessivitat mit Mani­
festationsschwankungen infolge Wirksamkeit von anderen erblichen oder von 
auBeren Ursachen anzunehmen sei. 

Ein weiteres, fiir die erblichen Nervenkrankheiten besonders in Betracht 
kommendes Fragegebiet taucht angesichts des Unterschiedes von erblichen 
Konstitutionen und Krankheitsprozessen (auf erblicher Grundlage) auf. Wir 
machen namlich nicht selten die Beobachtung, daB bestimmte Leiden - ich 
erwahne nur die THOMsENsche Krankheit und die Migrane - viele Jahre bis 
Jahrzehnte, ja ein ganzes Leben lang, von gelegentlichen unerheblichen Schwan­
kungen in der Starke der Krankheitserscheinungen abgesehen, unverandert 
bestehen bleiben, also verfassungsmaBige Zustande ("Heredokonstitutionen") 
darstellen, bildverwandte Syndrome aber teils ebenfalls konstitutionell (im ge­
nannten Beispiel die Paramyotonie oder Kaltemyotonie), teils als ProzeB­
krankheiten auftreten (Beispiel: die myotonische Dystrophie). Es erhebt sich 
also die Frage: Stellen die ProzeBkrankheiten erbmaBig etwas Verwickelteres 

in welchen sich das betreffende Gen iiberhaupt in einem bestimmten Merkmal auBert, und 
den der anatomischen Spezifitat als der Besonderheit der Lokalisation und der morpho­
logischen Gestaltung. Wie aus meiner Darstellung hervorgeht, handelt es sich dabei im 
wesentlichen um Bezeichungen fUr langer bekannte Eigenheiten der Auswirkung erblicher 
Nervenleiden (ich verweise u. a. aufBIELSOHOWSKYs und SOHAFFERS Anschauungen, s. S. 268). 
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dar als die Konstitutionskrankheiten, sofern diese nicht ihrerseits 7<um Still­
stand gekommene Krankheitspro7<esse darsteIlen, wie z. B. in manchen Familien 
die Dystrophia musculorum 1 Sind sie etwa auf eine spezifische korrelative Erb­
anlage zuruckzufiihren 1 Ralten wir uns an das oben genannte Beispiel, so 
ergibt sich, daB die Frage nicht grundsatzlich zu bejahen ist. Denn beispielsweise 
ist gerade fur die ProzeBkrankheit "myotonische Dystrophie" durch sehr sorg­
faltige genealogische Untersuchungen (von FLEISCHER u. a.) der recessiv­
geschlechtsgebundene Erbweg sichergesteIlt. Aber fiir andere Krankheiten, z. B. 
die Schizophrenie, gilt dies nicht, so daB die 7<. B. von EUGEN KAHN gemachte 
Annahme einer Dimerie - einer Erbanlage fiir das Grundsyndrom, einer 7<weiten 
fur die Pro7<eBentwicklung - ernstlich erwogen werden muB. So bedarf z. B. 
die Frage einer Erklarung, warum von manchen komplexen Erbkrankheiten 
das eine Syndrom lebenslanglich oder doch wenigstens uber weite Lebens­
strecken hin unverandert bleibt, das andere zwar auch viele Jahre besteht, aber 
doch von einem bestimmten Zeitpunkt an fortschreitet, wie z. B. Adenoma 
sebaceum und epileptiformes Syndrom bei tuberoser Sklerose, Pigmentflecke 
in der Kindheit, typische Geschwiilste der Raut und Nerven bei RECKLING­
HAUSENScher Krankheit in spateren Lebensaltern. 

Scheinbare Abweichungen von den MENDEL-Regeln konnen zwei grundsatzlich 
verschiedene Ursachen bzw. Griinde haben, entweder biologische oder methodo­
logische. 

1m letzteren Faile ha ben wir es einfach mit sozusagen historischen Tauschungen 
von mehr oder weniger gesetzmaBiger Art zu tun. 

Unsere genealogischen Ermittlungen iiber das Auftreten eines im Mittelpunkte des 
klinischen Interesses stehenden Leidens bei einem bestimmten Fall, von dem wir ausgehen 
("Proband"), stiitzen sich auf "Uberlieferungen, welche mit all jenen Fehlerquellen behaftet 
sind, die sich aus der durchschnittlichen Mangelhaftigkeit des "Blicks" von Laien fiir 
nervose Storungen und ihrer Einsicht in das Wesen erblicher Zustande ergeben. Wer 
haufig solche Erhebungen selbst angestellt hat, weiB, daB sehr viel haufiger Krankheiten 
von Familienmitgliedern iibersehen, als daB umgekehrt gesunde oder wenigstens nicht­
nervenkranke Mitglieder als krank bezeichnet werden. 

Besonders leicht ereignet sich dies, wenn der Ausbruch der betreffenden 
Erkrankung schicksalsmaBig uberhaupt bei der fraglichen Krankheitsform oder 
bei einer bestimmten Generation einer kranken Sippe mit solcher (s. spater 
unter Anteposition) erst im spateren Leben erfolgt oder deutlich wird, wie z. B. 
bei der RUNTINGTONSchen Krankheit. Als zweite Ursache eines scheinbar den 
MENDEL-Regeln widersprechenden Verschontbleibens von Angehorigen einer 
erbkranken Sippe kommt in Betracht, daB die Trager der Erbanlage vor dem 
durchschnittlichen Zeitpunkt des Deutlichwerdens der Krankheit aus irgend­
welchen Grunden sterben, bei der spateren erbgeschichtlichen Ermittlung 
daher natiirlich nicht als krank bezeichnet werden. Als dritter Grund fiir eine 
scheinbare Unterdruckung der Erbanlagen zu einer KraiJ.kheit ist die Kinder­
armut der fraglichen Generation einer Familie zu nennen. Beispielsweise in 
"Zweikinder-Ehen" besteht natiirlich von vornherein eine gewisse Wahrschein­
lichkeit, daB nur erbgesunde Kinder geboren werden, wahrend erbkranke erst 
bei weiteren Zeugungen zur Welt gekommen waren. 

Weitere - rein erbbiologische - Grunde scheinbaren Verschontbleibens nach den 
einfachen MENDEL-Regeln krankheitsfalliger Personen sind die unvollkommene 
Dominanz, welche zu so schwacher Auspragung des Krankheitsbildes fiihrt, daB 
dieses bestenfaIls nur vom Facharzt, nicht aber von Laien erkannt wird. In 
der Familien- und anderweitigen "Oberlieferung erscheinen die Betreffenden 
also als gesund. Weiterhin besteht die Moglichkeit einer zu geringen Durch­
schlagskraft der Krankheitsanlage; es bedarf zu ihrer Verdeutlichung erst eines 
auslOsenden Reizes. Dieser kann von auBen kommen ("peristatisch" sein), etwa 
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in einer toxischen Schadigung bestehen; bleibt das betreffende Individuum 
davon verschont, so erscheint es ebenfalls als gesund. SchlieBlich kann dasselbe 
Ergebnis dadurch zustande kommen, daB eine andere - "korrelative" - Erb­
anlage die Manifestation der eigentlichen Krankheitsanlage verhindert. Ein 
Beispiel dieser Art bildet die oben erwahnte. geschlechtsbegrenzte Vererbung; 
wie LENZ bemerkt, liegt hier eigentlich eine Sonderform der Dimerie oder Digenie 
(FRANCESCHETTI) vor. 

AIle die genannten Arten des Verschontbleibens von der Krankheit konnen 
zu dem scheinbaren "Uberspringen von Generationen" durch die Erbkrankheit 
fUhren. Manche Autoren fUhren diese Erscheinung auf den sog. Dominanz­
wechsel zuriick. Ein solcher kommt dann in Frage, wenn in der Aufeinander­
folge der Generationen ein Wechsel in der Auswahl der kranken Mitglieder 
einer Sippe tells innerhalb bestimmter Generationen, teils innerhalb einer Ge­
schwisterreihe zutage tritt. Zumeist sind aber die Griinde fiir eine derartige 
UnregelmaBigkeit der Erbmanifestation nicht erblicher Natur. In Betracht 
kommen alle jene Moglichkeiten, welche, wie oben dargelegt, den Eindruck 
eines scheinbar "sporadischen" Auftretens einer sonst regelmaBig "dominant 
vererbten" Krankheit erwecken. 

1m allgemeinen spricht man von Dominanzwechsel dann, wenn Individual­
alternanz von Krankheitszustanden vorliegt, d. h. wenn bei einer einzelnen 
Person im Laufe ihrer Entwicklung verschiedene Erbmerkmale bzw. -anlagen 
einander ablosen, etwa derart, daB ein solcherMensch bis zur Reifungszeit den 
(z. B. "syntonen") Charakter der Mutter, von da ab den mehr oder weniger 
entgegengesetzten (schizoiden) des Vaters darbietet, oder daB Basedow und 
Asthma eines Menschen in verschiedenen Lebensaltern auftreten, entsprechend 
der Ahnlichkeit des Erkrankten mit dem betreffenden Elter (FRIEDEL PICK). 

Es ist eine sehr wichtige Frage, wie diese individuelle Alternanz von zweifellos 
ausschlieBlich erblichen Krankheitszustanden zu erklaren ist, und besonders, 
ob sie als Dominanzwechsel aufgefaBt werden kann. In den oben genannten 
Beispielen handelt es sich um Syndrome, deren Aufbau nicht der gleiche ist. 
Beruht auch das BASEDow-Syndrom sicher auf einer Schilddriisenstorung, so 
wissen wir nichts dariiber, daB auch das Asthma sozusagen eine Wurzel in der 
Schilddriise hat. Hat der Betreffende in der Lebensperiode A eine Erbkrankheit a 
von dem Vater und in der Periode Beine solche b von der Mutter, was bedingt 
die AblOsung von a durch b, warum tritt nicht einfach a zu b, warum tritt a 
vor b und nicht umgekehrt b vor a auf 1 

AIle diese Fragen tauchen auch vor einer anderen Art von Wechsellaufigkeit 
erblicher Zustande auf, die anscheinend gerade in der Neurologie eine Rolle 
spielen: der von mir so genannten progressiven Alternanz beim Einzelindividuum. 
Wahrend im obigen Beispiel Basedow und Asthma zwei Zustande von annahernd 
gleicher Schwere, jedenfalls von gleicher Riickbildungsfahigkeit sind (man konnte 
daher auch von einfacher Syndromalternanz sprechen), und, soviel wir heute 
wissen, keine gemeinsame Wurzel haben, stellt sich die sehr wichtige Erscheinung 
der progressiven Alternanz so dar, daB der Zustand B zwar ebenfalls den Zustand 
A ablOst, daB aber beide sich am selben Organsystem oder einem verwandten 
Neuronenbereich abspielen, und vor allem daB der Zustand B schwerer ist, 
d. h. die Gesundheit erheblich starker beeintrachtigt als der vorangehende. 
Beispiele dieser Art sind die Aufeinanderfolge VOn Spasmophilie - respira­
torischen Affektkrampfen - Affektepilepsie, von Eclampsia infantum - Chorea, 
von Pseudosclerosis praejuvenilis - progressiver Versteifung, periodischer Lah­
mung - progressiver Muskelatrophie, Abnahme der myotonischen Komponente 
und Zunahme der Myatrophie bei myotonischer Dystrophie. Wann sind solche 
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Faile durch Dominanzwechsel zu erklaren, d. h. durch "Wechsel der phano­
typischen Auswirkung der ailelomorphen Antipoden" (RUDIN)? 

Bei vorurteilslos durchgefiihrten genealogischen Feststellungen iiber gleiche 
oder ahnliche Nervenerkrankungen von Failen, bei denen irgendeine auBere 
Schadlichkeit nicht nachgewiesen oder aus der Art familiarer Haufung gleicher 
Krankheitsbilder auf die ausschlieBlich erbliche Verursachung geschlossen werden 
kann, ergeben sich auBer den bisher genannten nun nicht selten noch andere 
Abweichungen des Sippenbilds, die sich nicht ohne weiteres im Sinne der Ergeb­
nisse der Erbzuchtlehre deuten lassen. Ich beschranke mich hier darauf, diese 
aufzuzahlen und nur da und dort anzudeuten, wie diese Abweichungen erklart 
werden konnten. 

Zunachst ist die Erscheinung zu nennen, daB einer und derselbe nervose 
Phanotypus - und zwar gilt dies fiir Konstitutionskrankheiten ebenso wie fiir 
Prozesse - in verschiedener Weise an bestimmte Lebensabschnitte gebunden 
erscheint. Diese Lebensalterbindung des Erbleidens kommt in verschiedener 
Weise zum Ausdruck: entweder wird das gleiche (oder vorsichtiger a usgedriickt : 
das scheinbar gleiche) Syndrom der einen Sippe in einem anderen Lebensalter 
erkennbar als bei einer anderen, oder dasselbe Krankheitsbild weist je nach 
seiner Bindung an ein solches verschiedene Vererbungsarten auf, oder schlieBlich 
die einzelnen Merkmale eines verwickelteren Erscheinungsbildes treten in den 
aufeinanderfolgenden Generationen der befallenen Sippe in unterschiedlichen 
Le bensabschnitten in Erscheinung. 

Als Beispiele fiir die erste Art des Zusammenhangs nenne ich von den Konsti­
tutionsanomalien die Migrane, von den ProzeBkrankheiten die mannigfachen 
Formen der Myodystrophien, als Beispiel fiir die zweite die amaurotische Idiotie 
und als solches fiir die dritte die myotonische Dystrophie. Bei der Migrdne 
z. B. sehen wir es Ofters, daB sie bei der einen Sippe in einer Generation erst im 
Klimakterium, in einer zweiten schon in der Pubertat, in einer dritten nur von 
der Pubertat bis zum Klimakterium auf tritt, in einer anderen Sippe dagegen 
ausschlieBlich zwischen dem 20. und 50. Lebensjahr. Dasselbe gilt fiir die 
Dystrophia musculorum progressiva (ERB) , nur daB hier die Pradilektionsalter 
Pubertat und Kindheit sind. Beziiglich der amaurotischen Idiotie kommt der 
griindlichste genealogische Bearbeiter derselben (SJOGREN) zu dem SchluB, daB 
die infantile Form derselben erbbiologisch von der juvenilen ganz verschieden 
sei, wahrend Beobachtungen anderer, wie z. B. von KUFS, ergeben, daB hier 
gelegentlich ahnliche Verhaltnisse gegeben sind, wie bei der myotonen Dystrophie 
(FLEISCHER, CURSCHMANN u. a.), derart, daB dort die Pigmentdegeneration der 
Netzhaut, hier die Katarakt in einer Generation friiher auftritt als in den nach­
folgenden, e~wa jene beim GroBvater im Senium, beim Vater im Prasenium 
bei den Kindern in der Pubertat, oder die Pigmentdegeneration beim Vater 
Mitte der 30er Jahre, bei den Kindern im 10. bzw. 26. Jahr. 

Der letztgenannte Modus fiihrt hiniiber zu einer anderen Erscheinung: der 
von mir so genannten phyletischen Merkmalsanreicherung. Am kennzeichnendsten 
ist hierfiir wiederum die myotonische Dystrophie, insofern nach den Beobach­
tungen, insbesondere von FLEISCHER, erst in der 3. Generation das voll aus­
gepragte Bild der Dystrophien nicht bloB bestimmter Muskeln, sondern auch 
anderer Gewebe (Haare, Haut, Geschlechtsorgane usf.) vereint mit Katarakt 
auf tritt, wahrend es in den beiden vorhergehenden nur zur senilen bzw. pra­
senilen Katarakt kommt. Neben der phyletischen Merkmalsanreicherung 
beobachtet man gelegentlich gleichzeitig in derselben Sippe oder unabhangig 
davon die phyletische Merlcmalerweiterung oder -verstdrkung. Letztere wurde 
z .B. in einer Sippe von KILLIAN beobachtet, in welcher eine angeborene erbliche 
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Ptosis innerhalb 4 Generationen von halb- zu doppelseitiger Ausbreitung und 
von milder zu sehr erheblicher Auspragung fortschritt. 

Eine andere Form des Fortschreitens eines Erbleidens von Generation zu 
Generation, fiir welche der Begriff der Entartung im gebrauchlichen Sinne am 
ehesten zutrifft, besteht in der Zunahme der Zaltl der Erkrankten von Generation 
zu Generation. Schulbeispiele dieses Typus sind die Beobachtungen von BROWN 
innerhalb einer Familie, bei der in der 2. Generation des Stammbaums 3 von II, 
in der 3. 7 von 23, in der 4. II von 27 der Geschwister- und Vetterschaften 
von cerebellarer Heredoataxie befallen willden, weiter die von HENKE-SEEGER 
bei einer Familie mit myotonischer Dystrophie. 

In der Wirkung einer Entartung gleich kame schlieBlich die manchmal zu 
machende Beobachtung, daB bei bestimmten Sippen in jeder nachfolgenden 
Geschlechterreihe der Beginn des Krankheitsausbruchs in ein fruheres Lebensalter 
fallt. In dem eben erwahnten Beispiel der BROWNschen Sippe fiel dies beim 
"Stammvater" in das 46" bei seinen Kindern, Enkeln und Urenkeln in das 
39., 29. und 22. und bei den Ururenkeln bereits in das 6. und 8. Lebensjahr. Man 
sprach hier von "Anteposition". Gegen die Auffassung, daB alle diese Erschei­
nungen, oder zum wenigsten die letztgenannte, wissenschaftstechnische V or­
tauschungen seien und einfach so zustande kamen, daB Stammbaume mit Ante­
position iiberhaupt nur von solchen Stammvatern und deren unmittelbaren 
Nachkommen aufgestellt werden konnten, bei welchen das betreffende Erbleiden 
nicht so friih im Leben auftrate, als daB sie dadurch an der Kinderzeugung ver­
hindert wiirden, sprechen mehrere Griinde. Erstens sind bei manchen Sippen 
mit gleichem Erbleiden, die in gleicher Weise stammbaummaBig erfaBt wurden, 
diese Erscheinungen iiberhaupt nicht festzustellen, d. h. es besteht durchschnitt­
lich GleichmaBigkeit in bezug auf das Lebensalter, in dem die Krankheit zutage 
tritt, oder der Manifestationsbeginn wechselt, ja "springt" geradezu. So war 
in einer von mir beobachteten Familie der GroBvater, der Jahrzehnte an Epilepsie 
gelitten hatte, an den Folgen dieser im 45. Jahr verstorben, ein Sohn desselben 
im Krampfanfall im 40. Jahr, bei einem Tochtersohn dagegen, der 4 Jahre im 
Felde war, ohne Anfalle zu haben, trat der 1. Anfall im 43. Lebensjahr auf. 
Zweitens wurde gelegentlich, wenn auch seltener, bei ebenfalls in gleicher Weise 
erfaBten Sippen das Gegenteil beobachtet: statt phyletischer Merkmalsanreiche­
rung M erkmalsverarmung, statt Symptomenverstarkung Symptomenabschwiichung, 
statt Zunahme der Zahl der Krankheitstrager Abnahme derselben, statt "Ante­
position" "Postposition", kurz ebensolche Zeichen einer Sippenregeneration, 
wie dort einer Degeneration. So hat z. B. Oberholzer von einer Sippe berichtet, 
bei der in den ersten beiden stammbaummaBig erfaBten Generationen mehrere 
Falle schwerer Epilepsie mit nachfolgender Verblodung beobachtet wurden, 
aber schon in der 2. Generation neben 2 schweren Fallen ein ausgeheilter Fall, 
in der 3. Generation iiberhaupt nur noch 1 Fall von ausgeheilter Epilepsie, 
1 Fall mit Kinderkrampfen und 4 Falle mit periodischen Ohnmachten oder Ver­
stimmungen, und in der 4. Generation schlieBlich hatten von 8 Personen nur 
noch 4 Kindheitskrampfe. 

Eine ahnliche Regeneration, d. h. Abnahme der Krankheitsschwere, hat 
TRIEBEL in einer 225 Personen umfassenden Sippe mit Heredoataxie von 
FRIEDREICHschem Typus beobachtet, von denen 162 neurologisch untersucht 
wurden. AuBer dem kranken Stammvater boten in der 2. Generation 2 von 
6 Geschwistern das voll ausgepragte Bild, in der 3. von 50 nur 5 und eine Person 
isolierten Nystagmus, in der 4. von 192 nur noch einer und auBerdem ein anderer 
alleinige Ataxie beim Gehen, 8 isolierten Nystagmus. und in der 5. schlieBlich 
zeigte von 26 Personen nur noch eine letzteren; 25 Personen, die nur einen posi­
tiven "Romberg", 5, die Hyperreflexie aufwiesen, verteilten sich ziemlich gleich-
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maBig auf alle 5 Generationen. Neben der lndividualregression finden wir in 
dieser Sippe auch noch eine Abnahme der Krankheitsfalligkeit, d. h. der Zahl 
der in jeder nachfolgenden Generation von der Krankheit befallenen Personen. 
Gleichwohl bot - was besonders bemerkenswert ist - gerade diese auBer­
ordentlich gut regenerierte Sippe die zumeist als schweres Entartungsmerkmal 
geltende Erscheinung der Anteposition: in der 2. Generation trat das Leiden 
in den 50er Jahren, in der 3. zwischen 30. und 45., in der 4. (ja freilieh nur eine 
Vollkranke reprasentierenden Generation) urn das 20. Jahr in Erseheinung. 

Aus alledem geht hervor, daB es eine stetig fortsehreitende Entartung von 
Sippen infolge nervoser Heredodegenerationen ("progressive Vererbung" naeh 
HENKE und SEEGER) tatsaehlich gibt, d. h. daB eine solche nicht nur ein methodo­
logisches Truggebilde ist. Und weiterhin kann es nach den Untersuchungen 
insbesondere von HENKE und SEEGER bei der myotonischen Dystrophie als ge­
siehert gelten, daB diese zum wenigsten bei bestimmten Leiden und bestimmten 
Sippen nicht durch ex ogene Faktoren (Verschlechterung der Lebensbedingungen, 
Korperschwaehungen, Vergiftungen oder dergleichen) zu erklaren ist, sondern 
durch irgendwelche, in der Erbmasse selbst gelegene Eigenschaften. 

Die oben genannte "phyletische Merkmalanreieherung" stellt eine Sonder­
form des Bildwandels von nervosen Erbleiden in der Aufeinanderfolge der 
Generationen bestimmter Sippen dar. Neben ihr finden wir gelEgentlich eine 
andere Form solcher, die auch als sippenmafJige Alternanz des Phanotypus 
bezeichnet werden kann. 1924 habe ich zuerst auf die Tatsaehe hingewiesen, 
daB in dem letzten Jahrzehnt von einwandfreien Beobachtern mit einer " Zufall " 
ausschlieBenden Haufigkeit in einzelnen Sippen mit HUNTINGTONScher Chorea, 
also dem mit Recht als Musterbeispiel aller nervosen Heredodegenerationen 
geltenden Erbleiden, innerhalb einer bestimmten Generation ein Gestaltwandel 
des Phanotypus festgestellt wurde. Man fand in diesen Familien an Stelle des 
wenigstens 3-4-5 Generationen hindurch (in typiseh dominanter Weise) auf­
tretenden choreatisch-hypotonischen Syndroms bei mehreren Geschwistern, 
und zwar in friiheren Jahren als die Chorea, bei dem einen Elter seinen "Ant­
agonisten": das akinetisch-hypertonische Syndrom, also eine allgemeine, dem 
Parkinsonismus bzw. der WESTPHAL-WILsoNschen Krankheit ahnliche Ver­
steifung. Wie ich spater ausfiihrte, konnte daran gedaeht werden, daB diese 
Erseheinung im Sinne einer sippenmaBigen (nieht individuellen!) progressiven 
Alternanz, und zwar anatomisch so zu erklaren sei, daB der degenerative ProzeB 
sich von vornherein iiber weitere Hirnge biete erstreckte als bei den V orfahren; 
sie ware dann also als Verstarkung der Durchschlagskraft der Erbanlage nach 
der exzessiven Riehtung und wahrseheinlich als Mutation ("Idiokinesie") zu 
deuten. Mit Riicksicht darauf, daB die Angehorigen jener Familie, welche statt 
der Chorea Versteifung boten, in der Pubertat erkrankten, ware auch an einen 
an die generative Entwicklung gebundenen Faktor zu denken. Etwas Ahnliehes 
zeigt sich in der beriihmten, mehr als 2000 Personen umfassenden Sippe von 
LUNDBORG: Innerhalb 3 eng zusammengehorigen Familien derselben wies eine 
Geschwisterreihe nur Myoklonie-Epilepsie, eine zweite Myoklinie-Epilepsie und 
Parkinsonismus auf, in einer dritten fand sich in 3 aufeinanderfolgenden Genera­
tionen Parkinsonismus, wahrend auBerdem von den Kindern des einen und 
anderen Kranken, der mit diesem oder jenem Syndrom behaftet war, einzelne 
nur epileptiforme Krampfanfalle boten, einmal auBerdem die Nichte einer 
Parkinsonismus-Kranken eine Chorea minor (s. Abb. 17). 

In diesem Zusammenhang muB auf eine in den letzten Jahren gelegentlich 
beobachtete weitere Form familiaren Bildwandels hingewiesen werden, die man 
auch als Aufspaltung der Syndrome bei mehreren Erbtragern bezeichnen kann: 
So fanden einzelne Autoren bei Mutter und einem Kind Basedow, bei einem 
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anderen Kind das "antagonistische Syndrom" des Myxodems, bei einem Elter 
Acromegalie, bei den Kindern Hoch- oder Riesenwuchs. Weiter sah ROCHAT 
bei zwei Briidern und einem Neffen dieser Angioma retinae, bei einem dritten 
Bruder aber Kleinhirngliom ohne letzteres, also sozusagen eine Aufspaltung 
der Bestandstiicke der LINDAUSchen Krankheit; HOFF und STENZEL machten 
bei einem Geschwisterpaar die Beobachtung, daB der eine an Narkolepsie ohne 
affektiven Tonusverlust, der andere umgekehrt nur an letzterem, nicht aber 
an narkoleptischen Anfallen litt u. dgl. 

Manche zunachst ganz unerklarlichen Arten des familiaren Bildwandels 
("transformierende Vererbung" , "Polymorphismus", "phiinotypischer Poly­
morphismus") finden ohne· weiteres ihre Erklarung darin, daB die erblichen 
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Abb. 17. Extrapyramidale Syndrome in einer und derselben Sippe (Au8schnitt ans einer 
Sippschaftstafel von LUNDBORG). 

Anlagestorungen innerhalb oder auch auBerhalb des Nervensystems auf bestimmte 
Gebiete, bestimmte Gewebe, bestimmte Organe beschrankt bleiben. So kann 
der spezifische KrankheitsprozeB zunachst bei verschiedenen Familienmitgliedern 
voneinander getrennte Hirngebiete auswahlen. Auf diese Weise erklart es sich 
z. B., daB die erbliche Gliose bei einem Kranken etwa rein unter dem Bilde 
des glioma cerebri manifest wird, beim Blutsverwandten unter der Form von 
Krampfen. Vor allem ist wohl so die Vielgestaltigkeit, mit der sich der cerebrale 
Faktor der "epileptischen Anlage" auBert, zu erklaren; der STEINERSchen Trias: 
epileptische Krampfe, Linkshandigkeit, Dysarthrie, die somit in einem neuen 
Lichte erscheint, reilit sich vorlaufig als 4. Symptom die Anosmie, welche in 
einer interessanten Familie ALIKHANs beobachtet wurde, an, und es ist zu er­
warten, daB bei weiterer Nachforschung in dieser Richtung sich die Zahl der 
motorischen und (s. v. v.) sensorischen Stigmata der epileptischen Hirnanlage 
noch vergroBern wird. Vielleicht ist so auch das Nebeneinander von PARKINSON­
scher Krankheit und Myohlonie-Epilepsie und anderer cerebraler Leiden in der 
groBen Sippe von LUNDBORG zu erklaren, sofern dies nicht auf "konvergierender 
Vererbung" beruht ((s. Abb. 1). Handelt es sich hier noch um eine Be­
schrankung auf das Gehirn, so kommt des weiteren in Betracht, daB dieselbe 
Anlage ein andermal teils am Gehirn, teils am Riickenmark in Erscheinung tritt. 
So ist verstandlich z. B. das wiederholt beobachtete Nebeneinander von Erb­
veitstanz und Syringomyelie. 
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Wichtiger als dieser Zusammenhang ist nun derjenige, bei dem die Krankheits­
anlage an verschiedenwertigen Organen des Korpers ansetzt. Hier ist zunachst 
als engere Unterform diejenige herausZiuheben, bei der die krankhafte Anlage 
zwar an verschiedenen Steilen des Korpers einschlieBlich des Nervensystems 
zur Auswirkung kommt, sich aber doch auf eine bestimmte Gewebsart beschrankt. 
Die Tatsache, daB in einem Organismus isoliert eine einzige Gewebsart aus 
erblichen Grunden entartet, ist unter Umstanden nosologisch wichtiger als die 
Organwahl, die der betreffende KrankheitsprozeB bei verschiedenen Angehorigen 
einer Familie trifft. Jedenfails vermittelt uns dieser Gesichtspunkt iiberraschende 
Einblicke in die Entstehung symptomatisch auBerordentlich verschiedener 
Krankheitsfaile, welche gelegentlich in ein und derselben Familie auftreten 
und sich dadurch wie durch den gleichzeitigen Mangel exogener Ursachen als 
erbliche ausweisen. Ich nenne hier nur die Feststeilungen von BIELSCHOWSKY, 
der auf die statistische Haufigkeit des Nebeneinander von Herz-, Haut- und 
anderen Geschwiilsten und tuberoser Sklerose des Gehirns hingewiesen hat, 
ferner die von BERG, SIEMENS und RUDIN mitgeteilte Beobachtung, die beispiels­
weise in einer Generation Nierenadenome oder Naevus sebaceus, in der nach­
folgenden Navus und Epilepsie oder Adenom, in der dritten aber Epilepsie und 
Idiotie, die offenbar auf tuberoser Sklerose beruhten, mit oder ohne Navus 
angetroffen haben. 

Ahnlich zu deuten sind offenbar die Mitteilungen von MARCUS iiber die 
RAYNAUDSche Erkrankung und die von RIETTI berichteten drei Faile von 
chronischem Trophodem, von denen es bei zweien heiBt, daB eins der Eltern 
an Bauchtumor litt. In gleicher Weise erklart sich, um innerhalb des vorweg 
den Neurologen interessierenden Gebiets des neurovegetativen Nervensystems 
zu bleiben, die erbliche Verwandtschaft von Claudicatio intermittens und Angina 
pectoris als AuBerungsformen der "diathese aneurysmatique" der Franzosen, 
ferner wohl auch die erbliche BeZiiehung Ziwischen Urticaria und Acroparasthesien, 
von Sklerodermie und Raynaud (CAssmER), von QUINcKEschem 6dem, Urti­
caria, Asthma, Heuschnupfen, "Colitis" (GXNSSLEN), vieileicht auch die von 
Migrane und periodischer bzw. paroxysmaler Lahmung. 

Eng mit der Erscheinung der Mehr- oder VielOrtlichkeit der Auswirkung erb­
licher Krankheitsanlagen, die wir zuletzt kennen gelernt haben, hangt die schon 
kurZi oben gestreifte Frage der gegenseitigen Abhangigkeit verschiedenwertiger 
erblicher Symptome, welche bei einem und demselben Kranken oder den Mit­
gliedern einer erbkranken Familie gefunden werden, zusammen. Welche Ziige 
eines geschlossenen Bildes sind primar, sekundar, tertiar? Um einige Beispiele 
ZiU nennen: Was ist bei der Verkniipfung erblicher angeborener Schwachsinn­
Mikrocephalie und bei den anderen bereits in meinem System vom Jahre 1924 
aufgefiihrten Cephalodysplasien und -degenerationen (vgl. S. 271) das Urspriing­
liche, oder sind beide Erscheinungen genetisch gleichgeordnet? 1st die Muskel­
atrophie bei erblicher Halsrippe (THOMPSON) Folge dieser oder ihr koordiniert? 
Wie steht es in dieser Hinsicht mit den Storungen seitens Riickenmark, Wirbel­
saule, Knochenbau, Hauternahrung beim "Status dysraphicus"? wie mit 
Muskeldystrophie, Myotonie und Hodenschwund sowie Starbildung bei der 
myotonischen Dystrophie 1 wie mit den verschiedenen Symptomen beim "Wil­
son" 1 usf. Sind Zi. B. bei letzterem die Hirnstorungen Ursache oder Folge der 
Lebererkrankung, oder sind beide auf eine noch unbekannte erbliche Storung 
eines dritten Organsystems zUrUckzufiihren 1 Aile diese Fragen, auf die ich bereits 
in meinem Referat vom Jahre 1924 an verschiedenen Stellen hingewiesen habe, 
zeigen, welche Aufgaben der "Korrelationsatiologie" gestellt sind, jener Lehre, 
welche uns gebietet, die in jedem Krankheitsfall festgestellten Abweichungen 
in ihrer Ganzheit und zugleich in ihrer Beziiglichkeit zueinander zu betrachten, 
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der Einsicht folgend, daB das Nervensystem wohl mit allen anderen Systemen des 
Organismus in steter enger Wechselbeziehung steht. Die Fiille aller dieser heute 
noch fast ungeklarten Beziehungen hat vor kurzem besonders CURTIUS erortert. 

So zeigt sich also: Was wir allenthalben in der belebten Natur beobachten, 
die aufJerordentliche Mannigfaltigkeit nicht bloB der Gestaltung, sondern auch der 
Entwicklung und Riickbildung der Erscheinungsarten finden wir gerade auch 
hei den hereditaren Nervenleiden. Alles, was theoretisch denkbar ist: anfalls­
artiges, phasenhaftes, intermittierendes Auftreten wie beharrlich fortschreitender, 
aber auch riickschrittlicher Verlauf tritt uns in bald von Typus zu Typus, bald 
von Sippe zu Sippe wechselnder Weise entgegen. Dariiber hinaus aber treffen 
wir nicht bloB diese krankheitsgeschichtlichen Grundarten in reiner Form an, 
sondern gelegentlich auch aIle moglichen Dbergange und Mischungen dieser 
letzteren, ohne daB irgendwelche auBere Krankheitsursachen hierfiir verant­
wortlich zu machen waren. Ja, es kommt wenn auch selten vor, daB verschiedene 
Auswirkungen derselben erblichen Krankheitsanlage beim selben Menschen in 
einem Organgebiet etwas Konstitutionelles ist, in einem anderen etwas Pro­
gressives, also im iiblichen Sprachsinn Heredodegeneratives. Ein Beispiel hier­
fiir bietet das Adenoma sebaceum und die Epilepsie bei tuberoser Sklerose. 

SchlieBlich lehrt, wie wir gesehen haben, die Erfahrung, daB die klinischen 
Formen der erblichen Nervenleiden sich nun keineswegs auf eine geringe Zahl 
gewisser Symptomenverbindungen beschranken, die dann bei allen Krankheits­
sippen stets in derselben Reinheit zutage treten, sondern in manchen Familien 
bzw. Sippen Bilder in die Erscheinung treten, wie sie bis dahin iiberhaupt noch 
nicht beobachtet wurden. Daher konnte es eine Zeitlang scheinen, als ob die 
Mannigfaltigkeit der erblichen Nervenleiden so groB sei, daB es iiberhaupt 
keinen Sinn habe, erbliche Krankheiten bzw. Krankheitstypen aufzustellen. 
Verschiedene Autoren, voran JENDRASSIK, KOLLARITS u. a., haben daraus 
geschlossen, es gabe iiberhaupt nur eine einheitliche nervose Erbkrankheit mit 
ungezahlten Unterformen, die man feststellen und beschreiben, aber nicht weiter 
erforschen konne. Dieser Standpunkt ist heute - vor allem durch die Erfolge 
beharrlicher Zusammenarbeit von Klinikern, Genealogen und Histopathologen -
iiberholtl. Diese lehren, daB innerhalb der groBen Zahl von vorwiegend am 
Nervensystem zur Auswirkung kommenden erblichen Krankheiten bestimmte 
Typen oder Einheiten hoherer Ordnung (HOCHE) vorkommen, die durch die 
Gleichartigkeit ihrer verschiedenen biologischen Merkmale ("Homotypie"), nam­
lich durch gleiches klinisches Bild ("Homologie"), gleiche Entwicklungs- und 

1 Es ist zweifellos ein sehr groBes Verdienst von JENDRASSIK gewesen, durch die Schaf­
fung des Begriffs "Heredodegeneration" bzw. "Heredoanomalien" den entscheidenden 
atiologischen Strich zwischen mehr oder minder gleichformig erscheinenden Bildern, die 
einerseits durch Syphilis und andere Infektionen verursacht waren, andererseits auf Erblich­
keit beruhten, z. B. syphilitischer und "FRIEDREICHscher" Tabes, infektioser (Chorea 
minor) und hereditarer Chorea (HUNTINGTON), gezogen zu haben. Zu bedauern bleibt 
aber, daB ihm der Inhalt dessen, was er durch jenen Begriff der Heredodegenerationen 
oder "Heredoanomalien" umriB, zerrann, so daB die Typen, die er innerhalb dieses Kreises 
wohl anerkannte, rein deskriptive blieben, was er auch fiihlte, insofern er selbst von "ktinst­
lichen" Grenzen innerhalb der heredodegenerativen "Krankheit" sprach. Es scheint, daB 
mit daran die von ihm herangezogene Analogie zur Tuberkulose schuld war. ["So wie 
aIle Leiden, die durch die Tuberkelbacillen verursacht waren, tuberku16s sind, so aIle, die 
spezifischen hereditaren Ursprungs sind, Heredoanomalien oder Heredodegenerationen." 
Die "Typen der Heredodegenerationen sind verschiedene Lokalisationen eines Faktors der 
Hereditat wie die verschiedenen Lokalisationen der Tuberkulose" (KOLLARITS)]. Wenn 
wir heute tiber JENDRASSIK hinausgekommen sind, so beruht dies auf der Erkenntnis, daB 
die Typen der erblichen Nervenleiden nicht bloB auf Verschiedenheiten der Lokalisation 
des krankhaften Prozesses in den verschiedenen Abschnitten des Zentralnervensystems 
beruhen, wie er lehrte, sondern letztlich auf grundsatzlich verschiedenen anatomisch faB­
baren Vorgangen, die freilich vielfach dann auf bestimmte Hirnteile beschrankt ("lokali­
siert") bleiben. 
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Verlaufsform - also etwa Manifestation im selben Lebensalter, gleiche schlei­
chende Entwicklung des klinischen Bildes und gleichen Ausgang ("Homochronie" 
und "Homodromie") -, gleiche anatomische Lokalisation des Prozesses ("Homo­
topie") und gleiches Gewebsbild ("Homohistie") und schlieBlich gleichartige 
Vererbung nach einer der typischen MENDELschen Regeln ("Homogenie" im 
eigentlichen Sinne) gekennzeichnet sind. 

GewiB kann nicht geleugnet werden, daB selbst zur Zeit noch immer wieder 
von einzelnen Autoren erbliche SymptCYmengruppierungen bei einer Familie oder 
Sippe mitgeteilt werden, welche indiesem eigenartigen Nebeneinander bislang 
noch nicht beschrieben worden sind. Bei naherem Zusehen ergibt sich dann aber 
doch fast immer, daB hier nur unerheblichere Abweichungen von Syndromen 
vorliegen, deren erbmaBiges, klinisches und histologisches Bild bereits bekannt 
ist. Es handelt sich also tatsachlich um Spielarten typischer Bilder, die nicht 
wesentlicher sind als diejenigen der Merkmale gesunder Menschen (etwa feinere 
Abweichungen im Grundton bestimmter Haarfarben, Ohrenformen u. dgl.). 
Zudem ist nach allen bisherigen Erfahrungen zu erwarten, daB Bilder, welche 
bis heute nur bei einer einzigen Sippe eines groBen Bevolkerungskreises beobachtet 
wurden, in 50, 100 und mehr Jahx:en bei restloser wissenschaftlicher Erfassung 
aller erbkranken Familien bei zahlreicheren Familien entdeckt werden. Mit 
anderen Worten: das Bild, das heute einzigartig oder sehr selten zu sein scheint, 
wird voraussichtlich in spaterer Zeit ein Typus (Gruppe) sein, vielleicht in der 
Weise, daB es dann die Untergruppe einer Obergruppe darstellt, die sich heute 
sozusagen als gewohnlicher Typus darstellt. Es geniigt, in diesem Zusammenhang 
nur an die Spielarten der Tiere und Pflanzen zu denken, wie sie durch die Systeme 
der Zoologie und Botanik erfaBt sind, um sich klar zu machen, daB die augenblick­
liche Seltenheit bestimmter Bildformen von Krankheiten, deren eigenartige 
familiare Haufung usw. an der ausschlieBlich erblichen Verursachung keinen 
ZweifellaBt, keineswegs etwas gegen die Berechtigung beweist, auch auf dem 
Gebiete der Neurologie Typen erblicher Bilder aufzustellen und diese immer 
eindeutiger wissenschaftlich zu klaren. Ja, man kann geradezu sagen, daB die 
Verschiedenheit der erblichen Nervenleiden in bezug auf Einzelheiten von Form 
und Verlauf bei mehreren Sippen eine Selbstverstandlichkeit ist - etwas so 
Selbstverstandliches wie die Tatsache, daB beispielsweise die durch Blei­
vergiftungen, Blutkrankheiten oder multiple Sklerose hervorgerufenen Sym­
ptomenkomplexe von Fall zu Fall wechselnde Ziige bieten. Und dennoch wird 
selbst der groBte wissenschaftliche Skeptiker nicht wegen dieser Variationen 
an dem Leitgedanken irre werden, daB es eigenartige Schadigungen des Nerven­
systems durch diese auBeren oder inneren Ursachen gibt. 

Ein Kennzeichen der Eigengesetzlichkeit jener Typen ist auch darin zu 
erblicken, daB sie durchweg zu gewissen anderen Einheiten hoherer Ordnung in 
ein AU8schliefJungsverhiiltnis treten, d. h. mit Ausnahme des Falles einer zufalligen 
Familienkreuzung, fast nie mit letzteren zusammengekoppelt auftreten, wahrend 
umgekehrt zwischen ihnen und anderen Typen ein Vorzugsverhiiltnis besteht, was 
eben in dem Auftreten von "Bruckensymptomen" und "Mischungssymptomen" 
zum Ausdruck kommt. So vermissen wir im bisherigen Schrifttum z. B. - wohl­
gemerkt mit Ausnahme von Zufallskreuzungen - die indivl.duelle wie sippen­
artige Verbindung von "HUNTINGTON"Scher Chorea auf der einen und Myo­
dystrophie, amaurotischer Idiotie, hypo- und angioneurotischen Diathesen auf 
der anderen Seite, oder von THOMsENscher Krankheit einerseits und Strang­
erkrankungen andererseits usW". Dagegen zeigt die klinische Erfahrung um­
gekehrt eine engere nosologische Verwandtschaft zwischen Chorea und dem 
Myoklonie-Epilepsie- oder Migranekreis, zwischen Myoklonie und Heredoataxie, 
zwischen den spastischen Erkrankungen und den diffusen Hirnsklerosen usw. 
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Einlluf3 von auf3eren Schadlichkeiten auf erbliche Nervenleiden. 
Es ist ein wichtiges - seit langem aufgeworfenes und noch keineswegs 

gelOstes - Problem, ob bzw. inwieweit gewisse erbliche Krankheitsanlagen zu 
ihrer Entfaltung (der "phanotypischen" Auswirkung) bestimmter auBerer 
("peristatischer") Einfliisse bediirfen, und weiterhin, ob gewisse andere Krank­
heitsanlagen iiberhaupt erst auf diesem Wege neu entstehen. (Auch die hier 
nicht zu erorternde Frage nach der Vererbung erworbener Eigenschaften gehort 
hierher.) Gleichwohl ist schon heute fiir die typischen erblichen Nervenleiden, 
voran diejenigen, deren Erbgang sichergestellt ist, erwiesen, daB sie ganz unab­
hangig von auBeren Schadigungsmoglichkeiten, allein nach ihrer inneren Eigen­
gesetzlichkeit, auftreten und ablaufen. Aus diesem Grunde ist die Kennzei!Jhnung 
der nervosen "Heredodegenerationen" als Aufbrauchkrankheiten, wenigstens im 
Sinne EDINGERB, als Folge erhohter Beanspruchungen der Funktion der be­
treffenden Teile unzutreffend, weil durch die Erfahrung widerlegt. Denn die­
selben verlaufen vielfach trotz ungewohnlicher Beanspruchung, tJberanstrengung, 
ja unter Umstanden nach Unfallen oder Infektionen genau so, als ob diese 
nicht eingewirkt hatten, wie ohne weiteres daraus erkennbar ist, daB das be­
treffende Erbleiden bei Kranken, die derartigen Schadigungen ausgesetzt waren, 
sich durchweg nicht anders darstellt als bei den erbkranken Geschwistern, die 
davon verschont blieben. Den iiberzeugendsten Beweis fUr die Unerheblichkeit 
auBerer Noxen bei solchen Leiden liefert die Beobachtung HANHARTB, wonach 
in den schweizerischen Inzuchtsippen mit der FruEDREICHschen Form der 
Heredoataxie innerhalb der krankheitsfalligen Generation Personen schwer 
erkrankten, welche unter giinstigen Lebensbedingungen standen und vor allem 
keine schweren korperlichen Anstrengungen hatten, wahrend Geschwister der­
selben mit uber mindestens 10 Jahre hindurch sichergestellter Areflexie keine 
Ataxie oder andere "FruEDREICH"-Symptome bekamen, trotzdem gerade sie 
sich neben ihrem anstrengenden Berufe auBerordentliche Sportsleistungen 
(Klettertouren im Hochgebirge) zumuteten. 1m gleichen Sinne spricht das 
Massenexperiment des Krieges, der nach allseitiger Erfahrung keineswegs zu 
einer Zunahme der FaIle erblicher Nervenleiden gefuhrt hat. Damit ist die 
Ansicht, daB gerade die ataktische Heredodegeneration gegenuber auBeren 
Einwirkungen wie Infektion, Schwangerschaft oder Geburt, Trauma, mer­
mudung u. dgl. besonders empfindlich sei (DAVIDENKOW), zum wenigsten beziig­
lich ihrer AIlgemeingiiltigkeit widerlegt. Jene Beobachtungen HANHARTB wie 
viele eigene Beobachtungen (z. B. uber den EinfluB schwerer Schadelunfalle 
bei der PARKINSONSchen Krankheit) machen es sehr wahrscheinIich, daB solche 
angeblichen Verschlimmerungen durchweg entweder auf anamnestischen Tau­
schungen der Kranken beruhen oder auf selbstandigen, allgemein-menschlichen, 
d. h. nicht fiir diesen besonders erbbelasteten Menschen, heredospezifischen 
Folgen jener Schadigungen, welche naturlich die subjektiven und objektiven 
Storungen der Erbkrankheit starker hervortreten lassen konnen. Es muB 
naturlich bei der atiologischen Bewertung solcher Beobachtungen immer der 
wichtige Unterschied zwischen autochthonen, d. h. grundsatzlich ohne irgend­
welche auBere Einfliisse aus innerer erblicher Dynamik hervorbrechenden bzw. 
fortschreitenden und andererseits solchen Krankheitszustanden im Auge behalten 
werden, welche auf einer ausgesprochenen erblichen Anfalligkeit gegeniiber 
bestimmten Noxen beruhen. Letztere also wiirden ohne jene erbliche Anlage auch 
dann nicht entstehen, wenn der Betreffende dauernd jener Schadlichkeit aus­
gesetzt ware und ebensowenig trotz jener Anlage, wenn die letztere fehlte. Fehl­
schliisse in bezug auf den ursachlichen Zusammenhang zwischen angeblichen 
Infektionen und Heredodegenerationen ergeben sich u. a. daraus, daB Ergebnisse 
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und Erscheinungen als Ausdruck von Infektionen bewertet werden, die in Wirk­
lichkeit AusfluB des nervosen Prozesses sind; dahin zu rechnen sind Fieber, 
Rautausschlage, Schwellungen an Raut, Gelenken und anderen Korperteilen, 
"Rheumatismus", Krampfe, BewuBtseinstriibungen usw. 

Fehlschliisse - gemeinhin noch viel haufiger und, man darf sagen, primitiverl 
als solche beziiglich einer Infektion! - im Sinne der Annahme eines nachteiligen 
Einflusses von Un/allen auf erbliche Nervenleiden beruhen in der Hauptsache 
auf der Verwechslung von Ursache und Wirkung. Insbesondere ist auf folgenden 
Zusammenhang hinzuweisen: Gerade in den ersten Entwicklungszeiten der meisten 
Heredodegenerationen sind die Erscheinungen des Leidens noch so milde aus­
gepragt, daB sich die Betreffenden gar nicht fiir krank halten; hieraus ergibt 
sich eine (wie ich es genannt habe) pathologische "Fahrliissigkeit" bzw. patho­
logische Nachliissigkeit vor allem innerhalb der Berufstatigkeit; diese leistet oft 
mehr noch als der spatere und daher schwere Krankheitszustand, in dem die 
Symptome so ausgepragt sind, daB die Kranken entweder aus ihrem BeruI 
ausscheiden miissen oder die Erscheinungen ihnen so deutlich zum BewuBtsein 
kommen, daB sie sich richtig in Acht nehmen, dem Erleiden von allen moglichen 
Unfallen und insbesondere Gewalteinwirkungen auf den Schadel Vorschub. 
Es ist selbstverstandlich, daB die Folgen von leichtesten oder schweren Him­
erschiitterungen, -blutungen u. dgl., auch wenn diese hinsichtlich Sitz und Aus­
maB ganz dieselben sind wie bei gesunden Menschen, sehr leicht den Eindruck 
erwecken konnen, als hatten sie das eigentliche Erbbild verstarkt. Jedenfalls 
fehlt es bislang noch ganz an iiberzeugenden Beweisen fiir die Annahme, daB 
Infektionen, Intoxikationen und Traumata die eigengesetzliche Entwicklung 
der Erbleiden selbst nennenswert beschleunigen oder deren Symptome als solche 
verstarken. 

Anders liegen naturgemaB die Dinge da, wo der Krankheitsvorgang an sich 
zu groberen physikalischen oder chemischen Veranderungen der Gesamtstruktur 
der betroffenen Teile des Zentralnervensystems, z. B. zu Cysten, Hohlenbildungen 
bei der Gliosis spinalis, Erweichungen, etwa bei der WILSONschen Krankheit u. dgl., 
fiihrt, oder derselbe selbst schon von GefaBen ausgeht, wie z. B. bei den erblichen 
Angiomen des Kleinhims. Hier konnten natiirlich auBere Ursachen mehr oder 
weniger plOtzliche Verlaufsanderungen dieser Leiden nach sich ziehen. 

Der Schein eines wesentlichen, nachteiligen Einflusses auf gewisse Erbprozesse 
findet ofters seine Erklarung darin, daB bei manchen Heredodegenerationen 
bzw. in einzelnen Sippen plotzlicher Ausbruch sinnfiilliger Erscheinungen, rasches 
Fortschreiten zum Hohepunkt und eventuell ganz schleichende teilweise Ruck­
bildung zum Erbbild gehort. Aber keineswegs sind hier fiir irgendeine dieser 
Etappen regelmaBig auBere Ursachen zu beschuldigen; vielmehr handelt es sich 
allemal um die eigengesetzliche Auswirkung der Krankheitsanlage. 

Etwas Ahnliches gilt fur die an der Grenze von Heredokonstitutionen und 
-degenerationen stehenden Krankheitstypen, wie z. B. fiir manche Sippen von 
erblicher Myotonie (die entgegen der gebrauchlichen, Bezeichnung "congenita" 
keineswegs angeboren zu sein braucht): So hat z. B. STATTMULLER vor einigen 
Jahren eine Sippe beschrieben, in der eine bildmaBig typische Myotonie in 
3 Generationen bei 10 von 16 AngehOrigen derselben durchweg in der spateren 
Kindheit oder Friihpubertat auftrat, nur durch Kalteeinfliisse, Menstruation 
oder Graviditat verschlimmert, iiber mehrere oder viele Jahre unverandert, also 
als konstitutionelle Form bestand und sich dann zum Teil wesentlich besserte. 
Entgegen der Angabe von DA WIDENKOW finden wir also auch bei dominanten 
Leiden und somit iiberhaupt bei allen erblichen Zustanden gelegentlich milde 

1 Ausfiihrliches hieriiber in meiner Monographie Neur. 1928, H.50, 59 u. Arch. f. 
Psychiatr. 91, 210, 226, 235. 
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A uspragungen und weitgehende Besserungen. Immer wieder muB auf die praktische 
Wichtigkeit dieser rudimentaren Formen ("formes frustes") hingewiesen werden, 
da gerade sie AnlaB bilden, daB die Erblichkeit von Fallen iibersehen wird, 
deren nosologische Bedeutung kaum geringer ist wie die der voll ausgepragten 
rudimentaren Formen. Diese sind es, welche u. a. nicht selten den Grund fiir 
ein scheinbares "Dberspringen von Generationen" (s. S. 240) oder andere schein­
bare UnregelmaBigkeiten der Vererbung bilden. 

Eine weitere, man konnte sagen, "Spezialitat" der Entwicklung einzelner 
erblicher krankhaften Anlagen besteht in dem Vorgang der phasenhaften Pro­
gression: hier haben wir es mit einer Reihe zu tun, die gewissermaBen eine Misch­
form der voneinander ja auch nicht scharf getrennten Obergruppen: Heredo­
konstitutionen und Heredodegenerationen darstellt. Ein Schul beispiel dieser 
Art bildet der Fall einer Kranken mit (ausgesprochen dominant vererbter) 
Migrane, bei welcher nach 3 Anfallen derselben im 27., 40. und 60. Jahr eine 
doppelseitige Ptosis auftrat, die sich nach dem 1. Anfall nahezu, nach dem 
2. nur teilweise und nach dem 3. iiberhaupt nicht mehr zuriickbildete. Von allen 
anderen dominanten konstitutionellen Storungen, vor allem vasomotorisch­
trophisch-sekretorisch-neurotischer Art (Acrocyanose, Hemialopecie, Hyper­
hidrosis, "Giirtelrose", Ohnmachten u. dgl.) in ihrer Ascendenz und Descendenz 
stellte sich bei einer ihrer Basen zwischen 30. und 40. Jahr eine fast vollige 
rechtsseitige Ptosis ein. 

An die Spitze aller Betrachtungen iiber den Anteil exogener Faktoren bei der 
Entstehung im wesentlichen aus erblicher Anlage erwachsender Nervenleiden 
(und somit auch aller differentialatiologischen Erwagungen angesichts von 
familiaren Haufungen neurologischer Erscheinungen) miissen die Nach- und 
Spatwirkungen der Syphilis gestellt werden. Schon die seit langem eingebiirgerte 
Bezeichnung "Heredosyphilis" ("Heredolues") und der Umstand, daB diese 
Bezeichnung die einzige ist, in der der Wortbegriff "Erblichkeit" mit dem einer 
auBeren Schadlichkeit zusammengeschweiBt wurde, deutet darauf hin, wie hoch 
man seit langem den EinfluB der Syphilis auf die Nachkommenschaft der An­
gesteckten eingeschatzt hat. Allerdings ist es um der terminologischen Klarheit 
willen unbedingt geboten, diesen Ausdruck aufzugeben. Fiir jeden biologisch 
Denkenden von heute kann Erblichkeit nicht mehr den alten, aber viel zu 
weiten Wortsinn der Volkssprache von Hinterlassenschaft oder hinterlassenem 
Stammgut haben, sondern nur noch den der besonderen Artung der von der 
Gesamtheit der Vorfahren einer Sippe iiberkommenen Keimmassen. Wenn wir 
gleichwohl heutzutage innerhalb der Gruppe der vorwiegend von auBen kom­
menden Schadigungen der Syphilis eine Ausnahmestellung gegeniiber allen 
iibrigen nicht mehr einraumen diirfen, so geschieht es deshalb, weil wir auBere 
Gifte kennengelernt haben, deren Wirkung auf die Keimzellen und deren 
schadlicher EinfluB auf die Gesamtverfassung wie auf bestimmte Teile des 
entstehenden Organismus sichergestellt ist, wahrend es bei der Syphilis viel wahr­
scheinlicher ist, daB die Wirkung der Spirochaten nur ganz selten zu unmittel­
barer Schadigung des Keimes, viel haufiger zu einer solchen der Frucht fiihrt, 
und allein die Moglichkeit zugegeben werden muB, daB Stoffwechselprodukte, 
die im Verlaufe der Durchseuchung des Elters oder der Eltern entstehen, deren 
Erbmasse selbst schadigen. Mit ebensolchem Recht wie von Heredosyphilis 
konnte man also von Heredoalkoholismus, -morphinismus, -saturnismus u. dgl. 
sprechen. Wo immer in 2 oder 3 aufeinanderfolgenden Generationen nervose 
Anomalien organischer Natur beobachtet werden, deren Ursprung aus ein 
und derselben syphilitischen Infektionsquelle wahrscheinlich gemacht werden 
kann, sollten wir also nur von elterlicher K inderlues oder von Familienlues 
sprechen. 
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SIEMENS hat vorgeschlagen, statt von kongenitaler, von konnataler Lues zu sprechen, 
da der Ausdruck "kongenital" ein "ungliicklicher Zwitter" sei, bald im Augenblick der 
Geburt vorhanden, bald durch die Anlagen bedingt bedeute und zudem, wortlich genommen, 
weder das eine noch das andere, sondern "anerzeugt", bei der Zeugung entstehend, bedeute. 
Diese Einwiinde haben manches fiir sich; aber solange wir nicht wissen, wie verschieden 
die KonstitutionssWrungen oder Grundlagen zu spater manifest werdenden Prozessen 
sind, die einmal durch die "Mitgift" von Spirochaten bei der Befruchtung, das andere 
Mal bei der Geburt und das dritte Mal durch die mogliche Schiidigung der elterlichen 
Geschlechtsdriisen, d. h. ihrer Geschlechtsprodukte lange vor der Zeugung der fraglichen 
Frucht, erscheint es mir zweckmaBiger, diesen unbestimmten, dafiir aber eingebiirgerten 
Ausdruck beizubehalten. Es muB eben nur jedem Arzt gelaufig sein, daB er in grundsiitz­
lichem Gegensatz zu "erblich" im Sinne der heutigen Naturwissenschaft steht. 

Nach diesen grundsatzlichen Erwagungen haben wir zwei Fragen zu erortern: 
1. Kommt "der Syphilis" bei der Entstehung von echten erblichen Anlagen zu 

bestimmten N ervenleiden ein EinllufJ zu? 
2. Worin bestehen die Ahnlichlceiten bzw. Unterschiede zwischen den Fallen 

mit lamiliarer Haujung syphilidogener Nervenleiden und den lamiliaren Haulungen 
von erblichen N ervenleiden ? 

Beginnen wir mit der 2. Frage, so werden wir am zweckmaBigsten die patho­
genetischen Zusammenhange der juvenilen Tabes und Paralyse betrachten. 

Vorweg sei der Moglichkeit gedacht, daB das Auftreten syphilidogener 
Nervenkrankheiten in 2 aufeinande.rfolgenden Generationen im Sinne einer 
lJbertragung der Spirochaten von Eltern auf ihre Kinder gedeutet wird, d. h. 
eine elterliehe Kinderlues vorgetauscht wird, wahrend tatsachlieh der gewohn­
liehe Weg der lJbertragung bei der Geburt vorlag. 

NONNE erwahnt eine Beobachtung, in der dieser seltsame ttbertragungsweg einer 
gleichsam "retrograden Infektion" vorgelegen haben solI: Ein Logierer in einer Familie 
infizierte das Kind seiner Wirte, dieses seine Mutter, letztere wiederum ihren Gatten, 
und spater nun erkrankten aIle 3 FaInilienmitglieder (ob auch der Logierer selbst, ist nicht 
angegeben) an Tabes. Glaubwiirdig ist der Infektionsweg in der weiter unten besprochenen 
Familie STIEFLERB, in der die Infektion von der Schwester des spater an Tabes erkrankenden 
Vaters auf deren Kind, von diesem auf seine Vettern bzw. Basen und weiter auf die Eltern 
iibertragen worden sein solI. Wenn ein solcher Weg wirklich vorkommt, so wiirde auch 
d.araus hervorgehen, daB es fiir die Entstehung juveniler Tabes ganz gleichgiiltig ist, ob die 
ttbertragung durch die elterlichen Generationsorgane erfolgt oder ob das Kind die Spiro­
chiiten durch Beriihrung erwirbt. 

Schauen wir uns um, was bei den in der Literatur niedergelegten Beobachtungen von 
juveniler Tabes iiber syphilidogene Nervenleiden der Blutsverwandten angegeben ist, so 
ergibt sich aus einer von BAUMGART gegebenen Zusammenstellung der bis zum Jahre 1921 
verOffentlichten 130 FaIle dieser Erkrankung folgendes: 

Bei den 93 unter diesen 130 Fallen, iiber welche brauchbare Angaben beziiglich der 
Eltern vorliegen, hatten 30mal 1 Elter, 4mal beide Eltern Tabes, 5mal 1 Elter Tabes, 
der andere Paralyse, 9mal 1 Elter, Imal beide Eltern Paralyse und 2mal 1 Elter Lues 
cerebri. Von diesen 49 Fallen mit nervoser Spatlues der Eltern war 42mal nur ein Kind 
der entsprechenden Geschwisterreihe organisch nervenkrank (tabisch)I; die 7 iibrigen 
Kranken stammten aus 3 Geschwisterreilien mit 2mal 2 und Imal 3 kranken Geschwistern. 
Diese 3 Beobachtungen von NONNE, STIEFLER und BARKAN sind besonders deshalb be­
merkenswert, weil 2mal die metaluische Erkrankung eine merkwiirdige Auswahl inner~,!-lb 
der betreffenden Geschwisterreihe traf: Bei der allerdings in der vorserologischen Ara 
(1904) beobachteten Familie NONNEB figuriert zwischen den beiden juvenil tabischen 
Schwestern in der Geschwisterfolge ein ganz gesunder Bruder. In der Familie STIEFLERS 
(s. Abb. 18) erkrankten Schwester und Bruder mit deren Ehegatten und 6 ihrer Kinder 
innerhalb kurzer Frist an Primar- und Sekundarerscheinungen der Syphilis. Von 4 (d. h. 
1 und 3) weiteren Kindern starben 3, welche nach der Infektion der Eltern geboren waren, 
im friihesten Alter an Fraisen oder Schwachlichkeit, eines blieb von der Ansteckung ver-

I Die merkwiirdige Tatsache, daB unter den Kindern mit juveniler Tabes, die von 
metaluisch gewordenen Eltern abstammen, die Miidchen doppelt so haufig vertreten 
sind als die Knaben, wahrend umgekehrt unter ihren metaluischen Eltern die Manner 
doppelt so oft vertreten sind wie die Frauen, sei hier nur angemerkt. Leider sind die Angaben 
iiber das Geschlecht der Geschwister dieser Kinder in der Literatur so diirftig, daB nicht 
entschieden werden kann, ob dieser Tatsache eine atiologische Bedeutung zukommt. 
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schont, angeblich weil es zur Zeit der Frischerkrankung der Familie noch mit der Flasche 
geniihrt wurde. AuBer dem Bruder, d. h. dem Vater der groBeren Geschwisterreihe, er· 
krankten von 6 dieser Geschwister, welche das Pubertatsalter erreichten bzw. iiberschritten, 
unter den urspriinglich 5 syphilitisch angesteckten, nur 2 an Tabes. die 3 alteren Geschwister 
und die Mutter blieben nervengesund, darunter gerade auch das zuerst angesteckte der Ge­
schwisterreihe. Die 3. Beobachtung einer einElter und mehrere Kinder befallenden Gruppen­
erkrankung stellt diejenige von BARKAN (1913) dar: Bemerkenswert ist diese dadurch, 
daB hier die 3 erkrankten Kinder die einzigen der betreffenden Ehe darstellten, von Friih­
und Fehlgeburten nichts berichtet ist und es sich um unvollkommene Tabesfalle handelte, 
die sich auBer WASSERMANNscher Reaktion im Blut (die des Ausfalls der 4 Reaktionen 
steht aus) in Opticusatrophie und Herabsetzung der Patellarreflexe, einmal mit gleich­
zeitiger Steigerung der Achillesreflexe auBerte. Einzureihen ware hier vielleicht eine weitere 
Beobachtung von NONNE aus dem Jahre 1904, wonach eine spater tabisch werdende 
Mutter nach der Ansteckung zuerst je 1 Fehl- und Friihgeburt, dann 2 12- und lOjahrige 
Kinder hatte, die neben metaluischen Symptomen angeborene ldiotie boten. 
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AusschlieBlich dieser familiaren Gruppenerkrankungen finden sich unter den 130 Fallen 
der Literatur im ganzen noch 9 FaIle mit (syphilidogener) Tabes juvenilis aus 4 Geschwister­
reihen, deren Eltern nicht tabisch waren, aufgefiihrt. (Wenn man will, kann man auBerdem 
noch hierher eine Beobachtung MENDELS rechnen, in der ein Bruder eines juvenilen Tabikers 
an einer apoplektiformen Erkrankung starb.) Von diesen 4 Gruppen fallt die Beobachtung 
der hochsten Zahl (namlich 3 Gesch"\Visterfalle, untersucht von BROOKBANK im Jahre 1901) 
weit zUrUck in die vorserologische Ara, diirfte daher mit Vorsicht zu bewerten sein. Von 
den anderen Fallen ist die Mitteilung STROHMEYERS iiber die Erkrankung zweier Schwestern 
aus gebildeter Familie insofern atypisch, als hier nur die Verbindung von reflektorischer 
Pupillenstarre mit Aufhebung der Patellarreflexe, einmal auch mit Blasenstorung, die 
sich in spateren Jahren verlor, vorlag, weiterhin nach Jahrzehnten keinerlei Fortschreiten 
der Abweichungen nachweis bar war und in der u. a. durch Inzucht hochgradig belasteten 
Familie mehrfach Diabetes, einmal auch ein angeborenes Hiiftleiden auftrat. STROH­
MEYER selbst lehnt neuerdings auf Grund des negativen Ausfalls der W ASSERMANNschen 
Reaktion, die er 18 Jahre nach der 1. Untersuchung anstellte, und des Krankheitsverlaufs 
eine Tabes abo Einwandfrei hinsichtlich der syphilidogenen Natur sind danach nur die 
Beobachtung eines Geschwisterpaars durch NONNE, von dem der Bruder Paralyse, die 
Schwester juvenile Tabes hatte, und eine solcher durch MALLING, bei dem die durch Blut­
und Liquoruntersuchung sichergestellte Tabes im 25. bzw. 18. Jahr manifest wurde. Auch 
hier waren aIle (5) vorangehenden Geschwister teils tot geboren, teils in friihester Kindheit 
an Infektionen gestorben, und eine nachfolgende Schwangerschaft der Mutter endete mit 
Friih- und Totgeburt. 

AhnIich wie bei der juvenilen Tabes Hegen die Verhiiltnisse bei der juvenilen 
Paralyse. 

Von den von TONI SCHMIDT-KR.A.EPELIN beschriebenen 12 Fallen dieser Erkrankung 
hatte in 3 Fallen 1 Elter Paralyse,. in 3 Fallen 1 Elter ausgebildete Tabes und in 6 Fallen 
1 Elter abortive Tabes l • . 

1 Auf die bemerkenswerte Erscheinung, daB hier 9 Tabesfallen der Eltern nur 3 Paralyse­
falle entsprechen, also ganz ahnliche Zusammenhange wie bei der juvenilen Tabes (auf 
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Unter den 9 Fallen NONNES lag in 7 Fallen Tabes oder Paralyse eines oder beider 
Eltern vor. Wenn dem Ergebnis der Untersuchung durch SCHMIDT-KRAEPELIN Aligemein­
giiltigkeit zukommen wiirde, so wiirde in jedem FaIle von juveniler Paralyse eine wenn 
auch meist andersformige spatsyphilitische Erkrankung eines Elters vorliegen. 

Demgegeniiber ist besonders bemerkenswert, daB kein sicher beglaubigter Fall von 
Erkrankung zweier oder gar mehrerer Geschwister an juveniler Paralyse bekannt geworden 
ist, gerade auch nicht in denjenigen Familien, in denen beide Eltern Tabes oder Paralyse 
hatten. 

Auch was ahnliche Krankheiten in der jeweiligen Familie der bisher veroffentlichten 
FaIle von juveniler Paralyse anlangt, so finden wir nur 3mal diesbeziigliche Angaben: 
in einem Fall N ONNES bot ein Geschwister eines jugendlichen Paralytikers neben ange borener 
Epilepsie und Idiotie auch Zeichen von Tabes, und in je einem FaIle SCHMIDT-KRAEPELINS 
hatte eine Schwester Hirnlues bzw. ein Onkel Paralyse. 

Auch unter den 11 Fallen der Literatur, bei denen in einer Familie mehrfach Hirnlues 
oder Hirnlues una Tabes oder Paralyse vorkam, ist kein beglaubigter Fall von gleichformiger 
Erkrankung von Geschwistern aufzufinden. 

Suchen wir in der Literatur nach anderen organisch nervosen Syndromen, welche bei 
Syphilitikerfamilien in mehr als einer Generation vorkommen, so ist die Ausbeute auBer­
ordentlich gering, ja sie ist so gering, daB sie nur die Regel bestatigen, die lautet: Gleich­
formigkeit gehauft auftretender syphilidogener N ervenkrankheiten findet sich so ausschlie[Jlich 
in der Form von Tabes und Paralyse - und zwar dann durchweg bei Eltern und Kind, au[Jerst 
selten bei Geschwistern -, dafJ das Vorkommen anderweitiger nervoser Syndrome in Familien 
Syphilitischer hOchst wahrscheinlich durch die Mitwirkung andersartiger Faktoren bedingt ist1. 

Fiir die Schwangerschaften von Ehen, aus denen juvenile Paralytiker hervorgehen, 
gilt nach T. SCHMIDT-KRAEPELINS Berechnung 2 fast dasselbe, was nach NONNES Er­
mittelungen iiber die unmittelbare Nachkommenschaft Syphilitischer gilt: fast die Halite 
sind Aborte oder Totgeburten oder Todesfalle in friihester Kindheit. 

Wir konnen diese auffallige Tatsache nicht etwa dadurch erklaren, daB bei der Zeugung 
dieser juvenilen Tabiker und Paralytiker die Spirochatose eine Abschwachung erfahren 
habe: denn bei einer ganzen Reihe von Schwangerschaftsserien stehen diese zwischen 
Fehl- oder Totgeburten oder Friihverstorbenen. Beriicksichtigen wir weiter, daB noch 
niemals in 3 aufeinanderfolgenden Generationen organische Nervenleiden beobachtet sind, 
bei welchen sichergestellt worden ware, daB die Syphilis durch die Generationsorgane 
der Angehorigen der 1. und 2. Generation auf die 2. und 3. iibertragen worden ist3, so 
miissen wir feststellen: 

34 FaIle von Tabes der Eltern 10 Paralysefalle und 5 FaIle von Tabes und Paralyse!), 
aber auch ahnliche Zusammenhange wie bei der Metalues der Erwachsenen (nach WIL­
MANNS kommen auf 13 ausgesprochen, 25 rudimentar tabische und 8 an Lues cerebro­
spinalis leidende Ehegatten von Paralytikern nur 2 paralytische Gatten solcher!), sei hier 
nur anmerkungsweise hingewiesen. 

1 Nach NONNEs Untersuchungen der Familienangehorigen von 117 Fallen von Tabes, 
Paralyse und anderen organischen Nervenerkrankungen bis zum Jahre 1914 wiirden die 
Dinge ahnlich bei den Ehegatten der primar Infizierten liegen: "Gleichartige Erkrankung 
(se. an solchen Ref.) beider Ehegatten wurde sehr selten beobachtet." Andererseits sagt 
NONNE: "Von den Ehehalften der primar infizierten Gatten wurden 46,15% syphilidogen 
nervenkrank. " 

2 Von 286 Schwangerschaften der Miitter von 40 juvenilen Paralytikern fiihrten 162 
zu Fehl- oder Totgeburten oder Friihtod, von den iibrigen lebendgeborenen Kindern 
blieben 69 wenigstens bis zur Pubertat gesund, 9 blieben kranklich, 6 geistig minderwertig, 
je einmal bestand KlumpfuB bzw. Taubstummheit, je einmal hatten 3 Geschwister Kinder­
krampfe oder Oligophrenie. Von den Schwangerschaften aus Ehen der von NONNE unter­
suchten Syphilitiker endeten 47,7% mit Abort, Fehlgeburten oder Friihtod der Kinder, 
vom Reste waren 2/3 krank, 1/3 gesund. 

3 Die Beobachtungen von HUBNER, SCHOB (1921), VANDERLOET-KLYNENS, NONNE 
(Beobachtung 657) entsprechen diesen Bedingungen nicht: In NONNES Beobachtung 
wurden in der 2. Generation keine syphilidogenen Anomalien nachgewiesen; in den Fallen 
der iibrigen Autoren war die syphilidogene Verursachung der Blindheit bzw. Blindheit 
und Lahmung keineswegs erwiesen. In der einen Beobachtung von HUBNER ist die Riicken­
marksschwindsucht des GroBvaters miitterlicherseits nicht erwiesen, die Mutter aber frei 
von Zeichen organischer Erkrankung gewesen, so daB es wahrscheinlicher ist, daB die 
angedeutete Tabes des oligophrenen Sohnes auf die Syphilis des spater an Paralyse er­
krankenden Vaters zUriickging; in der anderen Beobachtung von HUBNER ist es anderer­
seits noch fraglicher, ob die Myelomeningocele des Enkels eines von Haus aus degenerierten 
Paralytikers der Syphilis dieses GroBvaters ihren Ursprung verdankt, von dessen Tochtern 
die eine hysterisch, die andere, die Mutter des betreffenden Enkels, debil war, beide aber 
"negativen Wassermann" hatten! 
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In einer ganz iiberwiegenden Mehrheit der Familien mit gehauiten syphilido­
genen Nervenkrankheiten unterscheidet sich der "nosologische Querschnitt", 
d. h. die Zahl der Erkrankten und das Bild ihrer Krankheiten grundsatzlich 
von dem der Familien mitechten erblichen Nervenleiden. Allein schon aus der 
GroBe dieses Unterschiedes muB geschlossen werden, daB eine familienmaBige, 
d.h. iiber das Allgemein-menschliche hinausgehende Erbanlage fiir die Art, wie 
jeweils der einzelne in einer Familie, innerhalb deren das syphilitische Virus 
auf mehr oder weniger samtliche Mitglieder iibertragen wird, auf diese Infektion 
reagiert, keine Rolle spielt. 

Allerdings dariiber, ob und inwieweit Spatfolgen der Lues uber mehr als 2 Generationen 
hinaus der Entstehung von erblichen Nervenleiden in den dann folgenden Geschlechtern 
Vorschub leisten, wissen wir gar nichtB. Das, was wir oben uber die Geschwisterschaften 
der juvenilen Tabiker und Paralytiker ausgefUhrt haben, bestatigt den alten Satz von 
FINGER: "Die Syphilis fiihrt weniger zur Entartung. als zur Dezimierung der .Rasse" -
eben deshalb, weil ganz allgemein die Kinder der Syphilitiker im Durchschnitt sehr haufig 
kranklich, schwachlich und wenig .widerstandsfahig sind .. LENZ hat gemeint, daB diese 
Erscheinung eher noch als auf die Ubertragung der Syphiliserreger durch Keimschadigung 
durch die antisyphilitischen Arzneimittel erklart werden muBte. Insbesondere dem Queck­
silber traut er zu, daB es von durch intramuskulare Einspritzungen gesetzten Depots 
aus schleichende Schiidigungen der elterlichen Keimzellen herbeifiihren konne. So an­
sprechend dieser Gedanke auf den ersten Blick auch erscheint, sichere Anhaltspunkte fUr 
eine solche Annahme liegen gerade fiir unser Gebiet nicht vor. 

Seitdem ich der Frage nach dem Zusammenhang zwischen elterlicher Syphilis und 
Nervenleiden besonders nachgehe, ist mir gelegentlich der Nachweis gelungen, daB einer 
der Eltern, in deren unmittelbarer Nachkommenschaft gehaufte degenerative Nervenleiden 
vorkamen, vor deren Zeugung bzw. Geburt Syphilis erworben und eine spezifische Kur 
durchgemacht hatte. Gerade in diesen Familien - ich erwahne z. B. die von mir beschriebene 
Geschwisterreihe mit torsionsdystonischer Idiotie - sprechen aIle anderen atiologischen 
Hinweise dafiir, daB die Syphilis an sich wie auch eine ihr nachfolgende Quecksilber- und 
Arsenvergiftung, wenn uberhaupt, schlimmstenfalls eine Teilursache darstellt. DaB gerade 
die Syphilis und ihre natiirlichen wie unter Umstiinden auch ihre kiinstlichen (thera­
peutischen) Folgen also allein oder in erster Linie diejenige krankhafte Veranderung des 
Keimplasmas erzeugen, welche die Grundursache bestimmter erblicher Nervenleiden in 
bestimmten Sippen ist, dafiir liegen keine sicheren Anhaltspunkte vor. 

Angesichts der verhaltnismaBig groBen Seltenheit, mit der seit Jahrzehnten verstum­
melnde Formen der Lues bei Menschen auftreten, bei welchen Hinweise auf das Vorliegen 
frischerer Formen derselben in vorangehenden Generationen gegeben sind, kann nur 
nachdriicklichst das Programm aufgestellt werden, daB in denjenigen Familien, bei denen 
zuverlassige Facharzte innerhalb mehrerer Generationen sichere Zeichen von Lues fest­
gestellt haben, das korperliche und geistige Schicksal gerade der nach der landlaufigen 
Vorstellung luesfreien oder bis auf einen positiven Ausfall der W ASSERMANNschen Reaktion 
im Blut gesund befundenen AngehOrigen dieser Familien und ganz besonders in der ab­
steigenden Linie mit allem Nachdruck verfolgt wird. 

AuBer der juvenilen Tabes und Paralyse hat man nun auch andere klinische Bilder, 
welche den von jeher als erblich geltenden sehr ahneln, daneben aber noch morphologische 
oder serologische Abweichungen boten, die auf eine irgendwann einmal erfolgte syphilitische 
Durchseuchung des Patienten oder seiner niichsten Blutsverwandten schliel3en lieBen, 
ohne weiteres auf die Spirochaten zuruckgefUhrt, ohne zu bedenken, wieviele Tausende von 
Menschen, die syphilitisch infiziert waren, bei positivem "Wassermann" ihr Leben lang 
und nicht bloB in nervoser Beziehung sonst vollig gesund bzw. symptomfrei sind. Von einer 
derartigen Voreiligkeit hatte aber schon die Erwagung abhalten sollen, daB auch in den­
jenigen dieser FaIle, in welchen hinterher eine einwandfreie histopathologische Unter· 
suchung ausgefUhrt wurde, durch deren Ergebnis keineswegs entschieden werden konnte, ob 
uberhaupt eine ausgesprochene exogene Krankheitsursache vorlag, oder aber, sofern eine 
solche wahrscheinlich gemacht werden konnte, ob diese syphilitischer Natur war. 

Wie soga~ das Zuruckgreifen lediglich auf den anatomischen Befund zum Zwecke der 
Klarung der Atiologie in einschlagigen Fallen zu Fehlurteilen fwen kann, zeigt sich z. B., 
wenn man heute die Erwagungen liest, die vor Jahrzehnten HOMEN dazu fwten, anzu­
nehmen, daB bei den von ihm beschriebenen Fallen von WILSONscher Krankheit die Ursache 
derselben in einer allerdings besonders seltenen Form der familiiiren Syphilis gelegen sei: 
Gerade die eigenartige Leberveranderung, welche wir heute als kennzeichnend fur diese 
nunmehr allgemein als nicht syphilidogen angesehene Krankheit erachten, deutete HOMEN 
ebenso als Folge einer besonderen luetischen Noxe wie die endarteriitisch-sklerotischen 
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vefaBveranderungen und eine Aplasie der MALPHIGISchen Kiirper der Nieren, welche in 
diesen Fallen gefunden wurden! 

Zweifellos besteht vielerorts, namentlich aber in den Kreisen der franziisischen Neuro­
logie eine Neigung zur tiberschatzung mancher als fiir Syphilis pathognomisch geltender 
Zeichen - von der "Olympierstirn" angefangen bis zum "suspekten Wassermann", der 
manchem schon fiir die Diagnose "Erbsyphilis" geniigt. Von solchen Voreiligkeiten sollten 
uns aber noch andere Uberlegungen abhalten: Zunachst einmal die Erwagung, daB die­
jenigen morphologischen oder klinischen Abweichungen, welche als Zeichen einer in der 
allerfriihesten Entwicklungszeit erworbenen Syphilis gelten - einerlei ob diese schon bei 
der Zeugung oder im Mutterleib oder in der Sauglingszeit wirkt - auch in bestimmten 
Verbindungen miteinander - wie in der HUTCHlNsoNschen Trias doch nicht so kennzeich­
nend zu sein scheinen, wie es manchmal hingestellt wird. Zweifellos nimmt rpan in dieser 
Beziehung die Beweiskraft etwas leicht. Ich erinnere nur daran, mit welcher Uberzeugtheit 
franziisische Autoren dafiir eintreten, daB z. B. der Mongoloidismus oder andererseits die 
"spinalen" Muskelatrophien ausschlieBlich eine syphilidogene, dort auf einer zwischen 
Zeugung und Geburt, hier auf einer im spateren Leben erworbenen Syphilis beruhende 
Erkrankung darstellten, oder mit der sie trotz aller gegenteiligen Erfahrungen, beispiels­
weise bei familiarer Haufung von Basedow diesen auf Grund positiver W ASSERMANNscher 
Reaktion im Blute auf "Keim-Lues" zuriickfiihren, auch wenn schon, wie in Fallen von 
LEREDDE und DROUTET, die Tatsache, daB in einer solchen Familie neben 2 Schwestern 
auch 2 ihrer Neffen einen "Basedow" hatten, es hiichst unwahrscheinlich machte, daB die 
Lues hier ursachlich die erste Rolle gespielt hatte. 

Es ist weiter darauf hinzuweisen, daB das heutzutage immer noch praktisch brauch­
barste Lueszeichen, der positive" Wassermann" im Blute, beispielsweise bei einer Nerven­
krankheit, deren erbliche Verursachung iiber jeden Zweifel erhaben ist wie der Erbveitstanz 
(HUNTINGTON), gar nicht so selten gefunden wird. Bei der Beurteilung der WASSERMANN­
positiven FaIle von chronisch progressiver Chorea, insbesondere auch derer, bei welchen die 
genealogischen Ermittelungen aus irgendwelchen Griinden unvollstandig sind, darf man 
nicht iibersehen, daB gerade die Eigenart von Charakter und Temperament der Angehiirigen 
solcher Familien dem Erwerb einer Syphilis und der schleichenden Verseuchung durch sie 
infolge Unterlassung geeigneter Behandlung Vorschub leistet. Es ist aber auch Folgendes 
zu beachten: Wo immer bisher in Familien, in denen durch die Erblichkeitsermittelungen 
sichergestellt wurde, daB es sich um ein durch mehrere Generationen hindurch nach den 
MENDEL-Regeln vererbtes Leiden handelt, sichere Zeichen von Syphilis und gegebenenfalls 
Krankheitsbilder angetroffen wurden, welche ohne Kenntnis der genealogischen Tatsachen 
als Paralysen bzw. als choreiforme Paralysen aufgefaBt wurden, ergab allein schon das 
Lebensalter, in welchem diese Erkrankung eintrat, daB es sich um die Nachkrankheit 
einer in den iiblichen Lebensjahren erworbenen Syphilis handelte. Niemals dagegen wurden 
bei jugendlichen Angehiirigen solcher Familien Bilder beobachtet, welche an juvenile 
Paralyse, juvenile Tabes oder Hirnsyphilis erinnerten oder diesen gar ahnlich sahen. 

Wenn sich andererseits nicht so selten bei Familienforschungen in Sippen mit Erb­
veitstanz ergibt, daB bei solchen Kranken, die in friiheren Jahrzehnten lange Jahre in 
Irrenanstalten untergebracht waren und eventuell verstarben, die Diagnose "progressive 
Paralyse" gestellt wurde, so darf man bei der Mehrzahl dieser FaIle sagen, daB es sich um 
diagnostische Verwechselungen mit Pseudoparalysen von HUNTINGTON-Kranken, und zwar 
meist der Endzustande des Erbveitstanz oder, wie ich im FaIle LIEPMANN-VOGT-BIEL­
CHOWSKY nachweisen konnte, um das Nebeneinander von HUNTINGTONScher Krankheit 
und syphilidogener progressiver Paralyse handelte. 

Wie die Anlage zur Erbchorea die Bildform eines metasyphilitischen Prozesses be­
stimmen kann, zeigt sich z. B. in der Familie des einen der von C. PETER als "senile Chorea" 
beschriebenen FaIle: Es gelang mir hier durch nachtragliche Ermittlungen festzustellen, 
daB der Sohn dieser seit ihrem 64. Lebensjahre an Chorea leidenden Frau und zugleich 
einzige Bruder eines im iiblichen Alter an chronischer Chorea erkrankten Frauleins an einer 
progressiven Paralyse erkrankte. Das Bemerkenswerte an dieser aber war, daB das klinische 
Bild zeitweise so sehr durch choreatische und ticartige Erscheinungen durchsetzt war, 
daB man noch wahrend der Beobachtung und, als schon der serologische Befund einwand­
frei war, Zweifel an der Paralyse hegte, bis dann der weitere Verlauf und Ausgang die 
Paralyse sicherstellte. Es lag also bei der Kranken PETERS eine verspatete HUNTINGTON­
sche Chorea vor, wahrend die erbliche Choreaanlage ihres Sohnes der Paralyse, wenn nicht 
den Weg bereitete, so doch deren Bild ganz im Sinne des erblichen Familienleidens farbte. 

Fast dasselbe gilt auch fiir andere, sicher erbliche Syndrome. Viele der einschlagigen 
Beobachtungen, welche in friiheren Jahren veriiffentlicht wurden, sind heute iiberhaupt 
nicht mehr fiir unsere Frage zu verwerten. Bei einem Teile diesbeziigIicher Mitteilungen 
aus neuerer Zeit aber ist die Wahrscheinlichkeit, daB es sich um Sonderformen anerzeugter, 
fetaler oder friihkindlicher Syphilis handelt, schon deswegen auBerordentIich gering, weil 
der betreffende EIter die Lues nach der Geburt des in Frage stehenden Kindes erworben 
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hatte (FiiJle HIGIER, MmGAZZINI, SCHULTZE-AuERBACH u. a.). Mehrfach finden wir bei 
vereinzelten, nochrelativ frei beweglichenAngehorigen von Familien mit erblicher spastischer 
Parese oder Paralyse (NEUMARK, BREMER u. a.) die Angabe, daB sie sich im durchschnitt­
lichen Infektionsalter, d. h. als Erwachsene angesteckt hatten. Gegen den Einwand, daB 
es sich hier um eine Reinfektion gehandelt habe, spricht, daB der letztere Fail aus einer 
Familie stammte, in der die spastische Paraparese in einwandfrei dominanter Weise durch 
4 Generationen vererbt wurde. 

Wichtig ist in diesem Zusammenhang die Feststeilung, daB wiederum fiir das eine oder 
andere der neurologischen Syndrome, die als LieblingsauBerungen der Hirnlues gelten, 
durch den Nachweis seines unveranderten Auftretens in 4 oder 5 aufeinanderfolgenden 
Generationen und zugleich den Nachweis des Fehlens all der heutzutage anerkannten 
morphologischen und serologischen Zeichen latenter oder iiberstandener Syphilis die ursach­
liche Rolle einer Syphilis ausgeschlossen und die erbliche Bedingtheit erwiesen werden 
konnte. Genannt sei hier die Ophthalmoplegie, fiir welche PINARD und B:ETHOUX diesen 
Nachweis insbesondere durch die Lumbaluntersuchung erbracht haben. Es ist angesichts 
der verbreiteten Neigung, aus einem PC!~itiven Ausfall der W ASSERMANNschen Reaktion 
im Blute ohne weiteres auf eine luische Atiologie zu schlieBen, verstandlich, wenn einzelne 
mit genealogischen Gedankengangen weniger vertraute Autoren in denjenigen Fii.llen 
mit sonst vorwiegend bei erblichen Fii.llen vorkommenden Krankheitsbildern die Lues 
zur Hauptsache gemacht haben, in welchen bei Beschrankung der Erblichkeitsermittelungen 
auf Geschwister und Eltern angegeben wurde, daB kein anderes Familienmitglied oder 
hochstens noch ein Geschwister die gleichen Erscheinungen unter ahnlichem Verlauf auf­
gewiesen hatte. 

Dieses Schicksal hat noch in den letzten Jahren wiederholt dasFRIEDREICHsche Syndrom 
erfahren. Indessen ist es in keinem dieser Fii.lle bisher gelungen, die syphilitische Ver­
ursachung auch nur entfernt in dem MaBe wahrscheinlich zu machen wie bei den iibrigen 
Formen der Hirnlues oder bei Tabes bzw. Paralyse. Andererseits aber wissen wir durch 
E. MULLER, daB es sporadische FiiJle mit diesem Syndrom gibt, die auch mit heutigen 
Methoden untersucht keinerlei Anhaltspunkte fiir eine syphilitische Durchseuchung liefern, 
und vor ailem hat HANHART einwandfrei nachgewiesen, daB solche FIDe rein erblich ver­
ursacht sein konnen. 

Um der grundsatzlichen Wichtigkeit dieser Tatsache willen gebe ich hier einen Aus­
schnitt aus der Sippschaftstafel einer solchen Sippe mit Heredoataxie wieder. Wer wiirde 
ohne Kenntnis des Vorkommens solcher erblichen Zusammenhange den Fall C als reinen 
AusfluB einer auBerordentlich durchschlagskraftigen erblichen Anlage zu Heredoataxie 
ansehen! 

Natiirlich ist damit noch nicht die Frage entschieden, welche der Fii.lle mit isolierten 
neurologischen Syndromen, bei welchen anamnestisch, serologisch, pupilloskopisch usw. 
Zeichen einer Syphilis gefunden werden (kurz also aile die mehr oder weniger reinen und 
mehr oder weniger einfachen oder kombinierten Systemerkrankungen, welche z. B. NONNE 
in seinem Werke "Syphilis und Nervensystem" neben den meist vorkommenden Bildern 
der cerebrospinalen Syphilis, Tabes und Paralyse auffiihrt), letztlich und ausschlieBlich 
solche scheinbar sporadische, heredodegenerative Faile sind. 

Dabei sind theoretisch 3 Moglichkeiten in Betracht zu ziehen: 1. Trager solcher Anlagen, 
welche auch ohne jede auBere Schadigung ihre Ataxie, spastische Paraparese u. dgl. be­
kommen hatten, erwerben zufallig Spirochaten, welche gerade bei ihnen nur zu einer 
latenten Syphilis fUhren; 2. die sonst latente syphilitische Infektion beschleunigt den Aus­
bruch des Erbleidens oder verstarkt es; 3. die Durchschlagskraft der erblichen Anlage 
erschopft sich in sozial gar nicht und iiberhaupt nur durch eingehende neurologische Unter­
suchung auffindbaren rudimentaren Formen (z. B. wie fuNHART bei der Heredoataxie 
gezeigt hat, im Fehlen der Achillesreflexe oder im "FRIED REICH" -FuB); erst das Hinzutreten 
der syphilitischen Infektion gestaltet diese hereditare Konstitutionsabweichung zu einer 
ausgesprochenen, eventuell fortschreitenden Krankheit. Denn es ist ja natiirlich moglich, 
daB es auch Menschen gibt, bei welchen nicht eine solche erbliche Anlage zu Heredoataxie 
vorliegt als vielmehr eine anderweitige, eventueil erst erworbene Anlage, welche es bedingt, 
daB sie auf die syphilitische Verseuchung des Zentralnervensystems nicht in der gewohn­
lichen Weise der cerebrospinalen Lues, Tabes oder Paralyse, sondern eben in Form der 
Ataxie, spastischen Parese u. dgl. reagieren. 

1m Schrifttum insbesondere der neueren Zeit wird es immer wieder so hingestellt, als 
ob zwischen "Syphilis und FRIEDREICHscher Ataxie" engere Beziehungen bestiinden als 
zwischen Syphilis und anderen Syndromen, welche haufig Ausdruck von spezifisch erblichen 
ProzeBerkrankungen sind. Indessen scheint es mir durchaus nicht sicher, daB das "FRIED­
REICH"sche Syndrom bei Menschen, welche serologische oder sonstige, verhaltnismaBig 
einwandfreie Zeichen dafiir bieten, daB eine irgendwann einmal erworbene Syphilis nicht 
zu voller Ausheilung gekommen ist, haufiger vorkommt als etwa das ebenfalls zweifellos 
gelegentlich aus heredodegenerativer Anlage erwachsende, meist zu Unrecht als spastische 
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Spinalparalyse bezeichnete Syndrom der doppelseitigen Spastizitat; und nur soviel darf 
als erwiesen gelten, daB beide haufiger bei Syphilitikem vorkommen als etwa die ver­
schiedenen extrapyramidalen Syndrome. Erklarungen fiir diesen Tatbestand liegen ja 
nahe. Es ist indessen z. B. von DAVIDENKOW (wieweit aus Griinden unrichtiger Ober­
setzung, sei dahingestellt) nicht richtig ausgedriickt, wenn er (1926) behauptet, "die pyrami­
dalen, besonders aber die ataktischen heredodegenerativen Prozesse sind offenbar besonders 
empfindlich gegen akute Infektion, was Verschlimmerung oder Provokation der Erkrankung 
betrifft. " 

Eine Sonderstellung nimmt unter den angeborenen familiaren Nervenleiden von 
Kindem mit frischer Syphilis die spastische Paraparese der Beine im Sinne des "Little" 
ein. STmFLER (1928) insbesondere hat von zwei Gruppen von Geschwisterfallen derart 
berichtet, welche diese Storung von friihester Kindheit an (mit Schwachsinn und Fraisen 
verbunden) und auBerdem einen sehr ausgesprochen positiven Ausfall der W ASSERMANNschen 
und MEINICKESchen Reaktionen im Blute darboten. Einmal fielen letztere auch bei der 
"Mutter positiv aus, welche 2, 10 und 12 Jahre vor der Geburt der kranken Kinder, von 
welchen jedes von einem anderen Vater stammte, antiluisch behandelt worden war; 
2 weitere von einem 4. Vater stammende und 17 bzw. 18 Jahre nach der Infektion geborene 
Kinder waren klinisch und serologisch gesund. In der anderen Familie stammten von 
einem Vater, der vor 15 bzw. 13 Jahren vor der Geburt der kranken Kinder eine Schmier­
kur durchgemacht hatte, zur Zeit der Untersuchung der letzteren aber negativen "Wasser­
mann" im Blute bot, 2 Kinder mit Little, Imbezillitat, Kinderkrampfen und positivem 
"Wassermann", der ebenfalls bei den beiden 1 bzw. 8 Jahre alteren (23 bzw. 16 Jahre 
alten) Geschwistern, die aber in neurologischer Beziehung gesund waren, wahrend anderer­
seits beide Eltem sich klinisch und serologisch gesund erwiesen. Die beiden kranken 
Kinder waren Friihgeburten ebenso wie von den Kindem aus der erstgenannten Familie 
das 2. und 3. (kranke) Kind, wiLhrend das 1. dieser Reihe eine sehr schwere und verzogerte 
Entbindung durchgemacht hatte. Wie in diesen beiden Familien das Verschontbleiben 
von jeweils 2 alteren bzw. jiingeren Geschwistem zu erklaren ist, obwohl in der einen 
Familie diese zwei Geschwister serologisch krank waren, inwieweit das LITTLEsche Syndrom 
auf elterliche Syphilis, inwieweit auf Geburtsschadigungen zu beziehen ist, und welche 
Rolle der Erblichkeit zufallt, laBt sich, vor allem wegen des Mangels genealogischer Unter­
suchungen, nicht entscheiden. Auf Fii.lle, bei welchen auch ohne syphilitische Infektion 
dasselbe Syndrom beobachtet wurde, komme ich weiter unten bei Besprechung der Beobach­
tung von F. SCHULTZE und AUERBACH zu sprechen. 

In die Frage nach der Rolle der Erblichkeit innerhalb der Neurologie spielt natur­
gemaB auch diejenige hinein, wie es kommt, daB z. B. in dem groBen Werke von NONNE 
liber Syphilis und Nervensystem unter den Formen der Syphilis des Zentralnervensystems 
kaum eines jener Syndrome fehlt, welches die allgemeine Neurologie aufzahlt, wenn diese 
auch natiirlich in sehr unterschiedlicher Haufigkeit beobachtet werden. 

Die Frage, wieweit dies gerechtfertigt ist, ist bisher kaum gestellt, geschweige denn 
beantwortet. Daher sind auch fast noch nie Erblichkeitsuntersuchungen bei denjenigen 
Kranken angestellt worden, welche eines der seltener bei Syphilitischen beobachteten 
nervosen Syndrome bieten. Es ist sehr wohl moglich, daB die Durchfiihrung solcher zu 
einer sehr erheblichen Einschriinkung der Zahl der syphilidogenen Typen nervoser Er­
krankung fiihren wiirden. Es konnte sich dann sehr leicht herausstellen, daB in vielen Fallen, 
in denen bislang (und von NONNE in konsequentester Weise) auf Grund des Nachweises 
von neuro- oder serologischen Zeichen, die als pathognomisch fiir Syphilis gelten, die Syphilis 
wie selbstverstiLndlich als alleinige Ursache angenommen wurde, diese nur eine Tell- oder 
Hilfsursache bildet, ja womoglich ursachlich ohne Bedeutung ist, insofem das fragliche 
Syndrom aus erblicher Anlage erwachst, was bei gewohnlicher Betrachtung nicht erkannt 
wird, weil familiare Haufigkeit nicht ohne weiteres nachweis bar ist. So gut wie der Trager 
einer Anlage zu HUNTINGTONScher Krankheit eine latente Syphilis haben kann, auf die 
man ohne weiteres die Chorea beziehen wiirde (und, wie der von mir geklii.rte Fall VOGT­
BmLCHOWSKy-LIEPMANN zeigt, auch schon bezogen hat), wenn die HUNTINGTONSche 
Krankheit kein so sinnfiilliges erbliches Leiden ware, ebenso kann auch einmal der Trager 
einer Anlage zu einem recessiven Leiden, das innerhalb einer Familie bei diesen sporadisch 
durchschlagt, eine latente Syphilis haben, die dann wegen des Mangels einer familiiiren 
Haufung dieses Syndroms als die einzige Ursache desselben angesehen wird. Jedenfalls 
muB kiinftighin sehr ernstlich in Erwagung gezogen werden, ob die Grande, warum die 
Syphilis von Gehirn oder Rlickenmark bald ausschlieBlich die Neurone befiillt, welche das 
Substrat der Tabes oder Paralyse bilden, bald ausschlieBlich das der Spinalparalyse, 
cerebellaren Ataxie u. dgl., auf wie immer gearteten erblichen "Anfii.lligkeiten" dieser 
Abschnitte beruben. 

Nachdem wir die Frage nach dem Unterschied zwischen familiar gehiiuften 
syphilidogenen und erblichen Leiden sehr ausfiihrlich behandeln muBten, konnen 
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wir uns mit der zweiten, eingangs gestellten Frage nach der Bedeutung der Syphilis 
fur die Entstehung erblicher Nervenleiden kurz fassen, auch wenn diese Frage 
seit langem und sehr oft in der Lehre von der "Entartung" erortert, und zwar 
ebenso haufig mit Nachdruck behauptet wie verworfen wurde. Angesichts 
der modernen Versuche von MULLER (aus der MORGAN-Schule) iiber Erbschadi­
gungen durch Rontgenstrahlen, d. h. der Erzeugung von nichttodlichen, sich 
in allerlei MiBbildungen auBernden und meist rezessiv vererbten Mutationen 
in der 2.-3. Nachkommenreihe von rontgenbestrahlten Taufliegen (Drosophila 
melanogaster), muB die Moglichkeit, daB die Durchseuchung bestimmter Familien 
mit Syphilis und die zu ihrer Abwehr durchgefiihrte chronische Giftzufuhr 
(von Quecksilber, Arsen, Wismut usf.) "sich bis ins vierte und fiinfte Glied 
rachen" konnen, wieder mehr in Erwagung gezogen werden. Allerdings fehlt 
bislang selbst der geringste Beweis dafiir, daB tatsachlich die Syphilis eines oder 
beider Eitern und eventuell die Arzneibehandiung derselben zu irgendweichen, 
sich am Nervensystem auswirkenden krankhaften oder nachteiligen Mutationen 
fiihrt. 

Abgesehen von der eiterlichen Syphilis ist bisher von anderen chronischen 
Infektionskrankheiten nichts iiber sichere Wirkungen auf das Nervensystem 
mehrerer Glieder einer Familie bekannt geworden. Insbesondere vermissen 
wir hier die Tuberkulose. Die Familien mit erblichen Nervenleiden, in denen 
diese gehiiuft vorkam, sind so seiten, daB wir ihr keine Bedeutung fiir die Ent­
stehung familiarer bzw. erblicher Nervenleiden zuschreiben diirfen. 

Die Frage, ob noch andere Infektionen AnlaB zu familiarer Haufung krank­
hafter Anlagen oder Prozesse des Nervensystems geben, laBt sich nicht einwand­
frei bejahen. Trotz aller Fortschritte der Lehre von den Infektionskrankheiten 
wie der Bakteriologie konnte uns ja jeder Tag neue Infektionserreger oder neue 
LebensauBerungen bekannter Erreger kennen lehren, fiir weiche gerade das 
ZentraInervensystem eine besondere Bereitschaft zeigt. So unumstoBlich die 
Erblichkeit bei jenen Krankheitsformen feststeht, bei denen der Nachweis 
erbracht ist, daB die RegelmaBigkeit, mit der in einer Sippe oder Familie ein 
solches Leiden gehauft auf tritt, den MENDELschen RegeIn entspricht, so bleiben 
doch noch auBerordentlich zahlreiche Formen von Familienkrankheiten iibrig, 
in denen ihr Auftreten nicht einmal den "normalen" Abweichungen von diesen 
Regein entspricht, weiche durch die moderne Erbzuchtlehre sichergestellt oder 
erklart sind. 

Sicherlich diirfen wir heute einer beriihmt gewordenen AuBerung, die vor Jahrzehnten 
einmal VrncHow getan hat, keine Giiltigkeit mehr zusprechen. Vor so harten Lehren, die 
der Pathologie des 19. J ahrhunderts in atiologischer Beziehung der Ta tbestand der familiaren 
Haufung gleichformiger KrankheitsfaIle beschert hat, indem man beispielsweise eine 
"erbliche Kratze.'.' anerkannte, diirften wir heute gefeit sein. Aber es wird doch gut sein, 
diese warnende AuBerung VrncHows noch immer scharf im Auge zu behalten. Denn es 
konnte doch eben haufiger vorkommen, daB auch fiir diese oder jene Krankheit des 
Nervensystems gilt, was fiir solche anderer Korpergebiete bzw. Organsysteme, etwa nach 
SIEMENS fiir die Epidermolysis dystrophica, sichergesteIlt ist, daB sie bald recessiv, bald 
dominant, bald sporadisch, alSo scheinbar nicht erblich auf tritt, aber z. B. in allen Fallen 
dieses Hautleidens durch Jodoform hervorgerufen wird. 

Der Gedanke an einen solchen Zusammenhang taucht z. B. angesichts einer 
eigenartigen Beobachtung, die E. BALL im WeItkriege machte (s. Abb. 19), auf. 

1m AnschluB an monatelange Hungerkost, welche in feuchter, kalter Wohnung im 
russischen Kriegsgebiet aus einer Familie die Eltern und 5 Kinder im Alter von 23 bis 
12 Jahren durchmachten, wahrend 2 altere Briider der letzteren anderwarts weilten und 
gesund blieben, erkrankten von dieser Familie nur aIle schwachlich gebauten Kinder, (daB 
1., 3. und 5. Madchen und der 3. Knabe), an einer von dieser Autorin als Pseudotabes 
polyneuritica angesprochenen und allein auf die exogenen, alimentiiren und klimatischen 
Schadigungen zuriickgefiihrten Erkrankung; die im Gegensatz dazu grobknochig und 
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kraftig gebauten Eltern und die 19jahrige 2. Tochter blieben von dieser verschont. 
Wenn man den Stammbaum dieser Familie unbefangen betrachtet, wird man indessen eine 
andere Deutung als kaum weniger berechtigt anerkennen miissen, namlich die, daB nicht 
eine familiare (nicht unbedingt ausschIieBlich erbliche) Disposition zur Erkrankung 
infolge der genannten Schadigungen maBgebend war, sondern daB es sich gar nicht urn eine 
Neuritis handelte, sondern um ein recessiv vererbtes pseudoneuritisches Erbleiden (3 ge­
sunde, 4 kranke Geschwister!), dessen Entwicklung durch diese AuBenweltseinfliisse nur 
beschleunigt oder dessen Auspragung durch sie verstarkt wurde. Welche dieser Moglichkeiten 
tatsachlich vorlag, laBt sich ohne einen anatomischen Befund und nur an Hand einer 
einzigen Beobachtung nicht beweisen. 

Ein Gegenstiick zu dieser Beobachtung von E. BALL stellen KEHRERS 
Beobachtungen von familiarer bzw. erblicher "Ischias" in 2 Familien (s. 
Abb. 20) dar. 

Halt man sich lediglich an das Syndrom, so wiirde man hier einen vorwiegend durch 
auBere Ursa chen hervorgerufene Erkrankung annehmen. Dennoch ist es, wie sich aus der Be­
trachtung der nachstehenden Stamm­
baume ergibt, viel wahrscheinlicher, 
daB ein exogener Faktor, wenn er iiber­
haupt eine Rolle spielt, doch erheblich 
zuriicktritt hinter einer erblichen An­
lage von starker Durchschlagskraft. 

Damit bilden solche Beobach­
tungen einen Ubergang zu der 
Gruppe vorwiegend in Phasen 
oder Anfallen auftretender erb­
licher Krankheitszustande, deren 
typischste Beispiele das manisch­
melancholische Irresein und die 
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Abb. 19. 

Migrane sind. Manches spricht dafiir, daB solche FaIle wie die oben erwahnten 
Familienhaufungen von Ischias oder Pseudoischias auf gleiche Stufe zu stellen 
sind, wie die Chorea minor. Aber auch bei familiar gehauften Krankheitszu­
standen, bei denen mit den heutigen Mitteln keine auBere Schadigung nachweisbar 
ist, muB man doch die Moglichkeit, daB eine solche neben einer erblichen Anlage 
die Grundbedingung ihrer Entstehung ist, nicht ganz von der Hand weisen. 
So konnte ich z. B. nachweisen, daB die WESTPHAL-WILsoNsche Pseudosklerose 
aus einer einfach recessiven Veranlagung erwachst, daB es sich dabei aber nicht 
um einen einfachen "Aufbrauch" bestimmter Neuronen handelt, sondern um 
einen ProzeB, in dessen Pathogenese die Leber eine entscheidende Rolle spielt; 
es konnte sehr wohl sein, daB diese Anlage nur dann deutlich wird, wenn be­
stimmte auBere Ursachen, dauernde Umweltsschadigungen, Bakterien oder dgl., 
auf die Trager dieser Anlage einwirken. Innere Anlage und auBeres Schadigungs­
gebilde sind hier also in gleichem MaBe unerlaBliche Bedingungen der Krankheits­
manifestation. Wenn man bedenkt, wie selten die Encephalitis epidemica oder 
die multiple Sklerose gehauft in Familien auf tritt, deren einzelne Mitglieder 
in gleicher Weise der Ansteckungsgefahr durch die fraglichen Erreger dieser 
Erkrankungen ausgesetzt sind, so wird deutlich, welche Rolle hier die individuelle 
Anlage spielen muB. 

Man hat sich zwar viele Miihe gegeben, die Anlage zur Encephalitis epidemica scharfer 
zu fassen (VILLINGER, G. BEOKER, F. STERN und A. GROTE, KARVOUNIS, PEUST u. a.), 
man hat sie sich in Anlehnung an die morphologische Stigmenlehre KRETSOHMERS z. B. mit 
bestimmten Korperbauformen verkuppelt gedacht, aber irgendwelche iiberzeugende Beweise 
fiir diese Annahme liegen nicht vor. FLEOK andererseits macht wahrscheinlich, daB selbst 
die nachweislich erbliche Belastung der jugendlichen Kranken mit Encephalitis epidemica 
nicht einmal die Vorbedingung fiir die Entstehung der so kennzeichnenden psychischen 
Wesensveranderungen, sondern nur die Grundlage formbestimmender Faktoren ist. Zweifel­
los hat KARVOUNIS recht, wenn er meint, daB die Verursachung dieser Krankheit ein sehr 
komplizierter Vorgang ist, der sich nicht in der einfachen Formel: Erreger + neuropathische 
Konstitution fassen laBt, und daB die Frage, warum ein Mensch an diesem Leiden erkrankt, 

17* 
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vorIaufig einfach nicht zu beantworten ist. Das einzige Tatsachliche, was wir wohl als ge­
sichert ansehen diirfen, ist, allerdings nur fiir bestimmte Epidemien, eine besondere Be­
reitschaft des mannlichen GescWechtes. STERN, GROTE fanden ein Verhaltnis zwischen 

cf 

cf 

mannlichem und weiblichem von 64 zu 36 und 
sind geneigt, dies auf einen recessiv "gescWechts­
gebundenen vererbbaren, dispositionellen Fak­
tor" zuruckzufuhren. Dies geht aber, ganz ab­
gesehen davon, daB dieses ZaWenverhaltnis 
mit keinem der Typen geschlechtsverknupfter 
Vererbung in Einklang zu bringen ist, schon 
deshalb nicht, wei! andere Autoren ganz andere 
Zahlenverhaltnisse herausrechnen und bei der 
letzten Epidemie in England genau soviel 
Manner wie Frauen (639:634) befallen waren. 
Sehr wahrscheinlich ist der entscheidende erb­
liche Faktor der Bereitschaft zur epidemischen 
Encephalitis an einem ganz anderen Punkte 
zu finden als da, wo man ihn bisher ge­
sucht hat. 

Was dann weiter die multiple Sklerose an­
langt, so ist neuerdings F. CuRTIUS in groB 
angelegten Untersuchungen der Frage nach 
der Erbanlage der von ihr befaIlenen Kranken 
nachgegangen. Zunachst fand er unter un­
gefahr 400 Ausgangsfallen 56mal eine sichere 
und 31mal eine fragliche familiare Haufung. 
Gegenseitige Ansteckung von Blutsverwandten 
gleicher Gemeinschaft glaubt er dabei fiir einen 
erheblichen Teil der FaIle ausscWieBen zu 
durfen. Weiter ergab sich in den fraglichen 
Familien ein sehr viel haufigeres V orkommen 
sowohl von psychischen Erkrankungen orga­
nischer Herkunft wie auch von erblichen Ner­
venstorungen als bei einer gesunden Vergleichs­
bevolkerung. Unter letzteren sind zu nennen 
organische Einzelzeichen ("Mikroheredodege­
nerationen"), wie isolierter Tremor, Nystag­
mus, Stottern, Innenohrschwerhorigkeit, Lese­
schwache, Mangel von Bauchdecken- oder 
Sehnenreflexen u. dgl. CuRTIUS scWieBt aus 
diesen seinen eigenen Untersuchungen wie aus 
solchen anderer Autoren auf eine sehr erheb­
liche Bedeutung der Erbanlage fiir die Ent­
stehung der multiplen Sklerose. 

NaturIich lassen sich gegen CuRTIUS' Unter­
~ suchungen aIle die Bedenken geltend machen, 
'" welche sich gegenuber der AufsteIlung des 
c::: Krankheitsbegriffs der multiplen Sklerose er­
~ heben und kurz dahin zusammengefaBt werden 
<:.. konnen: Trotz des ungeheuren Schrifttums 
'" uber diese diirfen wir uns daruber nicht tau­
"'. schen, daB wir von einer nach Atiologie, Sym-

ptomatik, VerIauf, Ausgang und pathologischer 
~ Anatomie einheitlichen Krankheit "multiple 
'" Sklerose" - zum wenigsten heute - noch nicht 

sprechen konnen. Die Tatsache ist nicht aus 
der Welt zu schaffen, daB, halt man sich an 
die klassische Zeichnung des Bildes durch 
CHARCOT, die Zahl der FaIle, welche diesem 
Modell entsprechen, vielerortserheblich zUrUck­
tritt gegenuber der ZaW derjenigen, die man 
ihr zuordnet, weil sie anderswo noch schwerer 

unterzubringen sind, die man also mehr oder weniger gewaltsam in das Prokrustesbett des 
CHARcoTschen Modells hineinzwangt. Nichts kennzeichnet die Krise der Lehre von den 
multiplen bzw. diffusen Sklerosen deutlicher als die Tatsache, daB STEINER glaubt, die 
Verursachung derselben durch Spirochaten beinahe bewiesen zu haben ; daB MARGULIES 
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(in einer soeben erschienenen .Ar.beit) einen filtrierbaren Erreger ursachlich verantwortlich 
macht, wahrend SPIELMEYER 1929 klipp und klar erklarte, aus dem anatomischen Substrat 
typischer FaIle lasse sich der infektiose Charakter nicht mit Sicherheit erweisen; daB andere 
Histologen wie M. BIELCHOWSKy-MAss erklii.ren, wir wiiBten nicht, ob fur das Wirksam­
werden des exogenen Faktors, der auch nach ihnen kein infektioser zu sein brauchte, "nicht 
endogene Momente konstitutioneller und hereditarer .Art eine unerlii.Bliche Voraussetzung 
bilden", und daB schlieBlich CURTlUS fiir die "eminente Bedeutung der Erbanlage" in 
einem Augenblick eintritt, in dem umgekehrt BING, der friiher ein Anhanger der Endo­
genitatstheorie der multiplen Sklerose war, neuerdings wieder mehr der infektiosen Theorie 
zuneigt. Abgesehen von diesen allgemeinen Bedenken ist es bedauerlich, daB CURTIUS 
seine so umsichtigen und muhseligen genealogischen Untersuchungen zunachst nicht auf 
die 8 unter seinen 51 Ausgangsfallen beschrankt hat, in welchen die klinische Diagnose 
durch den anatomischen Befund sichergesteUt worden ist. Dieses Bedenken zu auBern, 
scheint mir deshalb wichtig, weil wir ja gerade in den letzten beiden Jahrzehnten gelernt 
haben, daB es verschiedene erbliche pgeudosklerosen, d. h. klinische Bilder gibt, die der 
sozusagen "echten" multiplen Sklerose recht ahnlich sehen. Ich verweise insbesondere 
darauf, daB 1929 FERGUSON und CruTCHLEY von einer Sippe berichtet haben, in der inner­
halb 3 Generationen 15 von 31 Personen an einem fortschreitenden Nervenleiden litten, 
das die allergroBte Ahnlichkeit mit dem CHARcoTschen Bilde bot, allerdings bei einzelnen 
Kranken mit Zugen, die an Parkinsonismus erinnerten. Vor allem aber haben wir, ahnlich 
wie bei der Encephalitis epidemica, vorlaufig keine Vorstellung davon, an welcher Stelle 
der Ursachenbilanz die auch von Anhangern der infektiosen Entstehung der multiplen 
Sklerose (wie z. B. neuerdings BING) nicht bestrittenen erblichen Faktoren einzusetzen 
sind, ob bei den Grund-, Haupt- oder Teilursachen, ob etwa in den Komplex "Bereitschaft" 
(Disposition bzw. "Pradisposition") zum Erwerb bestimmter auBerer Schii.dlichkeiten, 
also vielleicht von Mikroorganismen im Sinne von STEINER-KUHN, oder in die Anlage zu 
besonderer Farbung der Reaktion auf solche Schii.dlichkeiten (d. h. in die "Pathoplastik"). 

Zuletzt hat CURTIUS auch die Frage nach einer erblichen Bereitschaft fiir die juvenile 
Tabes aufgeworfen und mit SCHLOTTER zusammen die Haufigkeit des Auftretens von ner­
vosen Minderwertigkeiten aller .Art in den Familien von 10 solcher Kranken untersucht. 
Beide fanden hier eine 3-4mal starkere, nach AusschluB dessen, was auf Kosten der Neuro­
lues zu setzen ist, eine doppelt so starke "neuropathische Belastung" als bei einer 
Kontrollbevolkerung. Sie ziehen daraus den SchluB, daB "juvenile Tabes nur da entsteht, 
wo eine pramorbide Erbdisposition des Zentralnervensystems vorliegt". Ob diese Be­
lastung aber wirklich auf jene erbliche Anlage des Zentralnervensystems hinweist, welche 
die organische Grundlage fiir die Entwicklung einer anerzeugten Lues zur juvenilen Tabes 
bildet, scheint doch zweifelhaft. Denn wenn der ganz uberwiegende Teil dieser Belastungs­
groBe auf angeborenen Schwachsinn, Psychopathie, Trunksucht und schwere Kriminalitat 
der Eltern und Geschwister entfallt (20-29,6%), dem erst in weitem Abstand der nachst 
hohere Anteil (11 %), und zwar Kinderkrampfe aUein der Geschwister, folgt, ist es meines 
Erachtens wahrscheinlicher, daB das, was hier als "neuropathische Belastung" bezeichnet 
ist, in der Hauptsache jene Faktoren darstellt, welche einer schrankenlosen Durchseuchung 
der betreffenden Familie mit Syphilis, einer allgemeinen kOrperlichen Schwachung im 
Kindesalter oder dem Unterlassen einer einigermaBen fachgemaBen Behandlung derselben 
Vorschub leisten. Bevor man also aus den Feststellungen beider Autoren auf eine pra­
morbide Erbdisposition des Zentralnervensystems zur juvenilen Tabes BchlieBt, muBten 
zunachst einmal gleichartige Untersuchungen bei Syphilitikerfamilien in gleicher sozialer 
Lage angestellt werden, in denen keine juvenile Tabes vorkommt. 

Auf Grund einzelner B€obachtungen hat man gelegentlich die Ursache 
familiiirer Haufung nervoser Krankheitszustande in einer miitterlichen Endo­
metritis suchen zu sollen geglaubt. 

So haben PATERSON und CARMICHAEL fur eine merkwiirdige infektioB-toxische M eningo­
encephalitis mit besonderer Beteiligung des Linsenkerns, welche beim 10. und 12. Kinde 
einer 12kOpfigen Geschwisterreihe, die aIle Icterus neonatorum boten und bis auf das 3. 
und 4., welche nach Uberstehen von Kinderkrii.mpfen das 13. bzw. 15. Lebensjahr gesund 
erreichten, spatestens im 2. Jahr zugrunde gingen, eine vielleicht auf friiherer Gonorrhoo 
(Leukorrhoo!) beruhende Endometritis verantwortlich gemacht. Ob ein solcher Zusammen­
hang hier tatsachlich vorlag, laBt sich schwer entscheiden. Jedenfalls ergibt sich aus solchen 
Beobachtungen die Forderung, bei gleichformiger Erkrankung der uberwiegenden Mehrzahl 
von Geschwistern dem gynakologischen Zustande der Mutter derselben groBere Aufmerksam­
keit zu widmen. 

AuBer entziindlichen Veranderungen der Gebarmutter mussen auch ander­
weitige gyniikologiscke Anomalien in Betracht gezogen werden. Die Mitteilung 
von VOGT uber "menstruelle" Blutungen in der Schwangerschaft bei einer Frau 
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und deren 3 Tochtern laBt daran denken, daB unter Umstanden Schwangerschafts­
blutungen, die wieder zur Stillung kommen, eine ursachliche Bedeutung in 
diesem Sinne zukommt. Wenn wir berucksichtigen, wie haufig gerade die Er:schei­
nungen der Migrane, d. h. die neuerdings erst klarer erkannten FaIle von Wechsel­
bildern des Migranekreises, ferner die des eklamptischen und des epileptischen 
Formenkreises mit den normalen und insbesondere den krankhaften menstruellen 
V organgen verknupft sind, werden wir die Moglichkeit ins Auge fassen mussen, 
daB viel haufiger, als man bisher anzunehmen geneigt ist, die Haufung von mehr 
oder minder periodischen Anfallen wie auch von vorwiegend korperbaulichen 
Konstitutionsanomalien nervoser Form, die im Kindesalter auftreten, auf intra­
uterine GefaBstorungen oder innere Vergiftungen der Mutter zuriickzufiihren 
ist. Durch die umfassenden Untersuchungen STIERS und von THIEMICH und 
BIRK wird ein solcher Zusammenhang insbesondere fUr die eklamptischen Anfiille 
der Siiuglinge, die respiratorischen Affektkriimpfe, die Ohnmachtszustiinde und 
unter Umstanden bestimmte FaIle von Pyknolepsie nahe gelegt. 

Andererseits liegt eine solche Annahme bei der von mir beschriebenen 
Geschwisterreihe mit torsionsdystoner Idiotie nahe. 

Hier berichtete die Mutter, daB wahrend der ersten 3 aufeinanderfolgenden Schwanger­
schaften, aus welchen Madchen hervorgingen, bei denen sich zum Teil von Geburt an das 
Leiden forlschreitend entwickelte und im 10. bzw. 13. Jahre zum Tode fiihrte, eine sehr 
starke Verschlimmerung vorher gelegentlich sich .einstellender Gallenstein- und Magen­
krampfe eingetreten sei, daB diese aber ein Jahr vor der Geburt des 4. mannlichen Kindes, 
welches im 5. Lebensjahr noch ganz gesund war, aufgehOrt hatten. 

STOELZNER und PEIPER glauben, daB der Mongoloidismus auf einer inner­
sekretorischen Konstitutionsanomalie der Mutter beruhe. 

Als nahezu gesichert kann ein solcher Zusammenhang fUr die familiiire 
Tetanie gelten. 

Die Tatsache, daB in den 11 unter 20 bisher in der Literatur niedergelegten und von 
COLER gesammelten Beobachtungen, in welchen echte Tetanie in 2 aufeinanderfolgenden 
Generationen beobachtet wurde, die Erkrankung - von einem unsicheren Falle und einem 
FaIle, in welchem neben der Mutter auch der Vater Tetanie gehabt haben solI, abgesehen -
stets Mutter und Kind, nie aber Vater und Kind betrafen, laBt sich wohl gar nicht anders 
deuten, als daB das parathyreoprive Gift unmittelbar auf das Kind iiberging, wenn anders 
man die bisher durch nichts gestiitzte Annahme machen will, daB es einen dominant ver­
erbten Mangel der Nebenschilddriise gibt. Jene Annahme ist um so wahrscheinlicher, als 
in den iibrigen 9 Gruppen mit familiarer Haufung von Tetanie, welche Erkrankungen von 
2 und mehr, ja bis zu 5 Geschwistern betrafen, iiber den Zustand der Mutter keine geniigenden 
Angaben gemacht sind, andererseits Tetanie der Sauglinge einmal von SCHIFFER bei 5 Brust­
kindern einer und derselben Mutter beobachtet werden konnte. 

SchlieBlich ist auch sehr daran zu denken, daB das Auftreten bestimmter 
angeborener oder in friiherem Lebensalter deutlich werdender nervoser Kon­
stitutionsanomalien bei einer groBeren Zahl vonGeschwistern - eine Erscheinung, 
die zunachst den Verdacht einer einfach recessiven Vererbung nahelegt - auf 
die dominante und besonders aufs weibliche Geschlecht begrenzte Vererbung 
von Raumbeschriinkungen der Gebiirmutter oder derFruchthaut zu beziehen ist, 
wodurch es in erster Linie ZiU Druck auf den Kopf der wachsenden Frucht und 
zu Wachstumsstorungen von Schadel und Gehirn kommt. Auf diese Weise 
lieBen sich unter Umstanden die familiaren FaIle von Asymmetrie des Schadels, 
Gesichtsskoliose, Hemicephalie, Hemiaplasia faciei, Schiefhals (Caput obstipum), 
aber auch vielleicht von Hemihyperplasia faciei, Hemihypoplasia corporis, 
weiter von Hemmung des Vbergewichts der linken Hirnhemisphare (Links­
handigkeit) u. a. m. erklaren. 

Ahnlich in der Wirkung kOnnten dann erblioh iibertragbare Beokenanomalien wirken. 
Bisher hat leider die Frage, ob Anomalien der Beckenformen ala mehr oder weniger einzige 
MiBbildung vererbt werden und auf diese Weise Formveranderungen des Schadels mit 
oder ohne anderweitige Abweichungen des Knochengeriists und des Zentralnervensystems 
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in aufeinanderfolgenden Generationen nur im weiblichen Stamm und bei deren mannlichen 
und weiblichen Kindern auftreten, keine Beachtung erfahren. 1m gynakologischen Schrift­
tum finde ich nur die einzige Angabe, daB von MICHAELIS und LOHLEIN einmal die Ver­
erbung des gleichmaBig allgemein verengten Beckens von Mutter auf Tochter beschrieben 
sei. Doch scheint dabei eine allgemeine Kleinheit des Skelets vorgelegen zu haben. Damit 
riickt diese Anomalie in die gleiche Linie wie die Vererbung des Zwergbeckens. Da letzteres 
eine Teilerscheinung allgemeinen Minderwuchses darstellt, ist anzunehmen, daB es sich 
da um Angehorige des nach HANHART sich dominant vererbenden "primordialen" pro­
portionierten Zwergwuchses handelt 1. 

Gemeinhin wird ja wohl angenommen, daB auch verhaltnismaBig starke 
Verunstaltungen des kindlichen Schadels, die durch wie immer geartete Ein­
wirkungen beim Geburtsakt verursacht sind, sich allmahlich ganz oder weit­
gehend zuruckbilden. Eine familiiire Hiiufung von Schiidelverbildungen und etwa 
dadurch hervorgerufenen Gestaltsveranderungen der GroBhirnhalbkugeln, ware 
dann nicht auf den Geburtsakt zuruckzufiihren, sondern entweder auf ausschlieB­
lich erbliche oder auf anderweitige auBere Ursachen. In der Tat ist gerade auch 
bei denjenigen familiar gehauften Fallen mit Schadelverbildungen, welche man 
am ehesten auf mechanische Einwirkungen vor oder bei der Geburt beziehen 
konnte, durch entsprechende genealogische Ermittlungen wahrscheinlich gemacht, 
zum Teil sogar sichergesetIlt, daB sie auf ausschlieBlich erblicher Anlage beruhen 
ki.innen. (Ob sie es allerdings regelmaBig sind, laBt sich infolge des Mangels 
an genugend zahlreichen genealogischen Nachforschungen heute noch nicht 
entscheiden.) Das gilt z. B. vom Turmschiidel, der der (ungenau so benannten) 
"Hemicephalie", der Schiidelskoliose (FaIle SCHIRMER, PETERS) und der Mikro­
cephalie. Ware die letztere regelmaBig erblich, so ware es merkwiirdig, daB das 
Gegenstuck desselben, die Makrocephalie, in einer Erblichkeit wahrscheinlich 
machenden Haufung bisher noch nicht beschrieben worden ist, was freilich 
auf der ungemeinen Seltenheit dieser Starung beruhen ki.innte; und anderweitige 
Beobachtungen von Mikrocephalie wie diejenigen von FOREL und DANNEN­
BERGER (welch letztere seinerzeit namhafte pathologische Anatomen wie 
VIRCHOW, FLESCH, RUDINGER und MARCHAND beschaftigten) oder von PATERSON 
und CARMICHAEL (s. o. S. 261) scheinen auf den ersten Blick gar nicht anders 
erklarlich als durch eine ausschlieBlich exogene Keim- oder Fruchtschadigung. 

Fiir die letztgenannten FaIle kann dies ja wohl als sichergestellt gelten, auch wenn 
die Entstehungsweise der Linsenkerndegeneration bei diesen Kindem ganz unklar bleibt. 
Aber schon in der von DANNENBERGER untersuchten Familie mit Mikrophalie wird dies 
fraglich angesichts des Umstandes, daB das 7. unter den 9 Geschwistern verschont blieb 
und das 2., 3. und 9. nur eine ganz geringe Mikrocephalie bzw. Halbseitenabflachung 
von Stirn oder Gesicht aufwiesen und andererseits die letztgenannten MiBbildungen, wie 
aus der Tafel hervorgeht, eine ausgesprochen erbliche Ursache haben konnen. Die Auswahl 
der Betroffenen in der Geschwisterreilie von DANNENBERGERS Beobachtung ist anderer­
seits fast dieselbe wie in der von F. SCHULTZE-AuERBACH beobachteten Geschwisterreihe 
mit angeborener und stationarer spastischer Starre der Beine. F. SCHULTZE mochte diese 
hier auf eine Geburtsschadigung zuriickfiihren, und zwar auf Blutungen der Vena magna 
Galeni oder der Vena terminalis, die nach PH. SCHWARTZ' anatomischen Untersuchungen 
infolge erheblicher Luftdruckunterschiede wahrend der Austreibungszeit im kindlichen 
Schadel entstehen. Doch steht dem ebenfalls entgegen, daB das 1. und 7., vielleicht auch 
noch das 4. unter den 8 Geschwistern verschont blieben, das 1. dafiir Strabismus convergens 
concomitans bot, der sich wiederum bei dem 4. und 8. Kind nicht fand. Da nun z. B. GRUNE­
WALD durch genealogische Nachforschungen bei einer 8kopfigen Geschwisterschar, von 
denen 3 mit dem gleichen in der Kindheit manifesten Leiden behaftet waren und eines an 
Meningitis tuberculosa verstorben ist, einwandfrei die ausschlieBlich erbliche Verursachung 
dieser spastischen Gliederstarre nachweisen konnte (gleichartige Erkrankung vaterlicher­
seits des GroBvaters und eines Bruders und Neffen desselben, des UrgroBvaters und des 
UrururgroBvaters bei Verschontbleiben des Vaters), ist es doch fraglich, ob an all den 
vorher genannten Haufungen von MiBbildungen des Schadels oder Gehirns ausschlieBlich 

1 Gibt es vielleicht auch eine Form der "Dysplasia periostalis hypoplastica hereditaria", 
welche nicht bloB zu Verengerung von Kopf und Schultergiirtelring, sondern auch zu der­
i enigen des Beckens fiihrt? 
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auBere Schadigungen des Betroffenen zwischen Zeugung und Geburtsende schuld sind. 
Es muB also betont werden, daB wir in all diesen Fallen das Verhaltnis zwischen endogenen 
und exogenen Faktoren durchaus noch nicht klar aufzeigen kiinnen. lch erinnere in diesem 
Zusammenhang an den Hinweis von LENZ, wonach die haufigste Ursache von Schadigungen 
durch den Geburtsakt die Beckenverengerung durch Rachitis darstellt, welche ihrerseits 
durch erbliche Faktoren wesentlich mitbestimmt wird. 

Mit Rucksicht auf manche Beobachtungen von myatonischen Zustanden 
rachitischer Kinder muB trotz der mehr und mehr zur Herrschaft gelangten 
Anschauung, daB eine Avitaminose der Rachitis zugrunde liege, doch in diesem 
Zusammenhange erwahnt werden, daB z. B. nach PEIPER viele Umstande fur 
das Vorkommen einer erblichen Anlage zu dieser Erkrankung sprechen. 

PEIPER stutzt diese Auffassung vor allem auf die Tatsache, daB diese Konstitutions­
anomalie manchmal auch trotz bester Pflege bei Erniihrung an der Brust nicht zu verhuten 
ist, und vor allem auf die Untersuchungen SIEGERTs, der in 31 Familien, in denen der eine 
oder beide Eltern rachitisch waren, beobachtete, daB die meisten ihrer Kinder trotz Brust­
ernahrung, sorgfaltigster Pflege, facharztlicher Beratung und guter Wohnungsverhaltnisse 
ebenfalls rachitisch wurden. 

Wie vorsichtig man in der .Annahme nur durch auBere Ursachen hervorgerufener 
nerv5ser Zustiinde bei Befallenwerden zahlreicher .Augehiirigen einer und derselben Familie 
sein muB, lehrt eine Beobachtung, die ich gemeinsam mit der Klinik v. SZILY machen 
konnte. OHM hat unter seinem groBen Material von Fallen mit "Bergarbeiter-Nystagmus" 
(einer ja in den Bergwerken fast aller Lander beobachteten Erscheinung), auch eine Berg­
arbeiterfamilie angefiihrt, in welcher 3 Bruder infolge langerer Grubenarbeit und 2 Bruder 
und ihre 3 Onkel, davon einer vaterlicherseits, daran litten. Es schien hier also, als ob es 
sich um einen rein exogenen, durch die besonderen Berufsschadigungen hervorgerufenen 
Zustand handelte. DaB in solchen Familien von Bergarbeitern der Nystagmus aber auch 
bei Mitgliedern derselben gefunden wird, welche nicht jener Schadigung ausgesetzt sind, 
lehrt eben meine Beobachtung, deren Einzelheiten sich aus der beigegebenen Familientafel 
ergeben. Was als Bergarbeiter-Nystagmus imponierte, war in diesen Fallen nichts anderes 
als ein vorwiegend durch erbliche Pigment- und Refraktionsanomalien der Augen bedingter 
Zustand, dessentwegen der eine Trager dieser Abweichung schon einen stiirkere Anforde­
rungen an die Sehschiirfe stellenden Beruf wie den des Schneiders nicht ergreifen konnte, 
wahrend er aIle Bruder nicht hinderte, lange auch "unter Tage" zu arbeiten. Wenn hier 
ein exogener (namlich Bergarbeiter.) Nystagmus durch einen ausgesprochen erblichen opto­
genen Nystagmus vorgetauscht wird, so kann es nach anderweitigen genealogisch-klinischen 
Feststellungen sehr wohl auch einmal so kommen, daB familiar gehauftes Auftreten von 
"Nystagmus der Bergarbeiter" in einer Bergarbeiterfamilie durch einen heredoataktischen 
Nystagmus vorgetauscht wird. HANHART und TRIEBEL haben durch sehr umfassende 
genealogisch-klinische Untersuchungen den Nachweis erbracht, daB in manchen "FRIED­
REICH-Sippen" sich die - einwandfrei erbliche - .Anlage zur FRIEDREICHschen Form der 
Heredoataxie in der "forme fruste" eines isolierten, eventuell nur noch mit Areflexie der 
Achillesreflexe geparrten Nystagmus erschiipft. Arbeiten mehrere derartige Mitglieder einer 
solchen Sippe in Bergwerken, und wird ihnen erst hierbei ihr Nystagmus bewuBt, so kann es, 
wenn nicht die entsprechenden Ermittlungen und Untersuchungen angestellt werden, 
sehr leicht kommen, daB fiilschIich ein rein exogener, eben durch die Berufstatigkeit 
verursaahter Nystagmus angenommen wird. 

Bei der Besprechung der Beziehungen zwischen Syphilis und nervosen Erb­
leiden wurde schon kurz die wichtige Frage nach der Moglichkeit der Erzeugung 
von irgendwo im Korper, also auch unter Umstanden im Nervensystem sich 
auswirkenden "Minusmutationen", und zwar von krankhaften Erbanlagen durch 
chronische physikalische oder chemische Schadigungen des Keimplasmas, gestreift. 
Wir konnen uns aber auch an dieser Stelle kurz fassen: Denn was wir heutzutage 
hieruber wissen, entstammt allein Tierversuchen, namlich den sehr sorgfaltigen 
und bereits mehrfach nachgepriiften Versuchen, die von MULLER, einem Mit­
arbeiter MORGANS, 1927 bei der amerikanischen Wein- oder Essigfliege mittels 
Rontgenbestrahlung, und von AGNES BLUHM (1930) bei Albinomausen durch 
fortgesetzte Alkoholzufuhr angestellt worden sind. Danach kann an der grund­
satzlichen Moglichkeit der Entstehung vererbbarer Krankheitszustande infolge 
solcher Schadigungen beim Tier WOhl nicht mehr gezweifelt werden. Freilich, 
was MULLER erzielen konnte, waren nach E. FISCHER, von den letalen Muta­
tionen abgesehen, nur MiBbildungen verschiedener Starke (und zwar des 
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Pigments, an Augen, Fiihlern und Fliigeln), wie sie z. B. LITTLE und BAGG 
bei Mausen - allerdings nicht regelmaBig - erzeugen konnten, und BLUHM 
brachte auf diese Weise bei den Nachkommen gar nur Letalfaktoren oder 
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Abb.22. 

Enkeln solcher Personen (und die Niederlegung solcher Ermittlungen in ent­
sprechenden Forschungsanstalten). Denn nur so konnen die sicheren Unterlagen 
fiir die spatere Entscheidung dariiber geschaffen werden, ob bzw. inwieweit die 
von modernen Genealogen gehegte, von manchen, z. B. LENZ, gar als selbst­
verstandlich bezeichnete V orstellung richtig ist, daB die Anlagen zu den vielen 
Typen erblicher Krankheit nicht schon sozusagen Adam und Eva mitgegeben 
waren, sondern irgendwann einmal im Laufe der Sippenentwicklung neu er­
zeugt worden sind. 
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Wie erwahnt, besitzen wir umfassendere genealogische Nachforschungen 
liber das Schicksal von mehreren Generationen der Nachkommenschaft von 
Menschen, deren Keirn in der genannten Weise geschadigt war, noch nicht. Solche 
erstrecken sich bislang nur auf die Kinder, bestenfalls die Enkel derartiger 
Personen, und zwar liegen vereinzelte Feststellungen liber chronische Blei-, 
Morphium- und Cocainschadigung, und in groBerem Umfange nur liber Alko­
holismus vor. 

Das Wesentliche sei hier wiedergegeben: 
Zunachst liegt aus dem Jahre 1881 (Ref.!) eine Mitteilung von RENNERT iiber Blei­

vergiftung in 11 Topferfamilien vor. In einigen derselben litt nur der Vater daran, die Mutter 
arbeitete nicht mit und war nicht nachweis bar krank. Die Kinder zeigten einen stark ver­
groBerten Schadel (der wohl zu Unrecht auf Hirnhypertrophie zurUckgefiihrt wurde, wahrend 
Rachitis ausgeschlossen werden konnte), hatten eine groBe Neigung zu Krampfen und wiesen 
eine erhebliche Sterblichkeit auf. Unter 79 Kindem bestanden 56 Erkrankungen. Dann 
hat ZIEHEN iiber einen Mann berichtet, der nach Eintritt einer chronischen Bleivergiftung 
zwei schwachsinnige Kinder zeugte. Weiterhin beobachtete C. PAUL (nach GUGGISBERG), 
daB die Kinder von Frauen, die mit der Herstellung von Bleifarben beschii.ftigt waren, 
besonders hitufig an Lebensschwache litten. Nach OLIVER schlieBlich hatten Frauen, die vor 
ihrer Heirat mit Blei arbeiteten, zweimal, solche, die noch wahrend der Ehe damit be· 
schii.ftigt waren, dreimal sooft Fehlgeburten aIs andere. 

Was die chronische M Qrphiumvergiftung anlangt, so wird nach ZIEHEN beziiglich der 
Fruchtbarkeit von Ehen Morphiumsiichtiger hitufig die Reihenfolge: Zeugung gesunder 
Kinder vor der Vergiftung - Zeugung von einem oder zwei schwachsinnigen Kindem nach 
Eintritt der Sucht - schlieBlich Unfruchtbarkeit beobachtet. MAREAN berichtet von einem 
ganz ahnlichen Fall von Cocainismus: Ein gesunder Mann ohne erbliche Belastung hatte 
anfangs zwei gesunde Kinder, dann wurde er Cocainist und zeugte nacheinander zwei 
schwachsinnige. 

Was schlieBlich den EinfluB von Trunksucht auf die unmittelbare Nachkommenschaft 
anlangt, so ist zunachst zu sagen, daB bislang iiber die Erkrankung mehrerer Kinder von 
Trunksiichtigen an gleichformigen oder ii.hnlichen Nervenleiden organischer Natur nichts 
bekannt geworden ist, jedenfalIs in keinem FaIle bisher auch nur eine Spur von Wahr· 
scheinlichkeit vorliegt, daB in solchen Fii.llen die Trunksucht des Elters die Hauptursache 
der gehituften Erkrankung der Kinder dargestellt habe. ENTRES ist erst vor kurzem (1927) 
auf Grund sehr griindlicher und vorurteilsloser Erwagungen zu dem Ergebnis gekommen, 
daB aIle Behauptungen einer Entstehung von Epilepsie und Schwachsinn - und wir konnen 
hinzufiigen: von anderweitigen Nervenleiden - durch chronischen Alkoholmillbrauch 
der Eltem oder durch Zeugung im Rausche "voraussetzungsloser Kritik schlecht stand· 
halten". Diese Feststellung wird weiterhin noch durch die sehr griindlichen N achforschungen 
gestiitzt, welche POHLISCR (1927) iiber das Schicksal der Nachkommen von 58 Delirium 
tremenskranken Mannem, also bei Menschen angestellt hat, bei denen der sicherste Anhalts­
punkt fiir eine schwere chronische Alkoholvergiftung gegeben war, wobei die zeitliche 
Beziehung zwischen der Zeugung der Kinder und dem Ausbruche des Deliriums tremens 
besonders beriicksichtigt wurde. POHLISCH fand dabei, daB auf 170 Graviditaten der Ehe­
frauen jener 58 Alkoholiker 123 Fehlgeburten und 23 Todesfii.lle im friihen Kindesalter 
entfielen, aber kein einziger Fall einer organischen Erkrankung des Zentralnervensystems; 
das einzig Auffii.llige war, daB in 7 Fallen der Tod an Krampfen erfolgte. Und was die Zahl 
der Fehlgeburten anlangt, so hebt POHLISCR ausdriicklich hervor, daB die Mehrzahl nicht 
auf das 1., sondem auf das 3. und 4. zUriickliegende Jahrzehnt vor dem Delir entfiel, also 
von einer verhitltnismaJ3igen Zunahme der Fehlgeburten in den Jahren des schwersten 
AlkoholmiBbrauches des Erzeugers nicht gesprochen werden konne. 

System der erblichen Nervenleiden. 
Zu Beginn meiner Darlegungen habe ich darauf hingewiesen, daB wir heute 

schon eine verhaltnismaBig recht groBe Zahl von Typen erblicher Nervenleiden 
kennen (wobei einem alten Brauche entsprechend unter "Nervenleiden" im 
wesentlichen die nicht mit psychischen Storungen einhergehenden Krankheiten 
des Nervensystems zu verstehen sind). lch habe daselbst aber auch betont, daB 
die Kenntnis dieser Typen durchaus noch nicht abgeschlossen ist. Vielmehr 
ist damit zu rechnen, daB einerseits noch eine Reihe weiterer Unterarten entdeckt 
bzw. die Erblichkeit von Syndromen, die heute noch als nichterbliche gelten, 
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erwiesen wird, und daB andererseits die Grenzen, die wir heute zwischen manchen 
Bildern erblicher Krankheiten gezogen haben, sich verschieben oder verwischen, 
ja fallen werden. Gleichwohl haben wir auch jetzt schon ein Recht, auf Grund 
dieser Typen ein vorlaufiges System der erblichen Nervenleiden aufzustellen1. 

So hat sich z. B., urn nur die wichtigsten Entdeckungen der letzten Jahre zu 
nennen, herausgestellt, daB manche erbliche FaIle, die als spastische Spinal­
paralyse aufgefaBt werden, und andererseits die PELIZAUS-MERZBACHERsche 
Krankheit enger zusammengehoren, namlich nur Typen des groBeren Kreises 
der diffusen Hirn-, d. h. Marksklerosen darstellen, daB andererseits die ver­
schiedenen Formen der amaurotischen ldiotie (und zwar nicht bloB der infantilen 
und juvenilen Formen derselben) mit gewissen Formen erblicher Maculadegenera­
tion, "Retinitis pigmentosa" und Cochlearisdegeneration zu einem patho­
genetischen Einheitskreis gehoren, dem auf der anderen Seite ein scheinbar 
auBernervoses Leiden, namlich die lipoidzellige Splenomegalie, angehort. MaB­
gebend fiir eine solche Aufstellung hat der Gesichtspunkt einer tlbereinstimmung 
in bezug auf aIle wesentlichen biologischen Merkmale der einzelnen Krankheits­
formen zu sein, welche oben (S. 246) aufgefiihrt sind. Wie dargelegt, lehrt nun 
die Erfahrung, daB die bei den einzelnen Krankheitssippen zu beobachtenden 
Bilder keineswegs eine Homotypie in ieder Beziehung - als da sind klinische Bild­
form, Krankheitsbeginn und -verlauf, anatomisches Bild, Vererbungsweg usw.­
aufweisen. Der Mangel der tlbereinstimmung mancher Gruppen Erbkranker mit 
bestimmten Krankheitsarten in Hinsicht auf die eine oder andere dieser Eigen­
schaften braucht uns aber gleichwohl an der Richtigkeit unseres Strebens nach 
solchen Einteilungen nicht irre zu machen. Denn bei naherer Betrachtung 
zeigt sich, daB diese biologischen Merkmale der Krankheit nicht von gleicher 
nosologischer Wertigkeit sind. Ohne weiteres leuchtet ein, daB fiir die Auf­
stellung eines Typus die Pragung der entscheidenden Teilstiicke des klinischen 
Bildes bedeutsamer ist als etwa der Zeitpunkt des Zutagetretens und die Ge­
schwindigkeit der Entwicklung des Leidens, daB etwa die Frage: mehr spastisches 
oder mehr ataktisches Zustandsbild 1 zuriicktritt gegeniiber beispielsweise der 
Frage: einfache oder lipoide Ganglienzelldegeneration 1 usw. Auf der anderen 
Seite zeigt sich - was vielleicht manchem iiberraschend klingt -, daB die Fest­
stellung der Eigenart des Erbweges allein fiir die Aufstellung von Typen allein 
niemals ausschlaggebend sein kann .. Man dad nicht sagen: Wenn mehrere 
in bezug auf klinisches und anatomisches Bild iibereinstimmende Gruppen 
von erbkranken Sippen verschiedene MENDELsche Vererbungsarten aufweisen, 
gehoren sie sovielen Typen an, als der Zahl der Vererbungswege entspricht. 
Angesichts der beschrankten Zahl letzterer und der Fiille klinisch-anatomischer 
Bildiormen ist diese Bewertung der genealogischen Merkmale im Gesamt aller 
biologischen Eigenschaften von Typen fiir die Aufstellung eines Systems der 
Erbleiden durchaus nicht verwunderlich. Jedenfalls wiirde die Beschrankung 
auf ein System, in welchem allein die den gleichen Erbgang aufweisenden Gruppen 
ohne Beriicksichtigung des besonderen symptomatologischen und histologischen 
Erscheinungsbildes zusammengefaBt waren, theoretisch wie praktisch nicht 
weiter fiihren als die - beispielsweise in der Botanik LINNEa "kiinstlichem" 
System entsprechenden - Gruppenordnungen der erblichen Nervenleiden unter 
dem alleinigen Gesichtspunkt entweder des klinischen Bilds (BINGs Einteilung 
in vorwiegend motorische, sensible, psychische und dyskinetische Gruppen oder 
JENDRASSIKS Einteilung in dystrophische, spastische, paraplegische, ataktische 
Gruppen) oder nach dem Grundsatz der yom KrankheitsprozeB ausgewahlten 

1 Beziiglich Einzelhheiten der Problematik verweise ich auf Dtsch. Z. Nervenheilk. 83, 
203 und Nervenarzt 2, 262. 
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Hirn- und Riickenmarksabschnitte (LOUDEN) oder der Art der befallenen Keim­
blattabkommlinge (SCHAFFERS "Keimblattwah1"l). Auch der "begeisterteste" 
Kliniker wird nicht umhin konnen, Ziuzugeben, daB jede Eintellung klinischer 
Typen ihren Ankergrund in der Anatomie zu suchen hat. Denn diese klart UnS 
am sichersten iiber die verschiedene Pathogenese der in bezug auf die Atiologie 
im eigentlichen Sinne aIle gleichartigen, namlich erblichen Typen VOn Nerven­
leiden auf. Allerdings haben wir dabei eine Anatomie im Auge, die nicht nur 
an bestimmten, etwa rein entwicklungsgeschichtlichen, "monohistologischen" 
oder anderen Gesichtspunkten kleben bleibt, sondern alles beriicksichtigt, was 
sich mit den fortschrittlichen Methoden der gesamten pathologischen Anatomie 
innerhalb wie auBerhalb des Zentralnervensystems erfassen laBt. Als der 
erste Versuch einer derartigen anatomischen Eintellung darf derjenige VOn 
M. BIELCHOWSKY (1918) angesehen werden. Das Bedeutsame derselben ist 
darin zu erblicken, daB dieser Autor einerseits die klinischen Merkmale beriick­
sichtigt, zum anderen aber als erster der entscheidenden Tatsache Rechnung 
tragt, daB grundsatzlich ebensowohl lebenslangliche Anlagefehler ("Heredo­
konstitutionen") - einerlei ob sie vor oder nach der Geburt festgelegt werden­
als auch ProzefJkrankheiten, die ihrerseits einerseits auf Wucherungsvorgangen, 
d. h. Geschwulstblldungen im weitesten Sinne des Wortes, andererseits auf 
einfachen Abbauvorgangen ("Degenerationen" im histologischen Wortsinn) 
beruhen, allein aus erblicher Ursache entstehen konnen. Es handelt sich also 
um die einleitend wiederholt betonte Einsicht, daB erbliche Nervenleiden tells 
als "angeborene", tells als im Entwicklungsalter, tells als "im spateren Leben 
erworbene" Zustande erscheinen. Dabei muB noch beriicksichtigt werden, daB 
entgegen gewissen landlaufigen Vorstellungen sich unter den Typen erblicher 
Anlagefehler vereinzelt auch solche finden, die auf eine Korperhillte beschrankt 
bleiben oder auf dieser erheblich starker auftreten als auf der anderen. So sind 
z. B. Sippen beobachtet (KILLIAN), innerhalb deren eine erbliche Ptosis bei 
einem Mitglied derselben beiderseits, bei einem anderen links, bei wieder einem 
anderen rechts starker ausgeblldet war. 

BIELCHOWSKY unterscheidet demgemaB: 
I. Reine Dysplasien = auf Storungen der Organogenese beruhende MiBbildungen; 

II. Dysplasien mit blastomatosem Einschlag; III. Krankheitsformen, bei denen eine 
inhii.rente, aber erst im Laufe des postfetalen Lebens hervortretende Schwache ganzer 
Organgebiete oder bestimmter Elementarteile besteht (Abiotrophien), und zwar solche: 
A. mit blastomatosem Einschlag, B. mit totaler Nekrose des Parenchyms, C. mit elektiver 
Nekrobiose der Ganglienzellen, und zwar: 1. universelle Zelldegeneration allein, a) oder 
b) nur in bestimmten Organgebieten; 2. elektive Degeneration der Zellen distinkter Organ. 
gebiete ("Systemerkrankungen" im engeren Sinne). 

Der BIELCHOWSKYSche Entwurf geht also von der grundsatwchen histo­
logischen Verschiedenheit des Prozesses aus und grenzt innerhalb der Ober-

1 Es soll dabei keineswegs das Verdienst von K. SCHAFFER geschmii.lert werden, welcher 
als erster in durchaus origineller Weise dem Gedanken zum Siege zu verhelfen sich bemiiht 
hat, daB die eigentliche Verschiedenheit der Typen erblicher NervenIeiden allein davon 
abhangig sei, ob 1. elektiv und systematisch aIle oder gewisse Abkommlinge eines der 3 Keim. 
hlatter betroffen sind, ob 2. die so bestimmte Keimblatterkrankung sich auf ein bestimmtes 
Segment, auf kombinierte oder aber auf aIle Segmente erstreckt, und ob sie schlieBlich 
3. bilateral.symmetrisch und gleich stark eines oder mehrere Systeme befallt. Wir finden 
gewisse Grundgedanken dieser SCHAFFERschen Einteilung in BmLCHOWSKYB System wieder, 
was auf eine erfreuIiche tJbereinstimmung zwischen seiner ausschlieBlich ontophylogenetisch 
orientierten Oberschau und der yom histologischen Standpunkt ausgehenden BmLCHOWSKYB 
hinweist. Der Widerspruch, den SCH.A.FFERB Ableitungen gefunden haben, lauft im wesent­
lichen darauf hinaus, daB die "SCHAFFERSChe Trias" der ektodermalen, segmentaren und 
systematischen Elektivitat des Krankheitsvorganges zwar vorzugsweise, aber keineswegs 
unter allen Umstii.nden fiir die erblichen Krankheiten kennzeichnend sei, sondern auch bei 
exogenen, insbesondere toxisch-infektiOsen Schadigungen des Zentralnervensystews an­
getroffen werde. 
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gruppen auBerdem - ahnlich wie SCHAFFER mit seiner "segmentaren Elektivi­
tat"l - Gruppen nach topischen Gesichtspunkten, d. h. nach der Lokalisation 
des krankhaften Geschehens abo Wenn auch damit vielleicht etwas Kiinstliches 
in seine Einteilung gebracht zu sein scheint, so lehrt doch die Erfahrung, daB 
es in der Tat haufiger vorkommende Typen gibt, bei denen sich die Gewebs­
veranderungen vorzugsweise auf bestimmte Teile des Zentralnervensystems 
beschranken. Sein Entwurf erweist sich somit als ein hOchst brauchbares Gerippe 
fiir eine aIle nervosen Krankheitszustande erblicher Ursache umfassenden Ein­
teilung, wie ich sie nachstehend bringe. DaB diese meine Einteilung ebenfalls 
eine vorlaufige ist, wie es BIELCHOWSKY fUr die seine betont hat, ergibt sich 
aus allen vorangehenden Darlegungen von selbst. 

Es konnte angesichts dieser meiner Einteilung die Frage aufgeworfen werden, 
ob sich innerhalb der 3 Obergruppen derselben weitere Untergruppen von Typen 
bilden lassen, deren einzelne Vertreter untereinander innerlich verwandter sind 
als mit anderen Typen, und zwar unter Umstanden selbst dann, wenn letztere 
jenen im klinischen Bilde ahnlicher sind, als zwei AngehOrige solcher Gruppen. 
Vorlaufig muB meines Erachtens diese Frage verneint werden, da bislang erst 
zwischen so wenigen Typen - es handelt sich hierbei um die S. 267 genannten -
derartige Beziehungen aufgedeckt worden sind, daB weitere Zusammenfassungen, 
als die in der oben gegebenen Einteilung gemachten, verfriiht waren. Ganz 
vor kurzem hat KIHN einen solchen, wie er es nennt, "induktiven" Versuch 
gemacht. Er stellt 3 Gruppen erblicher Nervenleiden auf, von denen 2 ungefahr 
den in meinem bzw. dem BIELCHOWSKYSchen System als 2. herausgestellte Grup­
pen der blastomatosen und nekrohamartotischen entsprechen, die dritte an­
nahernd den von mir aufgestellten Teilgruppen der lympho- und vasoneurotischen 
Diathesen und Degenerationen. Ich kann gegeniiber diesen Versuchen KIHNs 
nicht das Bedenken unterdriicken, daB hier sowohl Verbindungen wie Trennungen 
hergestellt werden, die in den tatsachlichen Erfahrungen, d. h. den Feststellungen, 
welche bei nach jeder Richtung, insbesondere geweblich ausreichend unter­
suchten Fallen bzw. Sippen gemacht wurden, keine geniigende Begriindung 
finden. So widerspricht es z. B. den histologischen Beobachtungen, die nun 
einmal die wichtigste Unterlage aller Klassifizierung bilden, weil sie uns 
am ehesten iiber die Entstehungsweise der ursachenmaBig ja gleichgearteten 
(namlich erblichen) Leiden Aufklarung geben, die WILsoNsche Pseudosklerose, 
welche bei KIHN in den beiden ersten Gruppen zu finden ist, in gleich nahe Ver­
wandtschaftsbeziehung einerseits zur HUNTINGTONSchen Chorea und diffusen 
Hirnsklerose, andererseits zur amaurotischen ldiotie und tuberosen Sklerose 
zu bringen oder die diffuse Sklerose in der einen Gruppierung in nachste Nahe 
zur WILsoNschen Krankheit und in der anderen in die Mitte zwischen Syringo­
myelie und Gliom zu stellen. 

VorUiufige Einteilnng der erblichen Erkrankungen 
des N ervensystems. 

(Erbliche Pradilektionstypen nervoser Erkrankung.) 
A. Zentmm der Krankheitsauswirkung: Zentralnervensystem: 
I. Erbliche MifJbildungen (Dysontogenesien bzw. Heredokonstitutionen): Mikro" Makro· 

und andere Dysgyrien (Mikro., Makroencephalie usw.)? Mongoloide ldiotie? "Kongenitale 
Wortblindheit" bzw. Leseschwache (Analphabetia partialis)? Horstummheit! Gewisse 
Falle erblicher Mitbewegungen; "Syncheirokinesia congenita hereditaria (DOBROCHOTOW). 
Hirnnervenlahmungen ("Kernschwund" u. dgl.), Ptosis, Strabismus, "konnstale Ophthal. 
moplegien" (BRADBUME u. a.) usw., familiii.re spastische Paraplegie (LITTLE). Vielleicht 
manche FiUle von Athetose double, "Myatonia congenita", Schiefhals. Cerebrale Kon· 
stituante der echten Epilepsie: Linkshandigkeit, Dysarthrien, Enuresis, Anosmie (STEINER, 

1 V gl. Anm. S. 268. 
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.ALIKHAN u. a.). Erbliche Hypo- oder .A.reflexien (CtrnTIUS). Dystasie areflexique Mreditaire 
(LEVY - Roussy)? Erblicher KlumpfuB? Vielll'licht gewisse (nicht psychisch -induzierte 
bzw. imitative) familiii.re Gewohnheitsbewegungen: "Familiii.re Mitbewegungen" (FRESH­
WATER, LEVY), familiii.re Intentionskrampfe (TROMNER, BUMKE, FOERSTER), "familiarer 
Rindenkrampf" (RULF), erbliches Intentionszittem (NAGY), Wiederkauen (Rumination), 
erbliche FaIle von Tics, Stottem, Lispeln u. dgl., Spasmus nutans, nachtlichem Kopf­
schiitteln; erbliche Gewohnheitshaltungen, z. B. im Schlafe (BUMKE), Schreibkrampf usw. 
Erbliche Bedingungsdyskinesien. Erbliche EB-. und SprechsWrungen (T.A.MM). Gewisse 
Zitterformen (MINOR). Einzelne Fiille konnataler Lahmung (Ptosis usw.). Einzelne FaIle 
konnataler Muskeldefekte (HIs). 

Grenzgebiet I/II: Status dysraphicus (BIELCHOWSKY-BREMER); Syringomyeliekreis 
(Trichterbrust, Kyphoskoliose, Klauenfinger, Enuresis nocturna, Aerocyanose u. dgl.); 
erbliche Myelodysplasien. 

II. BlastomatOse DysplaBien und Proze88e (BIELCHOWSKY): 1. Gliomatosen: Tumoren. 
Acrodystrophia universalisheredit. (FR. SCHULTZE, GOEBELL-RUNGE), Epilepsie, .Angio­
gliome (Retina und Kleinhim [LmDAusche Krankheit]). 2. Spongioblastosen (Neurino­
matosen): a) Cerebrale: tuberose Sklerose; vielleicht gewisse Fii.lle "diffuser Hirnsklerose", 
"familiii.rer multipler bzw. disseminierter Sklerose", "lobii.rer Sklerose", Neurofibromatose 
(RECKLINGHAUSEN) und familiii.rer "Adipositas dolorosa". b) Periphere: "familiare hyper­
trophische Neuritis" (HOFFMANN, DEJERINE-SOTTAS). Gewisse FaIle neuraler Myatrophie? 

Grenzstellung II/III: WESTPHAL-WILsoNsche Pseudosklerose. 
III. NekrohamartotiBc'he Systemerkrankungen (BIELSCHOWSKY): 1. Einfache "Degenera­

tionen": a) Vorwiegend zentralganglionare Dystonien: P ARKINsoNsche Krankheit, Torsions­
dystonien, progressive Athetose, hereditarer Biballismus (Corpus Luys-Degeneration [RAKo­
NITZ]), HUNTINGTONSche Krankheit, PIcKSche Atrophie, Myoklonie-Epilepsie, Paramyo­
klonie, Nystagmus-Myoklonie (LENOBLE und AUBINEAU). Fraglich: familiii.rer Facialis­
krampf (HELLSING), familiii.rer Schreibkrampf (FOERSTER). b) Vorwiegend corticospinale 
Strangdegenerationen: Spastische Paresen: manche FaIle von erblichem "Little" (?), 
erbliche FaIle von Pseudobulbii.rparalyse (KLIPPEL und WEIL) und myatrophischer Lateral­
sklerose. Hereditii.ie spastische Spinalparalyse (STRiiMPELL). Heredoataxien (FRIEDREICH, 
MARIE), Atrophia olivopontocerebellaris usw. Vielleicht hereditare Hypo- oder .Areflexien 
(CURTIUS). c) Genuine Opticusatrophie (LEBER), Heredodegeneratio acustica-retino­
cerebrospinalis (H.A.MMERSCHLAG-KuFS), Heredopathia optico-cochleodentata (NYSSEN-VAN 
BOGAERT). d) Gewisse tapetoretinale N ekrosen ohne Demenz; Maculadegenerationen (DOYNE, 
BERR, STARGARDT). e) Hereditare InnenohrschwerhOrigkeit, erbliche Taubstummheit. 
2. Spezifische Zelldegenerationen (SCHAFFER): Amaurotische ldiotien (TAy-SACHS, SPIEL­
MEYER-VOGT) (BeziehuIigen zu Retinitis pigmentosa, Maculadegeneration, Taubheit und 
lipoidzelliger Splenomegalie). 3. SpezifiBche Markdegenerationen: Leukodystrophia cerebralis 
heredit. progressiva: Akute infantile diffuse Hirnsklerose (KRABBE), subakute juvenile 
Marksklerose (SCHOLZ), chronische diffuse Sklerose, PELIZAEUS-MERZBACHERsche Krankheit, 
gewisse familiare "multiple Sklerosen"? (Beziehungen zur spastischen Spinalparalyse I). 
4. Komplizierte Prozesse: "Spastische Pseudosklerose" (JAKOB, CREUTZFELD). 5. Vielleicht 
Status dysmyelinisatus (HALLERVORDEN-SPATZ)? 6 . .ALZHEIlIfERsche Krankheit? 

Grenzstellung A III liB I: M yofibrilliire N ekrosen: Familiare spinale Muskelatrophien 
(BERNHARD); fetale Unterform derselben: Myatonia atrophica. Gewisse FaIle der "Myatonia 
congenita" OPPENHEIlIf; gewisse Fii.lle neuraler Myatrophie, Dystrophia musculorum pro­
gressiva. Hereditarer Nystagmus essentialis (NETTLESHIP). Hereditare Augenmuskel­
lahmungen? Myotonische Dystrophie . 

.Anhang: Cerebrosen und Myelosen bei erbIichen Blutkrankheiten [pernizioser .Anamie 
(LIEPELT), hii.molytischem Ikterus]. 

B. Zentrum der Krankheitsauswirkung: Vegetatives Nervensystem (vegetativ-nervose 
Diathesen ["Heredokonstitutionen" und Degenerationen]): 

I. Myodystonische (sarkolemmale) Diathesen: 1. Vorwiegend hypertonische Anfii.lle: 
Myotonia congenita (THOMSEN), Paramyotonie (EULENBURG), "Kaltelahmung" (LEWAN­
DOWSKY), familiarer Krampus (FRIEs). 

Sondergebiet: Familiii.re Tetanie. Respiratorische Affektkrii.mpfe. Atonische Anfalle: 
Ohnmacht, Pyknolepsie u. dgl. Paroxysmale (periodische) Lahmungen (GOLDFLAlIf). 
Myasthenia pseudoparalytica? ErbIiche Narkolepsie. 

II. Lymphoneurotische Diathesen und Degenerationen: QUINcKEsches Odem, "Trophodem" 
(MILROY, NONNE, MEIGE) (Beziehungen zu "anaphylaktischer Konstitution", Idiosyn­
krasien, Myxodem-Basedow, Sklerodermie, "Trophoneurosen", Hyperhidrosis, Heuschnupfen 
u. dgl.). Hereditare Dispositionen zu Neuralgien und peripheren Lii.hmungen. ErbIicher 
Diabetes insipidus (WEIL). 

Grenzstellung II/III ( ?): Hemikraniegebiet (periodische Augenmuskellahmungen u. dgl.), 
angioneurotischer Hydrocephalus (QUINKE), Parasthesien. Erbliche ldiosynkrasien. 
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III. Angioneurotisehe Diathesen und Degenerationen: Erythromelalgie, Acroparasthe­
Bien (?), "Raynaud" ~ Sklerodaktylie, Acrocyanosis chronica (CASSIRER) (?), Claudi­
ootio intermittens, familiare SchlaganfaIle (Hemiplegie) ~ Hemikranie B II/III, familiare 
Polyglobulie (CURSCHMANN). 

Grenzstellung: Erbliche Vagotonie. 
IV. Dysglandulare Dysplasien: Oligochondroplasien, idiotypische Fettsucht, erblicher 

Eunuchoidismus (FURNo), erbliche Acromegalie, LAURENCE-BIEDLSches Syndrom (Oligo­
phrenie, Amblyopie, Knochenwachstumsstiirungen), heredodegenerativer Zwergwuchs mit 
Dystrophia adiposogenitalis pseudohypophysaria (HANHART). Beziehungen zu abnormen 
Seelenzustanden. 

C. Zentrum der Krankheitsauswirkung: BUllen des Zentralnervensystems oder extra­
nervose Organe (sekundare oder koordinative Schadigungen des Nervensystems). 

1. Cephalodysplasien und -degenerationen: Mikro-, Pachy- Oxy- und andere Cephalien 
(SCHULLER), Mongolismus (1) Beziehungen zu Oligophrenien. Osteosklerose (SICK). Erb­
liche Osteopsathyrosis (LOBSTEIN); PAGETB Disease 1 Hemiaplasia faciei? Erblicher Liicken­
schadel (NEURATH). Craniodysostosis praematura: Turmschadel, Dysostosis craniofacialis 
hereditaria (CROUZON), Acrocephalosyndaktylie, Hypertelorismus, Dystrophia periostalis 
hyperplastica familiaris (DZIERZYNSKY). Beziehungen zu Opticusatrophie, hamolytischer 
Anamie. "PIeonosteose familiale (LERY). "Hypertrophie cranienne familiale simple" 
(KLIPPEL-FELDSTEIN). Dysostosis cleidocranialis hereditaria (SCHLEUTHAUER, MARIE­
SAINTON). Wolfsrachen. Familiare Hemiatrophien am Schadel oder Korper (Hemiatrophia 
faciei corporis usw.). Beziehungen zu Myelodysplasie, Dysuresis spinalis. 

2. Spondylodysmorphien: Halsrippe, Kyphosen, Skoliosen, Kyphoskoliosen (BECH­
TEREW)? SPRENGELSche Deformitat. Rachischisis, Spina bifida. Beziehungen zu: Syrin­
gomyelie, "Pseudo-Duchenne" (THOMPSEN), Acrodystrophien, Patellarhypoplasie. 
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Erkranknngen mit blastomatosem Einschlag. 

Tuberose Sklerose. 

Von H. JOSEPHY-Hamburg. 

Mit 12 Abbildungen. 

Die tuberose Sklerose ist dadurch charakterisiert, daB sich in verschiedenen 
Organen des Korpers - so im Gehirn, auf der Netzhaut, auf der Haut, im 
Herzmuskel, in den Nieren, auf Schleimhauten - in mannigfacher Kombination 
und meistens in groBerer Zahl geschwulstahnliche Fehlbildungen des Gewebs­
bzw. Organaufbaues finden, die zunachst kurz als Entwicklungsstorungen "mit 
blastomatosem Einschlag" zu kennzeichnen sind. AIle diese Storungen sind 
- jede fUr sich - so eigenartig, daB sie nicht nur seit langem das Interesse 
der pathologischen Anatomen erregt haben; vielmehr haben sich auBer den 
Neurologen und Psychiatern auch Chirurgen und vor allem Dermatologen mit 
den in ihr Spezialfach schlagenden Erscheinungsformen der Krankheit be­
schiiftigt, nicht ganz selten iibrigens, ohne daB dabei ihre Zugehorigkeit zur 
tuberosen Sklerose erkannt oder wesentlich beriicksichtigt wurde 1. 

Klinisch erscheinen die klassischen FaIle als Epilepsie mit Schwachsinn; 
sie sind meist anstaltsbedurftig. So ist es begreiflich, daB die ersten Beschrei­
bungen des Hirnbefundes - als einer anatomischen Grundlage des epileptischen 
Schwachsinns - von einem Psychiater stammen. BOURNEVILLE hat von 1881 
ab eine Reihe von Fallen mitgeteilt und hat auch der Krankheit den Namen 
gegeben. Tuberose Sklerose ist die knotige Verhartung im Gehirn und wenn 
diese Bezeichnung auch nicht die Gesamtheit der Befunde erschopft, so hebt 
sie doch als eine Pars pro toto die in ihrer klinischen Auswirkung wesentlichste 
Veranderung heraus. Dabei ist bezeichnend, daB sie sich auf ein morphologisches 
Merkmal stutzt: das Charakteristische der tuberosen Sklerose sind die patho­
logisch-anatomischen Befunde an den Organen des Korpers. 

Etwa gleichzeitig mit BOURNEVILLE hat HARTDEGEN, ohne dessen Arbeiten 
zu kennen, ein Gehirn mit den typischen Veranderungen histologisch bearbeitet 
und hat dadurch der pathologischen Anatomie die wesentlichen Befunde ver­
mittelt. Die Erkenntnis, daB Hirnveranderungen mit den Geschwulstbildungen 
der inneren Organe und den Hauterkrankungen gesetzmaBig zusammenhangen, 
verdanken wir PONFICK, VOGT und PRINGLE. Eine Monographie von BIEL­
SCHOWSKY und GALLUS 1913 ist fUr die Klinik und vor aHem fur die Histo­
pathologie grundlegend geworden; auf sie gehen aIle neueren Arbeiten (BERG, 
JAKOB, KUFS, SCHUSTER, POLLACK, JOSEPHY U. v. a.) zuruck. 

Der ursprungliche, von BOURNEVILLE geschaffene Name ist der Krankheit 
geblieben. Andere Bezeichnungen sind vorgeschlagen worden, so von SHERLOCK 
Epiloia und von VAN DER HOEVE Phakomatosis (griech. Phakos, Muttermal) 
BOURNEVILLE; sie haben sich aber nicht eingeburgert, ebensowenig wie Neu­
rinomatosis centralis (ORZECHOWSKY und NOWIZKI), Gliomatosis oder Spongio­
blastomatosis centralis (BIELSCHOWSKY). 

1 Infolgedessen finden sich viele Arbeiten, die FaIle oder spezieIle Manifestationen von 
tuberoser Sklerose behandeln, unter Titeln verschiedenster Art. Es sind aber auch in neueren 
Lehrbiichern der Hautkrankheiten die Beziehungen des Naevus Pringle und anderer Haut­
veranderungen zur tuberosen Sklerose gar nicht erwahnt oder nur eben gestreift, so in 
DARIERS GrundriB der Dermatologie 1928, iibersetzt von VOHWINKEL 1935 und in ROHR­
BACHS Hautkrankheiten 1935. 

Handbuch der Neurologie. XVI. 18 
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Die Krankheit ist ziemlich selten, kommt aber offenbar iiberall einmal vor. 
GALLUS hat 1913 etwa 78 Falle aus der Literatur zusammengestellt, die zum 
Teil unter anderen Gesichtspunkten als denen der Hirnerkrankung publiziert 
sind, so z. B. als Herz- oder Nierentumoren. Die Kasuistik hat sich seitdem 
wesentlich vermehrt, diirfte sich aber, trotzdem immer noch Einzelfalle mit­
geteilt werden, schatzungsweise nur etwa verdreifacht haben. STEINBISS hat 
innerhalb von 10 Jahren an den BODELSCHWINGHSchen Anstalten in Bielefeld, 
also bei einem Krankenmaterial, das durchweg aus Epileptikern und Schwach­
sinnigen besteht, 21 Falle obduziert. Diese Zahl spricht auch fiir die verhiiltnis­
maBige Seltenheit der tuberosen Sklerose. 

N ach den vorliegenden Statistiken scheint das mannliche Geschlecht ofter 
betroffen zu sein als das weibliche (GALLUS, 46: 26). Es ist aber zu betonen, 
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Abb. 1. Stammbaum einer Familie mit gehltufter tuberiiser Sklerose. (Nach VAN DER HOEVE.) 

daB bei einer durchweg mit tuberoser Sklerose vergesellschafteten Hautano­
malie, der subungualen Fibromatose, erheblich mehr Frauen als Manner be­
troffen sind (BUSCH, 11 : 3). 

GALLUS kannte 1913 noch kein familiares Auftreten der Erkrankung. KUFs 
hat allerdings schon 1913 auf Grund der Angaben iiber den Fall KIRPICZNIK die 
Erblichkeit der Krankheit vermutet und BERG hat dann gerade an der Hand 
dieser Familie die Richtigkeit seiner Auffassung nachgewiesen: In der ersten 
Generation erkrankt der geistig normale, nichtepileptische GroBvater an einem 
Nierentumor, sein Sohn wird mit im dritten Lebensjahrzehnt epileptisch, stirbt 
an einem Nierenmischtumor und zeigt am Gehirn typische Veranderungen; 
dessen Sohn wieder hat eine klinisch und anatomisch eindeutige tuberose Sklerose. 
BRUSHFIELD und WYATT sahen zwei Geschwister mit BOURNEVILLEscher Krank­
heit; FABING hat eineiige Zwillinge beschrieben, bei denen die Veranderungen 
an Haut und Nervensystem spiegelbildlich lokalisiert waren; die Mutter dieser 
Kranken hatte Fibrome, eine Mutterschwester war epileptisch. Auch SCHUSTER 
fand schon vor vielen Jahren familiares Vorkommen der Erkrankung. 

In einer von JANSSEN-KoENEN beschriebenen Familie ist zunachst ein 
79jahriger Mann mit charakteristischen Hautveranderungen (Naevus Pringle, 
Chagrinhaut, subunguale Fibromatose) ohne Epilepsie. Von seinen 6 Kindern 
waren 3 friih gestor ben, 2 hatten ausgebildete tuberose Sklerose, 1 Sohn zeigte 
Naevus Pringle, Fibrome und stotterte. Von ihm stammten 2 Kinder, eines 
mit tuberoser Sklerose, eines mit Fibromen. Ausgesprochen familiar und ge­
hauft trat die tuberose Sklerose weiter in einer von BOUWDJK-BASTIAANSE 
und von VAN DER HOEVE untersuchten Familie auf. 

URBACH und WIEDMANN beschrieben eine Familie, in der der Vater und 
6 von 11 Kindern den Naevus Pringle zeigen; 5 von den Kindern leiden 
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an manifester tuberoser Sklerose (Epilepsie und Schwachsinn). DuwE und 
VAN BOGAERT sahen in einer Familie neben tuberoser Sklerose Hirntumor, 
Cystenniere und mehrfach Epilepsie. BORREMANS, DYCKMANS und VAN BOGAERT 
fanden von 10 Kindern einer an tuberoser Sklerose leidenden Mutter 6 gleich­
sinnig erkrankt, auBerdem waren 2 fruhzeitig an Krampfen gestorben, 1 war 
totgeboren und nur 1 war gesund. Uber eine weitere Familie mit gehauften 
Fallen berichtet LEY. 

Es kann also kein Zweifel mehr daran bestehen, daB die tuberose Sklerose 
ein Erbleiden - wahrscheinlich mit dominantem Erbgang - ist, wenngleich 
immer noch in einzelnen Fallen die Hereditat nicht nachweisbar ist. Hier muB 
man annehmen, daB Manifestationen der Erkrankung bei "gesunden" Mit­
gliedern der Sippe ubersehen werden (KUFS) oder auch, daB Schwerkranke fruh 
an Krampfen zugrunde gehen, ohne daB die spezifische Bedingtheit der Anfalle 
erkannt wird, oder daB Krankheitstrager totgeboren werden. 

Bei der Umgrenzung der Krankheit tuberose Sklerose ist der anatomische 
Befund maBgebend. Das klinische Syndrom Epilepsie und Schwachsinn zeigen 
nur die "klassischen" FaIle, die allerdings in der Uberzahl sind. Nicht so ganz 
selten tritt aber auch der Schwachsinn oder die Epilepsie sehr zuruck. SchlieB­
lich gibt es FaIle, bei denen psychische Symptome keine Rolle spielen und bei 
denen der Hirnbefund nur sozusagen zufallig erhoben wird, entweder bei der 
Obduktion eines Kranken, der eine in den Rahmen der tuberosen Sklerose 
gehorende Geschwulst gehabt hat oder auch eines, der interkurrent gestor ben 
ist. Hiermit ist schon die groBe klinische Variationsbreite der Krankheit ange­
deutet. Sie wird noch erweitert dadurch, daB gelegentlich die blastomatosen 
Veranderungen des Gehirns in ein echt geschwulstmaBiges Wachstum geraten 
konnen. Dann entwickelt sich das Bild eines Hirntumors bei tuberoser Sklerose 
(BERLINER, SCHUSTER, LICEN, CREUTZFELDT u. a.). Es kann sogar die tube­
rose Sklerose vollig zurucktreten; die Kranken zeigen das Syndrom der Hirn­
geschwulst, deren Beziehungen zur tuberosen Sklerose erst durch die Ob­
duktion festgestellt wird (GLOBUS). 

DaB es FaIle mit den charakteristischen Hautveranderungen oder auch 
solche mit den ebenso charakteristischen Organgeschwiilsten ohne psychische 
Erscheinungen gibt, steht auBer Zweifel. Nicht erwiesen ist dagegen, daB in 
solchen Fallen das Gehirn auch anatomisch intakt ist. 

Ganz allgemein gehen klinisches Bild und AusmaB der Hirnveranderungen 
bei der tuberosen Sklerose nicht immer konform. Auf der einen Seite stehen 
FaIle mit schweren und ausgedehnten Herden im Cerebrum ohne psychische 
Storungen. Als Extrem kann der Fall KIRCH -HERTEL gelten: typische Ver­
anderungen in Stirn- und Schlafenlappen sowie Ventrikeltumoren bei einem 
67jahrigen Mann, der still und eigenbrodlerisch war, aber keine ausgesprochenen 
psychischen Storungen zeigte. Auch der Fall GUTTMANN-HALLERVORDEN ist 
hier zu nennen: Ein tuchtiger Bauunternehmer erkrankt als 47jahriger mit 
leichten neurologischen Symptomen, bekommt 70jahrig seinen ersten epilepti­
schen Anfall und stirbt mit 77 Jahren. Die Obduktion deckt im Gehirn die 
typischen Veranderungen auf. Auf der anderen Seite steht der "Abortivfall" 
von JAKOB: Nur eine Hirnwindung ist im Sinne der tuberosen Sklerose ver­
andert, dabei findet sich klinisch Epilepsie und Schwachsinn. 

Man kann deshalb innerhalb des eben umrissenen klinischen Rahmens die 
FaIle nur nach ihrer Symptomatik rubrizieren, ohne daB sich im einzelnen 
voraussehen HiBt, welcher anatomische Befund zu erwarten ist. 

lch unterscheide demgemaB: 
1. "Klassische" FaIle, gekennzeichnet durch Epilepsie und Schwachsinn, 

diagnostizierbar meist (aber nicht immer) durch die Hautveranderungen. 

18* 
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Unterarten: a) FaIle mit Epilepsie ohne Schwachsinn; b) FaIle mit Schwach-
sinn ohne Epilepsie (?). 

Abart: FaIle mit den Symptomen eines wachsenden Hirntumors. 
II. Faile mit Symptomen von seiten der erkrankten Korperorgane. 
Hierher gehtiren die Patienten mit manifesten Nierengeschwiilsten. KIRPIc. 

ZNIK fand maligne, metastasierende Tumoren bei gleichzeitiger Epilepsie. BOLSI 
und BENEDETTI haben einen Fall mit Nierengeschwulst ohne psychische Erschei­
nungen mitgeteilt. Es wird vielleicht darauf zu achten sein, ob es bei den kind­
lichen Mischgeschwiilsten der Nieren nicht doch etwa Hirnveranderungen als 
"Nebenbefund" gibt. 

III. Abortivfalle, das sind solche, die nur Hautveranderungen zeigen, ohne 
Symptome von seiten des Gehirns und der Ktirperorgane. Anatomisch ktinnen 
am Cerebrum und sonst typische Veranderungen bestehen. Hierher gehtiren 
ferner die FaIle ohne jeden klinischen Befund, also auch ohne Hauterscheinungen 
(Fall KIRCH-HERTEL). Weiter sind hier zu erwahnen die FaIle, bei denen klinisch 
sich nur Veranderungen am Augenhintergrund finden lassen (VAN DERHoEVE, 
vgl. Stammbaum auf S.274 und unten S.278). 

Bei der Besprechung der Klinik der tubertisen Sklerose sind fuglich die 
epileptischen Anfalle an den Anfang zu steIlen; sie sind das bei weitem haufigste 
neurologische Symptom, das die Kranken bieten. Meist schon in fruher Kindheit, 
oft aber auch wesentlich spater zeigen sich die ersten Attacken, urn sich von 
da ab in grtiBerer oder geringerer Haufigkeit zu wiederholen. GALLUS hat fur 
die meisten FaIle mit Recht betont, daB die Anfalle eine Neigung zu serienweisen 
Haufungen zeigen, zwischen denen anfallsfreie Intervalle liegen. Doch kommt 
auch eine mehr gleichmaBige Verteilung vor. Bei einer etwa 25jahrigen Frau 
mit eindeutiger tubertiser Sklerose sah ich die Anfalle vorwiegend zur Zeit 
der Menses auftreten. 

Der einzelne Insult bietet kaum etwas Charakteristisches. Man findet alie 
aus der Klinik der Epilepsie bekannten Typen, von den ganz aligemeinen, 
akut einsetzenden Krampfen bis zu solchen mit Aura und solchen, die mehr 
den JACKSON-Typ bieten. 1m aligemeinen muB es eigentlich als auffallig 
bezeichnet werden, daB bei den ausgesprochen umschriebenen Veranderungen 
des Gehirns nicht mehr Kranke JACKsoNsche Anfalie zeigen. 

Auch Petit mal kommt vor. Dagegen werden Dammerzustande selten beob­
achtet. 

Neurologische Lokalzeichen haben eine Anzahl von Falien geboten und 
zwar durchweg spastische Halbseitenlahmungen, die auf entsprechende Hirn­
herde zu beziehen waren (VOLLAND, GALLUS u. a.). Bei einem der in Friedrichs­
berg beobachteten Falie, einer etwa 50jahrigen Epileptica, treten neuerdings 
typische Schauanfalie auf. 

DaB sich bei der tubertisen Sklerose ein echter Tumor mit alien entsprechen­
den Symptomen entwickeln kann, wurde schon erwahnt. Die bisher bekannten 
wenigen Falie (KAUFMANN, SCHUSTER, BERLINER, LICEN. GLOBUS, CREUTZ­
FELDT, VAN BOGAERT) waren zum Teil bis zum Auftreten der Hirndruckerschei­
nungen wenig auffaliig und zeigten weder Epilepsie noch Schwachsinn. Das 
Erkrankungsalter ffir die Geschwulst lag urn Zwanzig herum. Zu erwahnen 
ist hier auch die sehr wichtige Beobachtung von BENDER und PANSE: Drei 
Bruder erkranken an einem cerebralen Leiden. Bei einem von ihnen wird ein 
periventrikulares Spongioblastom autoptisch nachgewiesen, ohne daB sich im 
Gehirn weitere Veranderungen im Sinne der tubertisen Sklerose finden. Bei 
einem zweiten der Geschwister hat HALLERVORDEN eine diffuse Glioblastomatose 
mit umschriebenem Tumor im Schlafenlappen gefunden. Gesunde und kranke 
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Mitglieder der Familie haben weiche Fibrome, Naevi, Abortivformen des Naevus 
Pringle, wodurch die Beziehungen derartiger familiarer Hirntumoren zur 
tuberosen Sklerose bzw. zur RECKLINGHAUSENSchen Krankheit betont wird. 

Von psychischen Symptomen findet sich der Schwachsinn in allen Ab­
stufungen von der schwersten Idiotie bis zur leichten Debilitat, so z. B. der von 
LEY beschriebene. Es gibt sichere Falle mit Epilepsie ohne Schwachsinn. 
Allerdings ist die Kombination von Anfallen mit schwerer Idiotie immer noch 
das ha ufigste. 

Fiir die Erkennung der tuberosen Sklerose sind die Hauterscheinungen von 
ausschlaggebender Wichtigkeit, ja, sie sind neben den Fundusveranderungen 
das einzige Symptom, das in vivo die Diagnose iiberhaupt ermoglicht. Denn 
weder die Epilepsie noch der Schwachsinn bieten irgend etwas Charakteristisches. 
Hier sind in erster Linie zu nennen das Adenoma sebaceum Pringle, besser als 
Naevus Pringle bezeichnet, weiter bestimmte Formen von Fibromen, so die 
flachenhaften (Typus BARLOW), kleine gehaufte Fibrome am Hals und die 
subunguale Fibromatose, weiter kleine gehaufte Fibrome am Zahnfleisch, 
ferner Fibrome der Blasen- und Mastdarmschleimhaut (KUCHENMEISTER), 
endlich eigenartige keratinose Naevusbildungen. WEYGANDT zahlt auBerdem 
auf Fibroma pendulum, Leukome, chagrinlederartige Stellen auf der Haut, 
Milchkaffeeflecken, Naevi pigmentosi, Angiektasen, kleine rote Stippchen, 
Lipome und Comedonen (diese gehoren wohl in das Gebiet des Naevus Pringle). 

Die pathognomische Wertigkeit dieser Hauterscheinungen, die beim einzelnen 
Fall gehauft und in den verschiedensten Formen vorkommen konnen, ist unter­
schiedlich. Einzelne, wie der Naevus Pringle, die subunguale Fibromatose, 
die flachenhaften Fibrome deuten mit erheblicher Wahrscheinlichkeit auf tuberose 
Sklerose, ja, sie sichern bei vorhandener Epilepsie bzw. bei Schwachsinn die 
Diagnose. Andere sind weniger bedeutungsvoll. Man hat zwar, als man, aus­
gehend von den Erfahrungen bei der tuberosen Sklerose, bei Epileptikern nach 
Naevis usw. fahndete, diese hier auch verhaltnismaBig oft gefunden. Es hat 
sich aber nicht bestatigt, daB sich bei diesen Epileptikern, nun am Gehirn Ver­
anderungen im Sinne der tuberosen Sklerose fanden,auch nicht bei solchen, 
die viele und ausgedehnte "unspezifische" Naevi hatten. 

Der Naevus Pringle besteht aus kleinen bis zu stecknadelkopfgroBen, ge­
legentlich auch etwas groBeren Knotchen, die sich fleckformig und symmetrisch 
im Gesicht finden und hier in Schmetterlingsform angeordnet, von den Naso­
labialfalten auf die Backen, auf die Nase und schlieBlich auch auf das Kinn 
iibergreifen. Die Knotchen sind gelblich bis rotlich, maBig derb und von glatter 
Oberflache. Sie sind mit der Haut verschieblich. Die Veranderung ist nicht 
angeboren. Sie entwickelt sich meist urn das 8.-10. Lebensjahr herum und 
wird allmahlich deutlicher. Knotchen ahnlicher Art konnen sich auch an anderen 
Korperstellen finden. 

Der Naevus Pringle ist auch gelegentlich bei typischer RECKLINGHAUSEN­
scher Krankheit gefunden worden. 

Nach GANS ist der in der Dermatologie erwahnte Typus des HALLOPEAU­
LEREDDEschen Adenoma sebaceum identisch mit dem Typus Pringle. 

Als Adenoma sebaceum Barlow oder Kothe werden UInfangreichere ge­
schwulstartige Bildungen bezeichnet, von bald weicherer, bald derberer Kon­
sistenz, die unsymmetrisch an verschiedenen Korperstellen sich finden, so im 
Gesicht oder am Riicken. Diese Veranderung ist seltener als der Naevus Pringle. 

Als Chagrinlederhaut hat SCHUSTER eigenartige Stellen in der gesunden 
Haut beschrieben, die von parallellaufenden seichten Furchen durchzogen und 
gelegentlich leicht erhaben sind. 
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WEYGANDT sah einen eigenartigen groBen Naevus, der aus zahlreichen ver­
hornten kleinen Warzchen besteht, die iiber den ganzen Riicken, von der Mittel­
linie ausgehend sich symmetrisch in etwa sieben Streifen nach auBen und oben 
ziehen, urn sich dann springbrunnenartig seitlich abwarts zu wenden. 

Bisher wenig in der Literatur beachtet, aber diagnostisch offenbar von der­
selben Bedeutung wie der Naevus Pringle, ist die subunguale Fibromatose. 
Es zeigen sich an den Nagelrandern zahlreiche kleine Geschwiilstchen, die bis 
zu erbsengroB werden konnen; sie beeintrachtigen das Nagelwachstum stark. 

Diese kleinen Geschwiilste ent­
wickeln sich im allgemeinen etwa 
urn die Pubertatszeit. In einem 
von mir beobachteten Fall - es 
handelt sich urn eine Frau mit 
Naevus Pringle und Epilepsie, also 
urn eine sichere tuberose Sklerose -
sind diese Tumoren mehrfach ent­
fernt worden. Sie wachsen dann 
wieder, gehen aber iiber eine be­
stimmte GroBe nicht heraus. Nicht 
ganz selten findet sich mit der 
subungualen Fibromatose zusam­
men eine Papillomatose der Haut 
und der Schleimhaute, so bei dem 
erwahnten Fall eine Bildung zahl­
reicher kleiner Papillome am Zahn­
fleisch und in einem Fall von 
KUCHENMEISTER Papillome in der 
Blase und im Mastdarm. Diese 
subunguale Fibromatose gilt bisher 
als selten. Es sind aber wohl ge­

Abb.2. Naevus Pringle. (Nach KREYENBERG und legentlich kleine Fibrome an den 
DELBANCO.) Nagelrandern iibersehen worden. 

Wie der Naevus Pringle kommt 
auch sie ohne sonstige klinische Manifestationen der tuberosen Sklerose vor 
(BUSCH) . 

Von grundsatzlichem und auch diagnostischem Interesse sind die Augen­
hintergrundsveriinderungen bei der tuberosen Sklerose, die zuerst von VAN DER 
HOEVE, dann von SCHOB und von HERRENSCHWANDT beschrieben worden sind. 
Es handelt sich entweder um kleine weiBe Fleckchen, die VAN DER HOEVE in 
dieser Form auch bei der RECKLINGHAUSENschen Krankheit gefunden hat oder 
um kleine Papillome, die meist in der Nahe des Sehnerveneintritts liegen. 
Gelegentlich ist eine VergroBerung dieser kleinen Tumoren beobachtet worden. 
Wie aus dem Stammbaum S. 274 hervorgeht, kommen Abortivfalle von tuberoser 
Sklerose, die nur Augenhintergrundsveranderungen zeigen, vor. 

Die Geschwulstbildungen der inneren Organe machen nur selten klinische 
Erscheinungen. 

VerhaltnismaBig selten finden sich bei der tuberosen Sklerose grobe MiB­
bildungen des Korpers. 1m Fall von HARTDEGEN bestand Spina bifida. WEY­
GANDT sah einmal Sechsfingerigkeit. Er betont, daB bei tuberoser Sklerose 
sich haufig eine plumpe Form des Gesichtsschadels findet . Epispadie und Hypo­
spadie sind beobachtet worden. W 0 Hydrocephalus vorkommt, ister wohl 
immer auf Ventrikeltumoren zuriickzufiihren. STEINBISS weist auf die ge­
legentlich starke Unterentwicklung des ganzen Korpers hin: ein Zehnjahriger 
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hatte ein Korpergewicht von 12 kg; es hatte bei ihm niemals eine Dentition 
stattgefunden, die Kiefer waren zahnlos wie bei einem Saugling vor dem 
Durchbruch der Zahne. KRABBE fand tuberose Sklerose vergesellschaftet mit 
Pubertas praecox. 

Die Lebensdauer bei tuberoser Sklerose ist meist nicht sehr hoch. Die 
Kranken, die mit Epilepsie und Idiotie behaftet sind, erreichen selten ein Alter 
von 30 Jahren. Es haben sich aber allmahlich die FaIle gehauft, die sehr viel 
alter geworden sind, bis zu 70 Jahren. Der oben erwahnte WEYGANDTSche 
Fall mit schwerer Epilepsie und Schwachsinn ist jetzt 53 Jahre alt. 
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Die klinische Diagnose der tuberosen Sklerose hangt nach dem oben Gesagten 
von den Hautveranderungen abo 1st Epilepsie mit oder ohne Schwachsinn 
vorhanden und findet sich dabei der Naevus Pringle oder das BARLowsche 
Adenoma sebaceum oder Chagrinlederhaut, oder die subunguale Fibromatose, 
oder Schleimhautfibrome, so ist damit die Zugehorigkeit des Falles zur tuberosen 
Sklerose nach den bisherigen Erfahrungen gesichert. 

Die anatomischen Veranderungen des Gehirns bei der tuberosen Sklerose 
sind derartig, daB sie schon bei der makroskopischen Betrachtung eine sichere 

Abb.4. Hyperkeratotischer Naevus am Rticken .. (Nach WEYGANDT.r 

Diagnose ermoglichen. Seit PELLIZI, dem sich mit Ausnahme von MEDUNA aIle 
Autoren angeschlossen haben, unterscheidet man in der Hirnrinde zwei Arten 
von Veranderungen, und zwar erstens verbreiterte und verhartete Windungs­
abschnitte, die den Gesamtverlauf eines Gyrus nicht unterbrechen, und zweitens 
mehr umschriebene knotenformige Bildungen, die durch eine zirkulare Furche 
gegen das Windungsrelief abgegrenzt sind. Diese "umfurchten" Knoten zeigen 
haufig in der Mitte eine nabelformige Einziehung. Beide Arten von Herden 
heben sich durch ihre weiBliche oder weiBgraue Farbe am frischen Gehirn meist 
ziemlich scharf abo Mehr noch fiilIt fur den tastenden Finger ihre derbe Be­
schaffenheit, die bis zu knorpelartiger Harte gehen kann, auf. 
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Das einzelne Gehirn kann sehr zahlreiche Herde aufweisen, gelegentlich 
aber findet man nur einen Windungsabschnitt oder eine kleine Stelle verandert 
(JAKOB, TRAMER). Derartige Falle sind vom Standpunkt des Anatomen aus 
als Abortivfalle (JAKOB) zu bezeich­
nen. Ziemlich oft, aber nicht regel­
maBig, finden sich in den Gehirnen 
Geschwulste in den Seitenventrikeln, 
die meistens in der Nahe der Taenia 
striothalamica liegen. Es sind Knot­
chen von Stecknadelkopf - bis zu 
KirschgroBe, die in die HirnhOhlen 
hineinragen. Man kann nur einen 
derartigen oder auch sehr viele 
Knoten finden. 

Sehr selten ist das Kleinhirn be­
teiligt, noch seltener das verlangerte 
Mark oder das Ruckenmark. 

Das mikroskopische Bild der 
Hirnveranderungen ist sehr charak­
teristisch. 1m Markscheidenbild fin­
det man eine unscharfe Abgrenzung 
der tuberosen Rinde gegen das Mark. 
Gliafarbungen zeigen eine starke 
Wucherung der faserigen Stutzsub­
stanz, und zwar besonders in der 

Abb. 5. Fibrome am Zahnfleisch von der Pat. Abb. 3. 

Randzone und in den tieferen Lagen der Herde. Dabei findet man in der 
Molekularschicht oft das eigenartige Bild der gekreuzten Schwerter. 

1m NISSL-Bild ist die Rindenarchitektonik erheblich gestort, in den "um­
furchten" Knoten noch wesentlich starker als in den verbreiterten Windungen. 

Am meisten charakteristisch fUr die 
tuberose Sklerose sind die sog. atypischen 
groBen Zellen, die schon HARTDEGEN 
gesehen und beschrieben hat . Zum Teil 
sind sie, wie BIELSCROWSKY zuerst mit 
Sicherheitnachgewiesenhat, als atypische 
monstrose Ganglienzellen anzusprechen. 
Sie haben Fortsatze, Dendriten und einen 
Neuriten und intracellulare Fibrillen. 
Weniger geklart ist die Natur einer 
zweiten Art ungewohnlicher Elemente, 
der "atypischen Zellen" im engeren Sinne. 
1m Toluidinblaupraparat stellen sie sich 
dar als groBe blaBblaue Gebilde mit einem 
oft unregelmaBig geformten Kern. BIEL­
SCROWSKY, SCHOB U. a. halten aIle diese 
Elemente fur glios, wahrend andere Au­
toren (POLLACK, JOSEPRY, MEDUNA) 

Abb. 6. SubunguaJe Fibrome der Rand von 
der Pat. Ahb. 3. (Man sieht an den NageJn 
die tiefon Langsrillen, die den Ansatzstellen 

der Fibrome entsprechen.) 

wenigstens einen Teil von ihnen fur undifferenziert halt in dem Sinne, daB er 
weder der Glia noch den nervosen Elementen zuzurechnen ist. Besonders 
MEDUNA hat auf Grund der neueren CAJALSchen und HORTEGASchen Methoden 
neben zweifellosen monstros veranderten Gliazellen dysgenetische Elemente 
gefunden, die nicht zu rubrizieren sind. 
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Auch im Hemispharenmark finden sich Nester solcher groJ3en atypischen 
Zellen, aber keine monstrosen Ganglienzellen. Diese beschranken sich auf die 

Rinde und sind am reich­

Abb. 7. Subunguale Fibrome an den Zehen '. 

unausgereiften Glioms. GLOBUS findet in den 
tuberosen Sklerose zurechnet, Spongioblastome, 

Abb.8. Tumor am Augenhintergrund. 
(Nach HERRENSCHWANDT.) 

lichsten in den umfurch­
ten Knoten. 

Die Ventrikelgeschwiil­
ste bestehen aus groBen 
atypischen Zellen, aus 
eindeutiger Glia, die zum 
Teil Fasern gebildet hat 
und aus spindelformigen 
Elementen, die wohl auch 
als glios anzusprechen 
sind. Sie zeigen im all­
gemeinen genau so wenig 
wie die Rindenherde eine 
Tendenz zu fortschreiten­
dem Wachstum; nur in 
einzelnen Fallen beginnt 
ein solcher Ventrikel­
knoten blastomatos zu 
wachsen. Er zeigt histo-
logisch den Bau eines 

Geschwulstfallen, die er der 
die aus unreifen, in Nestern 

beisammenliegenden gliosen 
Elementen, Spongioblasten, 
bestehen. Kleinhirnverande­
rungen haben BIELSCHOWS­
KY und KUFS beschrieben. 

Ventrikeltumoren und 
vor allem auch die Klein­
hirnveranderungen konnen 
erhebliche Kalkeinlagerun­
gen aufweisen und dadurch 
unter Umstanden schon im 
Rontgenbild sichtbar wer- ' 
den. 

Dber die Tumoren des 
Augenhintergrundes liegen 
histologische Befunde von 
VAN DER HOEVE und SCHOB 
vor. Es handelt sich um 
gliomatose Bildungen, die 
von der Netzhaut ausgehen. 
Atypische Ganglienzellen 
sind in ihnen nicht gefunden 
worden. 

Von Hautaffektionen bespreche ich nur kurz den Naevus Pringle. GANS 
betont, daB zwischen klinischem Krankheitsbild und histologischem Befund 
hier allgemein eine mangelnde Einheitlichkeit bestande. Die mikroskopische 

1 Diese Abbildung verdanke ich Herrn Dr. BRINITZER, Altona. 
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Untersuchung der Knotchen hat im Einzelfall zu ganz verschiedenen Befunden 
gefiihrt. Vielfach findet man fibromatose Veranderungen, bei fast volligem 

vw 

Abb. 9. Rindentumoren bei tuberiiser Sklerose. Bei c umschriebene Herde mit nabelfiirmiger 
Eindellung; bei vw eine normal breite Windung, die sich tumorartig verbreitert. 

(Aus F. SCHOB: Handbuch der Geisteskrankheiten, Bd.11, S.863, Abb.74.) 

Fehlen der elastischen Fasern; daneben sieht man GefaBdilatationen und Naevus­
zellnester. Die Haarfollikel konnen in den Knotchen fehlen oder zum mindesten 
ganz unterentwickelt sein. Die Talgdriisen sind vielfach unverandert, gelegentlich 

n 

Abb. 10. VAN GIESON. Dbersichtsbild. Zwei Tumoren; der ganz scharf umschriebene zeigt bei n 
eine nabelfiirmige Eindellung. Von den normalen Windungen ausgehend sieht man wie allmahlich 
nach den Tumoren zu die Zellschichtung sich mehr und mehr verwischt. (Aus F. SCHOB, 1. c.). 

aber auch hypertrophisch oder gar sehr zahlreich. Die Bezeichnung Adenoma 
sebaceum ist jedenfalls nicht berechtigt. Die PRINGLESchen Knotchen sind 
zu betrachten "als eine der cutanen AuBerungen einer kongenitalen keimplas­
matisch bedingten allgemeinen MiBbildung". DELBANco spricht davon, daB 
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das noch nicht ausgereifte Follikelepithel einmal iiberdifferenziert nach der 
Seite der Talgdriisenzelle, das andere Mal inziel- und wahllose schlauchfOrmige 

Wucherung (ExzeBblldung) 
gerat. Dabei spielt viel­
leicht eine Schwache der 
um den Follikel gelagerten 
Gewebsschichten bzw. des 
Bindegewebes eine Rolle, 
wie iiberhaupt die Dystro­
phie des bindegewebigen 
Korpers der Haut bei der 
tuberosen Sklerose von 
grundsatzlicher Bedeutung 
ist. GANS ordnet die PRING­
LEsche Krankheit bei den 
"Organnaevi" ein, d. h. bei 
denjenigen Bildungen, "die 
auf kongenitaler Grundlage 
beruhen und aus an sich 
normalen Hautorganen be­
stehen, die nur fiir ihren 
Standort abnorm groB 
oder zahlreich, ja selbst im 
eigentlichen Sinne heterotop 
sein konnen" (JADASSOHN). 
Hautveranderungen wie die 
in Abb. 4 dargestellten ge­
horen in das Gebiet der 
harten, hyperkeratotischen 
Oberhautnaevi. 

Der klinischen Vielfaltig­
keit der Hautveranderungen 

Abb. 11. Rindenbild bei mittlerer Vergriillerung. Farbung bei der tuberosen Sklerose 
nach BIELSCHOWSKY. Bei x atypische Riesenganglienzellen. steht jedenfalls insofern eine 

gewisse pathologisch-anato­
mische Einheitlichkeit gegeniiber, als aIle diese Dinge in dem groBen Gebiet 
der Entwicklungsstorungen zur groBen Gruppe der Naevi gehoren. 

Die H erzgeschwulste 
bei der tuberosen Skle­
rose sind von den patho­
logischen Anatomen 
vielfach bearbeitet wor­
den. Nach STEINBISS, 
dessen Material oben 
schon erwahnt wurde, 
sind sie allerdings nicht 
ganz so selten, wie aus 

Abb. 12. "Atypische grolle Zellen" aus einem Rindenherd. der Literatur- bis 1926 
waren 26Falle veroffent­

licht - hervorzugehen scheint. Bei im ganzen 30 Fallen von Herzgeschwiilsten, 
wie sie hier in Frage kommen, findet STEINBISS mindestens 22mal tuberose 
Sklerose des Gehirns. Wahrscheinlich aber ist die Kombination beider Ver­
anderungen haufiger, well das Gehirn nicht in allen Fallen untersucht wurde. 
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Anatomisch handelt es sich um oft sehr kleine Geschwiilste, die als Rhabdo­
myome anzusprechen sind. Sie bestehen aus groBen blasigen Zellen, die ein 
plasmatisches Wabenwerk enthalten, in dem der Kern "wie eine Spinne im 
Netz" hangt. Es sind unreife Muskelzellen. Die friiher vertretene Ansicht, 
daB Kranke mit derartigen Rhabdomyomen kein hoheres Alter erreichen 
konnen, ist nicht richtig. 

Die Nierengeschwulste bei der tuberosen Sklerose sind recht haufig. Man 
findet meist in beiden Nieren kleine oder auch sehr groBe Knoten. Histologisch 
handelt es sich um Mischgeschwiilste, die Fettgewebe, Bindegewebe, glatte 
Muskulatur und auch epitheliale Bestandteile enthalten konnen. In einzelnen 
Fallen sind derartige Geschwiilste bosartig geworden und haben AnlaB zu 
chirurgischen Eingriffen gegeben, so in dem bekannten Fall von KIRPICZNIK. 
Dieser Autor weist auf die .Ahnlichkeit der von ihm gefundenen Tumoren mit 
den sog. Mischgeschwiilsten der Niere bei Kindern hin. 

Gelegentlich finden sich Geschwulstbildungen anderer Art in anderen Organen, 
so in der Leber und in der Schilddriise. BUNTSCHUH fand ein gestieltes Gliom 
der Dura. KIRCH-HERTEL sah echte Pankreashyperplasie und eine echte Neben­
lunge. 

Pathogenetisch ist die tuberose Sklerose in das Gebiet der Entwicklungs­
storungen zu stellen. Altere Theorien, so von BOURNEVILLE, die die Verande­
rungen als entziindlich auffaBten, sind nicht haltbar. HARTDEGEN stellte die 
Hirnveranderung zu den Geschwiilsten, und zwar zu denen, die auf einer MiB­
bildung beruhten. Die neueren Autoren sehen in der Erkrankung entweder im 
wesentlichen eine MiBbildung, so VOGT, ALZHEIMER U. a., oder sie betonen 
mehr den Geschwulstcharakter des Prozesses, so vor aHem BIELSCHOWSKY, 
der von einer Dysplasie mit blastomatosem Einschlag spricht. 

Man wird bei dem Versuch, in die Pathogenese der tuberosen Sklerose Ein­
blick zu gewinnen, immer von der merkwiirdigen Kombination der Veranderungen 
in den verschiedensten Organen ausgehen miissen. Diese haben auf den ersten 
Blick etwas GeschwulstmaBiges an sich, und das gilt fast noch mehr fiir die 
Beteiligung der Nieren, des Herzens und der Haut, als wenigstens fiir einen Teil 
der Befunde am Gehirn. lch habe aber schon angedeutet, wie sehr sich diese 
Dinge doch von echten Geschwiilsten unterscheiden. lhre Wachstumsfahigkeit 
ist durchweg eine ganz umschriebene und beschrankte. So wachsen zwar die 
subungualen Fibrome wieder, wenn man sie abschneidet. Sie erreichen ihre 
urspriingliche GroBe, aber die behalten sie dann auch bei. Ebenso wachsen 
Herz- und Nierentumoren und auch die Ventrikelgeschwiilste offenbar nicht 
iiber einen gewissen Punkt hinaus und machen nur in Ausnahmefallen Tumor­
symptome. Beachtenswert ist auch in diesem Zusammenhang der HARTDEGEN­
sche Fall, der ein neugeborenes Kind mit dem ausgebildeten Befund einer 
tuberosen Sklerose betrifft, das nun zufallig interkurrent in den ersten Lebens­
tagen gestorben ist. Eine derartige Beobachtung deutet doch sehr darauf hin, 
daB es sich hier um eine angeborene Storung im Sinne einer MiBbildung handelt. 
Es ist nicht von der Hand zu weisen, daB primar miBbildete Organanlagen 
zwar wachsen, aber nicht geschwulstmaBig, sondern immer nur in dem Sinne 
und in dem MaBe, wie der Korper normalerweise im Lauf der Entwicklung groBer 
wird. STEINBISS definiert die ganzen Organveranderungen als nberschuB­
bildungen. "Ein Zuviel in der Gehirnanlage, ein Zuviel in der Herzanlage, 
in der Nierenanlage bedingt, daB dieser nberschuB liegenbleibt und fiir den 
definitiven Aufbau des Organes keine Verwendung findet. Dabei kann das 
Ganze unterwertig sein oder durch seine Anwesenheit hemmend auf die Ent­
wicklung des Ganzen wirken; durch lokale, mechanische Storungen verursacht 
ist es aber nicht." STEINBISS erklart durch diese Hypothese die von ihm mit 
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Recht als auffallig und interessant bezeichnete Erscheinung, daB diesem "Ober­
schuB an Bildungsmaterial die maligne Potenz fehlt. Das ist wirklich ein wesent­
licher Punkt, der nicht scharf genug betont werden kann. Aile diese Geschwiilste 
sind defacto gar keine Geschwiilste; sie verhalten sich biologisch ganz anders 
und sind im Grunde genau so wenig zu den blastomatosen Veranderungen zu 
stellen, wie man etwa einen rudimentaren iiberzahligen Finger dahin rechnet. 
KURTZ faBt die Gesamtheit der Hauterscheinungen und der Veranderungen 
des Zentralnervensystems auf als den Ausdruck einer navoiden System­
erkrankung, die auf eine gemeinsame MiBbildung des Ekto- und Mesoderms 
zuriickzufiihren ist. Die Entwicklungsstorung muB nach ihm sehr friih, noch 
vor Differenzierung der Keimblatter, stattgefunden haben. 

Auf der anderen Seite steht allerdings die Autoritat BIELSCHOWSKYS als 
des besten Kenners der Hirnveranderungen. Er sieht das Wesentliche des 
Prozesses in einer geschwulstmaBigen Vermehrung der Neuroglia. Bei der 
Genese spielt die MiBbildung eine Rolle, aber manifest wird der ProzeB eben 
erst durch die Wucherung, die sekundar zu anderen Storungen, wie z. B. zur 
fehlerhaften Entwicklung von Ganglienzeilen fUhrt. Eine Stiitze dieser Ansicht 
sieht er darin, daB bei einem eindeutig tumorosen ProzeB, der RECKLINGHAUSEN­
schen Krankheit, dieselben atypischen groBen Zellen in der Hirnrinde sich 
finden konnen wie bei der tuberosen Sklerose. Die tuberose Sklerose ist als 
zentrale Spongioblastomatose der peripheren Spongioblastomatose, dem Morbus 
Recklinghausen entgegenzustellen. Es ist zuzugeben, daB diese Verwandtschaft 
der tuberosen Sklerose mit der RECKLINGHAUSENschen Krankheit [die unter 
anderem auch darin zum Ausdruck kommt, daB auch bei der Neurofibromatose 
sich ein Naevus Pringle finden kann und daB hier ahnliche (gleiche?) Augen­
hintergrundsveranderungen vorkommen] eine der starksten Stiitzen der Blastom­
theorie ist. Eindeutige Kombinationen beider Erkrankungen derart, daB sich 
multiple Neurome und groBe tuberose Knoten im Gehirn gleichzeitig finden, 
sind allerdings bisher nicht bekanntgeworden. Der von ORZECHOWSKI und 
NOWICKI beschriebene Fall kann nicht als beweiskraftig gelten (NIEUWENHUISJE). 
Die Hirngeschwiilste die sich bei der RECKLINGHAUSENschen Krankheit finden 
konnen, weichen nicht nur morphologisch, sondern vor aHem auch biologisch 
erheblich von den Hirnveranderungen bei der tuberosen Sklerose ab. Nur in 
den von URBACH und WIEDMANN beschriebenen Familie (S.274) hatte eines 
der an tuberoser Sklerose leidenden Kinder eine Hautgeschwulst yom Charakter 
des Neurinoma Verocay; doch lehnen auch diese Autoren die allzu enge Zu­
sammenfassung beider Krankheitsgruppen ab. 

Beziehungen beider Krankheiten sind sicher anzunehmen; das Gemeinsame 
liegt auf dem Gebiete der vielfachen Fehlbildungen, die Nervensystem und Haut 
bevorzugen. Aber der Unterschied zwischen dem Morbus Recklinghausen und 
der tuberosen Sklerose erschopft sich nicht etwa in dem Gegensatz zwischen 
peripher und zentral. Er ist dariiber hinaus ein biologischer: Auf der einen Seite 
finden wir echte Geschwiilste, auf del' anderen herdformige "tuberose" Storungen, 
die zwar knotig-geschwulstartig aussehen, aber eben doch nicht die Wachstums­
tendenz der echten Geschwulst zeigen. 

KUFS, der sich auch bei aller Anerkennung der nahen Beziehungen fUr die 
Trennung von Morbus Recklinghausen und tuberoser Sklerose einsetzt, weist 
darauf hin, daB die Nierenmischtumoren bisher bei der RECKLINGHAUSEN­
schen Krankheit nicht beobachtet wurden. 

Beziehungen bestehen weiter zur HIPPEL-LINDAUSchen Krankheit; hier 
finden sich - offenbar als Ausdruck einer MiBbildung - Angiombildung des 
Gehirns kombiniert mit solcher der Retina und mit angiomatosen Hautnaevis. 
Gelegentlich ist Kombination mit abortiver Neurofibromatose und auch mit 
Naevus Pringle gefunden worden (Lit. bei GUTTMANN, BERGSTRAND). 
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Eine eigentliche Therapie der tuberosen Sklerose gibt es naturgemiiB nicht. 
Die Epilepsie ist symptomatisch zu behandeln. Tumoren sind vielleicht gelegent­
lich einer Operation zuganglich, deren Erfolg allerdings bestenfalls voriiber­
gehend sein kann. 

Wesentlich ist die eugenische Prophylaxe. 1st in der Nachkommenschaft 
eines Elternpaares eine tuberose Sklerose gesichert, so sollte die Zeugung weiterer 
Kinder unterbleiben. Ebensowenig soUten 1ndividuen mit abortiver tuberoser 
Sklerose - die klassischen FaIle scheiden fast immer von der Fortpflanzung 
aus - Nachkommen haben. 
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Selten tritt uns ein Krankheitsbild in solcher Vielgestaltigkeit entgegen wie 
die Neurofibromatose oder RECKLINGHAUSENsche Krankheit. Ungeheuer ist 
die Zahl der Veroffentlichungen, die sich mit der Beschreibung und Pathogenese 
der RECKLINGHAUSENSchen Krankheit befassen, und groB ist daher auch die 
Gefahr, bei einem Uberblick tiber dieses groBe Tatsachenmaterial sich in Einzel­
tatsachen zu verlieren. Urn dieser Gefahr zu begegnen, sei gleich zu Beginn 
eine kurze Einteilung des Stoffes gegeben, an deren Hand die Beschreibung 
der so symptomenreichen Krankheit durchgefiihrt werden solI. 

Bei der vollentwickelten RECKLINGHAUSENSchen Krankheit trennt man die 
Symptome zweckmitBig in den eigentlichen RECKLINGHAUSENschen Symptomen­
komplex und in sonstige Degenerationszeichen, die haufig zusammen mit dem 
RECKLINGHAUSENschen Symptomenkomplex angetroffen werden (BALL). Neben 
dieser vollentwickelten Form, bei welcher der RECKLINGHAUSENsche Symptomen­
komplex und die sonstigen Degenerationszeichen in mehr oder minder voll­
kommener Weise anzutreffen sind, begegnet man nattirlich auch haufig so 
genannten Abortivformen, die nur eine geringe Zahl der in der groBen RECKLING­
HAUSEN -Symptomenreihe vorkommenden Krankheitszeichen aufweisen. 

Die erste Hauptgruppe der Symptome, der RECKLINGHAUSENsche Sym­
ptomenkomplex, umfaBt drei Untergruppen, namlich: 

1. Pigmentanomalien und Tumoren der Haut. 
2. Tumoren der tiefen Nerven (periphere und Hirnnerven, periphere vege­

tative Nervenplexus und Nerven). 
3. Veranderungen am Zentralnervensystem (Herde von groBen Zellen, 

gliose Wucherungen, GefaBveranderungen, echte Tumorbildungen) und an 
seinen Hauten (Geschwulstbildungen). 

Die zweite Hauptgruppe, sonstige Degenerationszeichen, teilt sich unter in: 
1. Veranderungen der Psyche. 
2. Organveranderungen (Knochensystem, endokrines System, Auge, Niere 

usw.). 
Entsprechend der Einteilung beschaftigen wir uns zunachst mit dem RECK­

LINGHAUSENschen Symptomenkomplex und beginnen mit den bei Neuro­
fibromatose vorkommenden Hautveranderungen. 

Hautveranderungen bei Neurofibromatose. 

Hautveranderungen zahlen zu den Charakteristika der RECKLINGHAUSEN­
schen Krankheit und werden so gut wie in keinem Fane vermiBt. GroBen 
Schwankungen unterliegt aber die Ausdehnung der Veranderungen; wahrend 
in einem Teil der Falle nur kleine Hautgebiete befallen sind, ist in einem anderen 
die ganze Haut von den Veranderungen betroffen. Die Hautveranderungen 
lassen sich in Pigmentanomalien und Hauttumorbildungen unterteilen (s. 
Abb. 1 a und b). 

Haufig wird in der Literatur eine allgemeine dunkle Hautfarbe erwahnt, die 
vor allem im Gesicht zu einer schmutzigbraunen Verfarbung fiihrt. Die eigent­
lichen Hautpigmentationen zerfallen nach LANDOWSKY in punktformige Pig­
mentierungen "Pigmentations ponctiformes" und in Pigmentflecken "Taches 
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pigmentaires" . Zu den letzteren zahlen glatte, zuweilen leicht prominente, 
fleckenformige Pigmentierungen, die auf Druck abblassen und wegen ihrer hell­
braunen Farbe von den Franzosen als "Cafe au lait"-Flecken bezeichnet wurden 
(s. Abb. 1 b). Die Anzahl, die Form und der Sitz dieser Pigmentnaevi wechselt 
von Fall zu Fall. Mikroskopisch findet man eine Pigmentvermehrung in der 
Basalzellenschicht, wahrend Naevuszellhaufen fehlen. 

a b 

Abb. 1 a. Zahlreiche Hauttumoren bei einem Fall von RECKLINGHAUSENscher Krankheit. 
(Nach GRINKER: Neurology, 1933.) 

Abb. 1 b. Zahlreiche Pigmentflecke und vereinzelte Hauttumoren bei einem Fall von RECKLING­
HAUsENscher Kraukheit. (FOERSTER-GAGEL.) 

An punktfOrmigen Pigmentierungen kommen Epheliden und Lentigines 
vor. Die Epheliden unterscheiden sich von den beschriebenen Pigmentflecken 
nur durch ihre Form und ihre Abhiingigkeit vom Sonnenlicht. Die Lentigenes 
sind im Epithel und im Corium intensiver pigmentiert, und haufig beobachtet 
man auch Naevuszellhaufen. 

Die bei Neurofibromatose beschriebenen Naevi anaemici (VORNER 1905) 
stehen nach NAEGELI den Naevi teleangiectodes, mit denen sie zusammen auf-
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treten, so gegeniiber, wie die Vitiligo den Pigmentnaevi, d. h. mit anderen Worten, 
es handelt sich bei diesen um eine Minusbildung an HautgefaBen. Bei Druck 
auf die umgebende Haut muB daher ein Naevus anaemicus verschwinden, wah­
rend er auf Reiben der umgebenden Haut starker hervortreten muB. 1m Gegen­
satz dazu hebt sich der Vitiligofleck nach Reiben der umgebenden Haut weniger 
ab, da durch die starkere Durchblutung der durch die Pigmentarmut bedingte 
Farbunterschied verwischt wird. 

Auch die Retina kann eine abnorm starke Pigmentierung in Papille und 
Macula aufweisen. 

Die Hauttumoren treten in der Mehrzahl der FaIle nur vereinzelt auf, doch 
kann auch der ganze Korper von Tumoren iibersat sein (s. Abb. 1 a und b). Die 

Abb. 2. PERDRAu·Bild von einem Hauttumor bei RECKLINGHAUSENscber Krankheit, 
(Perineura les Fibrom.) 

mehr oder minder derben Knoten, die sehr in der GroBe schwanken, konnen 
entweder breit aufsitzen oder an einem diinnen Stiel pendeln. Gewohnlich sind 
die als Fibromata mollusca bezeichneten Geschwulstbildungen auch auf Druck 
nicht schmerzhaft. Sie konnen bereits von Geburt auf bestehen, doch werden 
sie meistenteils erst in der Pubertatszeit prominent und konnen noch im spateren 
Alter an Zahl zunehmen. Die Hauttumoren gehen im allgemeinen von den 
bindegewebigen Nervenscheiden aus. Das stark gewucherte lockere perineurale 
Bindegewebe umgibt meist manschettenartig die im Zentrum gelegenen Nerven­
fasern. Mit Hilfe der Silbermethoden (PERDRAU, BIELSCHOWSKY) lassen sich 
zahlreiche feine Silberfibrillen darstellen, die zum Teil in kleinen Biindelchen, 
zum Teil einzeln den Tumor durchsetzen. Haufig zeigen sie einen leicht welligen 
Verlauf und iiberkreuzen sich gegenseitig, wodurch ein lockeres Flechtwerk 
entsteht (s. Abb. 2). An der Peripherie der Knotchen liegen die Fasern dichter 
llnd umgeben kapselartig die Geschwulst. Die Markfasern liegen zwar meist 
als kleines Biindelchen im Zentrum des Knotens, doch konnen sie gelegentlich 
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auch einzeln den Knoten durchziehen. Degenerative Veranderungen, wie Auf­
treibungen und segmentartiger Zerfall, werden gelegentlich an den Markfasern 
beobachtet. Die Knoten, die, wie bereits erwahnt, vom perineuralen Binde­
gewebe ausgehen, sind im Gegensatz zu den Neurinomen als reine Bindegewebs­
geschwiilste anzusprechen. Diese Art von Geschwiilsten kann auch subcutan 
vorkommen. Vergesellschaftet mit diesen perineuralen Fibromen begegnet man 

Abb. 3. Zahlreiche Neurinofibrome an der Cauda equina und an 
den Riickenmarkswurzeln. 

bei Neurofibromatose 
Rankenneuromen (plexi­
forme Neurome), die in 
ihrem histologischenAuf­
ban im wesentlichen mit 
den perineuralen Fibro­
men iibereinstimmen, nur 
daB sie sich aus einer 
groBeren Zahl kleiner 
Knotchen zusammenset­
zen (s. Geschwiilste der 
peripheren Nerven, Ran­
kenneurome). AuBer den 
perineuralen Fibromen 
kommen bei RECKLING­
HAUsENscher Krankheit 
subcutan gelegene Fibro­
neurinome vor, die in 
allen wesentlichen Punk­
ten mit den Fibroneuri­
nomen der groBeren Ner­
ven iibereinstimmen, wes­
halb ihre histologische 
Struktur in dem Kapitel 
"Veranderungen der peri­
pherenNerven"naher be­
schrieben wird. Von einer 
Seite (KIRCH) wurden bei 
Neurofibromatose auch 
reine subcutan gelegene 
Neurinome beschrieben. 
Gelegentlich kann es zur 
Verdickung der Haut und 
zu elephantiastischen Bil­
dungen kommen. 

Veranderungen an , den peripheren Nerven bei Neurofibromatose. 
Multiple Geschwulstbildungen an den peripheren Nerven, an der Cauda 

equina (s. Abb. 3), an den Riickenmarkswurzeln und an den Hirnnerven (s. Abb. 4), 
sowie am periphereu vegetativen Nervensystem zahlen neben den Hauttumoren 
zu den Hauptcharakteristika der peripheren Neurofibromatose und gaben dieser 
Erkrankung auch den Namen. Die derb elastischen Geschwiilste, deren GroBe 
sehr schwankt, werden von einer diinnen Kapsel eingehiillt, sie erscheinen 
unfixiert rotlich, nach Formalinfixation weiB. Die groBeren Tumoren besitzen 
gewohnlich eine unregelmiWige hockerige Oberflache. Auf einem Querschnitt 
erkennt man, daB sie sich aus mehreren verschieden groBen Knotchen auf­
bauen. Oft heben sich kleine Degenerationsherde als gelatinose Stellen ab und 
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Abb.4. DoppeIseitige Neurinofibrome der 3. und 8. Hirnnerven. 

Abb. 5. Typische Phalauxstellung der Kerne eines Neurinofibroms der 4. hinteren Thorakalwurzel. 
Charakteristische riitlich-gelbe Anfarbung des faserigen Grundgewebes. ("AN GIESON-Bild.) 

ebenso haufig fallen kleinere Blutungen durch ihre braunliche Farbe in die 
Augen, Der vom Tumor befallene Nerv erscheint sowohl an seinem Ein- wie 
Austritt makroskopisch meist unverandert. 
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Eine Eigenheit der bei RECKLINGHAUSENScher Krankheit vorkommenden 
Nervengeschwiilste ist ihr multiples Auftreten. Haufig reihen sich mehrere 
verschieden groBe Tumoren an einem peripheren Nerven oder besonders an der 
Cauda equina rosenkranzartig aneinander (s. Abb. 3). Von den Hirnnerven ist 
der achte bei weitem am haufigsten, und zwar relativ haufig beiderseits befallen 
(s. Abb.4). Sonst werden bei der Neurofibromatose noch am dritten, vierten, 
sechsten, siebenten, neunten, elf ten und zwolften Hirnnerven intrakranielle 
Geschwiilste beobachtet, wahrend sich am fiinften und zehnten die Knoten 
extrakraniell finden (HENSCHEN). Der erste und zweite Hirunerv nehmen eine 
Sonderstellung ein, da sie ihrer histologischen Struktur nach nicht zu Nerven, 
sondem zu Himanteilen zu rechnen sind. Ob die am Nervus opticus beschriebenen 

Abb. 6. Wirbelfiirmige Anordnung der Kerne In einem Neurinofibrom der Cauda equina, wodurch 
eine gewisse Ahnlichkeit mit einem Meningiom entsteht. (H. E .·Bild .) 

Tumoren zu den zeutralen Neurinomen oder zu den Gliomen zu zahlen sind, laBt 
sich auf Grund der Beschreibung nicht sicher sagen. 

Ihrem histologischen Aufbau nach gleichen die bei der Neurofibromatose 
vorkommenden multiplen Nerventumoren weitgehend den Neurinomen (s. 
Tumoren der peripheren Nerven). Die meist spindelformigen, in der charak­
teristischen Pallisaden-, Parade- oder Phalanxstellung angeordneten Keme liegen 
in einem feinstreifigen Stroma, das sich nach VAN GIESON rotlichgelb anfarbt 
(s. Abb.5) . Ebenso wie in den Neurinomen sind in diesen Tumoren sowohl 
fibrillare wie retikulare Gewebspartien zu unterscheiden. Relativ haufig findet 
sich eine wirbelformige Gewebsanordnung, die an die Wirbelbildung bei Menin­
giomen erinnert. In den Meningiomen sind die Wirbel aber im allgemeinen 
kleiner (PENFIELD), wahrend bei den Nerventumoren der RECKLINGHAUSEN­
schen Krankheit die einzelnen Wirbel sehr in ihrer GroBenausdehnung schwanken 
(s. Abb. 6). Psammomkomer fehlen in diesem Tumor natiirlich vollkommen. 
AuBerdem ist die Kemanordnung in den Wirbeln eine unregelmiWigere, d . h. 
dicht gelagerte Kemareale wechseln mit mehr kemarmen Gebieten abo Mit Hilfe 
der PERDRAu-Methode lassen sich ahnlich feine Fasem darstellen wie in den 
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Neurinomen. Fur die Gliafasern gilt das gleiche wie bei den Neurinomen. Die 
Markfasern verlaufen hauptsachlich in den Randgebieten der Geschwulste 

Abb.7. Mehrere Neurinofibrome der Cauda equina mit den dazugehorigen Nerven im Markscheiden­
bild. Die Fasern zieben an der Peripberie des Tumors entlang. (Markscbeidenbild nacb WOLTERS.) 

(s. Abb.7 und 8), doch durchziehen sie auch den Tumor, und zwar verlaufen 
sie dann zwischen den Wirbeln hindurch, wahrend in den Wirbeln selbst weder 

Abb.8. Ein Neurinofibrom der Cauda equina im Markscbeidenbild bei starkerer VergroJ3erung. 
Die Markfasern umgeben kapselartig den Tumor. (Markscheidenbild nach WOLTERS.) 

Markfasern noch Achsenzylinder anzutreffen sind (s. Abb.9). Ganglienzellen 
konnten bei serienweiser Untersuchung in sehr vielen bei Neurofibromatose 
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vorkommenden Nervengeschwulsten nachgewiesen werden. Die Ganglienzell­
elemente schwanken sehr in ihrer GroBe; die groBeren Zellexemplare erinnern 
mit ihrer NISSL-Struktur weitgehend an Spinalganglienzellen, wahrend die 
kleineren meist nur feinstaubige NISSL-Substanz enthalten, in die nur einige 
grobere unregelmaBige Kornchen eingestreut sind. Endofibrillen waren nur in 
den groBeren Zellen darstellbar. Jugendformen von Ganglienzellen, wie Medullo­
und Neuroblasten, sind in den untersuchten Geschwiilsten nicht festzustellen ge­
wesen, doch fand sich in einem der Caudatumoren eine zweikernige Ganglienzelle. 

Von den solitaren Nerventumoren, Neurinomen, unterscheiden sich die vor­
liegenden Tumoren durch die starkere Bindegewebsbeteiligung, doch konnen auch 

Abb. 9. Markfasern ziehen zwischen den Wirbeln innerhalb eines Neurinofibroms. (Markscheidenbild 
nach WOLTERS.) 

bei RECKLINGHAUSENScher Krankheit, wie KIRCH zeigte, echte Neurinome vor­
kommen. Die Angabe von PENFIELD, daB in den solitaren Neurinomen die 
Markscheiden in der Peripherie des Tumors verlaufen, wahrend sie in den REOK­
LINGHAUSENschen Tumoren die Geschwulst durchziehen, trifft nur ganz im 
allgemeinen zu, doch stellt sie nach unseren Untersuchungen keineswegs eine 
Regel dar. Es find en sich auch im Inneren von solitaren Neurinomen Mark­
fasern. Vielleicht herrscht in den Nerventumoren der REOKLINGHAUSENschen 
Krankheit die Anordnung der Zellen in Wirbeln vor, doch stellt dieser Umstand 
kein wesentliches Unterscheidungsmerkmal dar. Auffallend ist jedoch die Tat­
sache, daB wir in allen von uns untersuch ten Fallen von multiplen N erventumoren 
stets zentrale Veranderungen (Herde von groBen Zellen) feststellen konnten, 
wahrend solche bei den solitaren Neurinomen stets fehlten. Wegen der starken 
Bindegewebsbeteiligung verdienen die bei der Neurofibromatose vorkommenden 
multiplen Nerventumoren den Namen Neurinofibrome oder Fibroneurinome. 

Da die Fibroneurinome in ihrer Histogenese nicht wesentlich von den 
Neurinomen abweichen, wird, urn Wiederholungen zu vermeiden, auf die Histo­
genese der Neurinome verwiesen (s. Tumoren der peripheren Nerven). 
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1m allgemeinen zahlen die Fibroneurinome zu den gutartigen Geschwiilsten, 
die zwar die Nervenfasern verdrangen, nicht aber zersttiren, doch sollen sie 
gelegentlich auch maligne entarten, was besonders nach unvollkommener opera­
tiver Entfernung beschrieben wird. Traumen sollen sowohl das Wachstum der 
Tumoren beschleunigen, wie auch ihr Neuauftreten begunstigen. 

Die Fibroneurinome der peripheren Nerven haben im allgemeinen keinen 
schweren Funktionsausfall zur Folge, doch konnen sie zuweilen vollkommene 
Anasthesie und sehr selten sogar motorische Lahmungen hervorrufen. Haufig 
beobachtet man sehr starken Druck- und Spontanschmerz und Parasthesien, 
auch motorische Reizerscheinungen zahlen nicht zu den Seltenheiten. 

An der oberen Extremitat werden der Nervus medianus, ulnaris und cutaneus 
brachii externus, an der unteren der Nervus cruralis, ischiadicus und tibialis 
von den Fibroneurinomen bevorzugt. 

Die Riickenmarkswurzeln werden sowohl innerhalb wie auBerhalb der Dura 
von den Geschwiilsten befallen, und zwar die vorderen Wurzeln meist auBerhalb, 
wahrend sich an den hinteren Wurzeln die Fibroneurinome gewohnlich intradural 
nahe dem Riickenmark lokalisieren. Einen besonderen Lieblingssitz der Fibro­
neurinome stellt die Cauda equina dar, an der sie sich nach Lipiodolfiillung zu­
weilen schon rontgenologisch nachweisen lassen (s. Abb. 10). Je nach dem Sitz 
und der Ausdehnung der Geschwiilste wechselt das klinische Bild. AuBer Wurzel­
symptomen konnen die Wurzelfibroneurinome durch Druck auf das Rucken­
mark das Bild eines mehr oder weniger vollstandigen Kompressionssyndroms 
erzeugen. 

Von den Hirnnerven wird, wie bereits erwahnt, das achte Paar bevorzugt, 
und zwar, soweit man nach unserem relativ kleinen Material sagen kann, wird 
es in 10 % der FaIle doppelseitig befallen. Wir stimmen in der prozentualen 
Beteiligung beider Hirnnerven mit HENSCHEN uberein, doch errechnet CUSHING 
auf Grund seines groBen Materials einen nie~rigeren Prozentsatz. Wie aus den 
Untersuchungen von LHERMITTE, KLARFELDT und HENSCHEN hervorgeht, laBt 
sich am Nervus acusticus ahnlich wie an der hinteren Wurzel ein verschieden 
gebauter peripherer und zentraler Abschnitt abgrenzen. Wahrend der periphere 
Anteil wie ein peripherer Nerv gebaut ist, d. h. eine SCHWANNsche Scheide, ein 
Endo- und Perineurium besitzt, fehlen diese Scheiden dem zentralen Abschnitt. 
Ein Gliaseptum, das meist im Porus acusticus internus gelegen ist, solI den 
zentralen und peripheren Abschnitt gegeneinander abgrenzen. Nach HENSCHEN 
entwickeln sich die Neurinofibrome am peripheren Abschnitt des Octavus inner­
halb des Porus acusticus, und zwar wahrscheinlich nahe dem Gliaseptum. Infolge 
ihrer Lage schadigen diese Tumoren durch Druck die knocherne Wandung des 
Porus acusticus, was haufig eine Erweiterung des Porus acusticus und Usurierung 
des Felsenbeins zur Folge hat, die dann im Rontgenbild nachweis bar ist. 

Von den klinischen Symptomen tritt im allgemeinen die Horstorung am 
fruhesten auf, doch gesellt sich zu ihr schon relativ friihzeitig eine mehr oder 
minder schwere Funktionsstorung des Vestibularis. Von anderer Seite wird 
umgekehrt eine primare Schadigung des Vestibularis angegeben, wahrend die 
Funktionsstorung des Cochlearis erst sekundar in Erscheinung treten solI. Haufig 
gehen der Taubheit akustische Reizerscheinungen verschiedenster Art wie 
Rauschen, Glockenlauten usw. voraus, doch kann die Taubheit auch ganz 
p16tzlich ohne irgendwelche V oranzeichen einsetzen. Die schwere Funktions­
storung des 8. Hirnnerven kann lange Jahre das einzige Symptom darstellen, 
doch konnen auch schon relativ fruh Zeichen des erhohten Hirndrucks auftreten. 
In spateren Stadien macht das Neurinofibrom des 8. Hirnnerven das typi­
sche Bild des Kleinhirnbriickenwinkeltumors, auf das an einer anderen Stelle 
des Handbuchs genauer eingegangen wird. Oft ist es sehr schwer zu entscheiden, 
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Abb. 10. Rontgenbild von einer Neurofibromatose nacb Lipiodoifullung UUlt zablreiche Tumoren 
der Cauda equina erkennen. 

ob nur ein ein- oder doppelseitiges Acusticusneurinofibrom vorliegt; denn der 
einseitige Tumor kann beiderseitige Taubheit erzeugen und umgekehrt kann 
bei doppelseitigen Geschwiilsten nur eine einseitige Taubheit vorhanden sein. 
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Ersteres ist der Fall, wenn der einseitige Tumor durch Druck auf die Briicke 
das gegenseitige Kerngebiet des Cochlearis oder letzteren selbst schadigt. Bei 
doppelseitigen Tumoren besteht andererseits die Moglichkeit, daB der eine der 
beiden Tumoren die Cochlearisfasern selbst mehr oder weniger verschont. Auf 
Grund unseres Beobachtungsmaterials konnen wir die allgemein herrschende 
Lehre von der gleichzeitigen und gleichmaBigen Vernichtung beider Anteile des 
Octavus nicht uneingeschrankt anerkennen, denn wiederholt sind wir einem 
vollstandigen Erhaltensein der Vestibularisfunktion begegnet, wenn die Coch­
learisfunktion total erloschen war (FOERSTER-GAGEL). 

Die Neurinofibrome der iibrigen Hirnnerven konnen eine mehr oder minder 
schwere Funktionsstorung der betreffenden Hirnnerven erzeugen. Nachbar­
schafts- und allgemeine Hirndrucksymptome kommen bei Neurinofibrome des 
3.-12. Hirnnerven seltener vor, denn im allgemeinen erreichen diese nicht die 
GroBe der Acusticusneurinofibrome. 

Interessant ist die Tatsache, daB das Oculomotoriusneurinofibrom eine vollkommene 
Lahmung der inneren Augenmuskeln zur Folge haben kann, wahrend dabei die auBeren 
Augenmuskeln nur paretisch sind. Es stellt diese Tatsache aber keineswegs eine Eigentiim­
lichkeit des Oculomotoriusneurinofibroms dar, da auch andersartige am Oculomotorius· 
stamm angreifende Schadigungen die inneren Augenmuskeln starker in Mitleidenschaft 
ziehen konnen als die auBeren. Die schwerere Schadigung der den inneren Augenmuskeln 
entsprechenden Nervenfasern diirfte vielmehr auf eine groBere Vulnerabilitat dieser Fasern 
zuriickzufiihren sein (FOERSTER- GAGEL). 

Die Neurinofibrome des Vagus konnen mit Respirationsstorungen und 
Storungen der Herztatigkeit einhergehen. Wiederholt werden in der Literatur 
an den Ciliarnerven Neurofibrome beschrieben, die auch den Namen Neuro­
fibrome des Limbus corneae fiihren. Ein an einem hinteren Ciliarnerven sitzendes 
intra- und retrobulbares Neurinom beschreibt PAPOLECZY. 

Die bei der RECKLINGHAUSENschen Krankheit yom Grenzstrang, von dem 
sympathischen Nervenplexus, von den intramuralen Ganglienzellgruppen und 
von den sympathischen, peripheren Nervenverzweigungen ausgehenden Ge­
schwiilste sind zum Teil den Neurinomen zuzurechnen, zum Teil handelt es sich 
bei ihnen um echte Ganglioneurome (s. Tumoren der peripheren Nerven). Diese 
Art von Geschwiilsten kann Riesenbildung des den Nervenfasern zugehorigen 
Darmabschnittes hervorrufen oder durch Druck auf die Nachbarschaft Er­
scheinungen mach en (Pylorusstenose usw.), oft gehen sie aber ohne irgenwelche 
Symptome einher. Sicher stellen die Geschwiilste am peripheren, vegetativen 
Nervensystem bei RECKLINGHAUSENscher Krankheit keine Seltenheit dar und 
man muB daher bei der Sektion von RECKLINGHAUSEN-Fallen stets das Augen­
merk auf diese Gebiete des peripheren Nervensystems richten. 

Die bei der Neurofibromatose vorkommenden intrathorakalen Geschwiilste 
sind entweder zu den echten Ganglioneuromen (reife und unreife Form) oder zu 
den Neurinofibromen zu zahlen. Die bei dies en Tumoren haufig vorkommenden 
Beschwerden bestehen in leicht ziehenden und driickenden Schmerzen in einer 
Brusthalfte und in Atemnot. Je nach der Lage und GroBe der Geschwulst kann 
es auch zur Tracheal-, Bronchial- oder Oesophagusstenose oder zur Recurrens­
parese kommen. Auch kann durch diese Geschwiilste ein HORNERscher Sym­
ptomenkomplex erzeugt werden. Ein Lieblingssitz der Geschwulst ist hint en 
im Rippenwirbelwinkel, am haufigsten in der Gegend der Lungenspitze, im 
Hilusniveau und seltener dicht oberhalb des Zwerchfells (KIENBOCK). 1m 
Rontgenbild erscheinen diese Tumoren als scharf konturierte apfel-, faust- bis 
kindskopfgroBe dichte Schatten. Mit der Atmung treten so gut wie keine Ver­
schiebungen auf, Pulsation fehlt vollkommen. Selten besteht auBerdem ein 
pleuritischer ErguB. 
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Abb. 11. Zahlreiche Meningiome vor aHem entlang der Falx cerebri bei einem FaIIe von zentralem 
ReckIinghausen. 

Abb. 12. Das histologische BUd von einem solchen Tumor zeigt viele Psammomkiirner. (H. E.-BUd.) 
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Veranderungen an der harten Hirnhaut bei Neurofibromatose. 
Geschwiilste der harten Hirnhaut werden relativ haufig bei Neurofibromatose 

erwahnt. In einem FaIle von FRANKEL und HUNTS fanden sich bei doppel­
seitigem Acusticustumor sogar iiber 100 Psammome der fibrosen und alveolaren 
Abart iiber die ganze Dura verstreut, und zwar waren die Tumoren hauptsachlich 
entlang der Falx cerebri angeordnet. Eine fast ebenso hohe Zahl von Ge­
schwiilsten der harten Hirnhaut erreichte der Fall FOERSTER-GAGEL (s. Abb. 11). 
AuBer den auf der Abbildung wiedergegebenen zahlreichen knolligen Geschwiilsten 
an der Innenseite der Dura, die von Erbsen- bis PflaumengroBe schwanken, 
wies die harte Hirnhaut kleinere Geschwulstknoten in eben so groBer Zahl an 
der Schadelbasis auf. Die hockerigen meist derben Tumoren sind auf Grund 
ihrer histologischen Struktur zu den Meningiomen zu rechnen, wobei zu be­
merken ist, daB sich die 
bei RECKLINGHAUSEN­
scher Krankheit vorkom­
menden multiplen Me­
ningiome meist durch 
zahlreiche Psammomkor­
ner auszeichnen, weshalb 
sie die nahere Bezeich­
nung Psammome ver­
dienen (s. Abb. 12). 

Veranderungen im Zen­
tralnervensystem bei 

N eurofibromatose. 

Seit den grundlegen­
den Arbeiten von HENNE­
BERG und KOCH, HULST, 
VEROCAY, ORZECHOWSKI 
und NOWICKI, BIEL­
SCHOWSKY u. a. zahlen 
H erde von grofJen Zellen, 
gliose W ucherungen und 

Abb. 13. Zellen mit blaschenfiirmigen relativ chromatinarmen 
Kernen mit deutlichen Kernkiirperchen und Kernmembranen, die 

an ALZHEIMER-Glia erinnern. (NrSSL-Bild.) 

GefiifJveriinderungen zu den Charakteristika der zentralen Form der RECKLING­
HAUSENschen Krankheit. 

Die Herde von groBen Zellen, die sich meist in allen Teilen der Hirnrinde 
und des Markes, seltener auch im Hirnstamm und Riickenmark feststellen 
lassen, fallen auf einem NIssL-Praparat meist schon bei makroskopischer Be­
trachtung durch ihre dunklere Farbung ins Auge. Die GroBe der Zellherde 
wechselt sehr, die kleinsten Zellgruppen setzen sich nur aus wenigen Zellen 
zusammen, die mit ihren im NISSL-Bild blaschenformigen, relativ chromatin­
armen Kernen mit deutlichem Kernkorperchen und Kernmembran an die groBen 
Zellen der tuberosen Sklerose oder an die von ALZHEIMER bei der Pseudosklerose 
beschriebenen Zellen erinnern (s. Abb. 13). Der meist rundliche mit Thionin 
sich zart rosa anfarbende Protoplasmasaum grenzt sich nur unscharf abo Zu­
weilen liegen die Kerne so dicht neben- und aufeinander, daB eine Unterscheidung 
von einzelnen Zellindividuen unmoglich ist und man den Eindruck der Mehr­
kernigkeit gewinnt. Die groBeren Zellgruppen weisen in der Hirnrinde und den 
Stammganglien eine rundliche Form auf (s. Abb. 14), wahrend sie sich im Marke 
als mehr langliche Streifen der Faserrichtung anpassen. Sehr groB ist in dies en 
Zellherden der Formenreichtum der Zellkerne, neben kleinen runden Kernen 
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kommen groBe runde, ovale, bobnenformige und gelappte Exemplare vor. Ebenso 
wecbselt der Chromatingehalt der Kerne sehr; ganz allgemein kann man sagen, 
daB der Chromatingehalt im umgekehrten Verba,ltnis zu dem Umfang der Kerne 
steht. Einzelne Zellexemplare sind in diesen Herden meist nicht abgrenzbar; 
wenn dieses jedoch der Fall ist, haben sie meist eine rundliche Form und einen 
exzentrisch gelegenen Kern. Vereinzelte Zellen zeigen im Zellkern kleine Vakuolen. 

Im CAJAL-Bild erscheint das Protoplasma im allgemeinen leicht grau angefarbt 
und nur an wenigen Zellexemplaren sieht man von dem rundlichen Protoplasma­
leib einige breite kurze Fortsatze abgehen, wodurch diese Zellelemente an 
tumoros entartete Astrocyten erinnern. Andere Zellen lassen einen Haupt­
fortsatz und einige kleinere Nebenfortsatze erkennen, wodurch eine gewisse 
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Abb.14. Herde von grollen Gliazellen aus der Hirnrinde. (NIBSL-Bild.) 

J 

I 
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Ahnlichkeit mit Riesenastroblasten zustande kommt. Bipolare Elemente finden 
sich ebenfalls vereinzelt. Im Verhaltnis zu den sonst vorkommenden Astro­
cyten sind die Fortsatze der groBen Zellen nur schwach angefarbt. 

Mit Hilfe der HORTEGA-Farbung konnten STRUWE und STEUER zahlreiche 
Fasern in den Zellherden darstellen, sie waren aber nicht in der Lage, diese bis 
zu ihrem Ursprung zu verfolgen. Die Fasern haben nach den beiden Autoren 
eine groBe Ahnlichkeit mit den Fortsatzen der faserbildenden Astrocyten, doch 
konnten mit der HOLzER-Farbung Gliafasern nicht nachgewiesen werden. In 
einem eigenen Fall (Neurologisches Forschungsinstitut Breslau) lieBen sich mit 
der HOLZER-Methode in einigen Zellherden feine, gewundene, oft nur kurze 
Fasern darstellen, die zwischen den groBen Zellen hindurchziehen und sich viel­
fach deren opak angefarbten Zelleibern anschmiegen. Infolge ihres relativen 
Faserreichtums heben sich die Zellenherde von der Umgebung deutlich abo Der 
Ursprung der Fasern konnte nicht mit Sicherheit festgestellt werden. 

Man wird wohl nicht fehlgehen, wenn man die groBen Zellen auf Grund ihrer 
Kernstruktur sowie ihres farberischen Verhaltens im CAJAL-Bild wenigstens zum 
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Teile der Astrocytenreihe zurechnet, wobei man BIELSCHOWSKY darin beistimmen 
muB, daB ein Teil der Zellen eine blastomatose Note tragt. 

Zuweilen beobachtet man im NISSL-Bild innerhalb der Herde griingelb 
erscheinendes Pigment, das nur zum Teil intracellular gelegen ist. DaB die 
groBen Zellen das Pigment speichern, kann nicht mit Sicherheit nachgewiesen 
werden. Nach STRUWE und STEUER sollen sich neben Oliogodendrogliazellen 
und Astrocyten in erster Linie die HORTEGA-Zellen an der Pigmentspeicherung 
beteiligen. Das Pigment ist argyrophil, gibt eine positive Lipoid-, jedoch keine 
Eisenreaktion. 

NIEUWENHUIJSE hebt hervor, daB diese Substanzen bei der WEIGERT-PAL­
Farbung als schwarze Korner imponieren, was jedoch auf Grund eigener Unter­
suchungen nicht bestatigt werden kann. Ebensowenig konnte von unserer 
Seite um oder in den Zellherden eine Zunahme und Verdickung von Mark­
scheiden festgestellt werden, wie dies von NIEUWENHUIJSE behauptet wird. 

Die Zellnester beeintrachtigen die normale Cyto- und Myeloarchitektonik 
nur an den Stellen, an denen sie sich finden. Wie BIELSCHOWSKY hervorhebt, 
kann es an diesen Stellen zu einer scheinbaren Vermehrung von Markfasern 
kommen. 

AuBer diesen Herden von groBen Zellen beobachtet man bei manchen Fallen 
von zentralem Recklinghausen herdformige, gliose Wucherungen im GroB- und 
Kleinhirn, die an der Hirnoberflache als etwas iiberragende, feste weiBe Knotchen 
von Stecknadelkopf- bis ErbsengroBe imponieren (STRUWE und STEUER). Auf 
dem Schnitt sieht man diese Knotchen in einer kraterformigen Einziehung der 
Hirnoberflache, an deren Grund sie mit der Hirnmasse verwachsen sind; meist 
dringt das feste, weiBe Gewebe noch keilformig in die tieferen Schichten vor. 
Die gliosen Wucherungen bauen sich aus blaschenformigen, runden und ovalen 
Kernen mit zarter Chromatinzeichnung und deutlichem Kernkorperchen auf. 
Diese Zellen, welche ungefahr die GroBe eines Astrocyten haben, verhalten sich 
auch im CAJAL-Bild wie Astrocyten. Eine Besonderheit von ihnen ist die starke 
lmpragnation der zentralen Zellteile, wodurch sich der Kern kaum abgrenzen 
laBt, und der Verlauf der Fortsatze, die nicht sternformig, sondern mehr bipolar 
in der Richtung Mark-Kuppe ziehen. 1m HOLZER-Bild lassen sich sehr starke, 
wellenformige Gliafaserbiindel aus den oberflachlichen Teilen des Markes oder 
aus den tiefen Rindenschichten bis in die Knotchen verfolgen. Die Fasern werden 
von den beschriebenen astrocytenahnlichen Zellen gebildet. 

Gefa{3veranderungen werden bei der zentralen Form von RECKLINGHAUSEN­
scher Krankheit haufig beobachtet und kommen sowohl in Rinde und Mark 
wie im Hirnstamm vor. Die stark verengten GefaBlumina sind von einer breiten, 
meist homogenen, seltener faserigen, im VAN GIESON-Bild sich leuchtend rot 
farbenden Hulle eingeschlossen (s. Abb. 15). 

Die eigentliche GefaBwand kann von dieser enorm ausgedehnten Binde­
gewebskapsel meist nicht mehr abgegrenzt werden, doch wird Thrombenbildung 
so gut wie nie beobachtet. An manchen Stellen kann es zu einer angiomatosen 
Vermehrung der so veranderten GefaBe kommen und welliges Bindegewebe 
kann die zwischen den GefaBen liegenden Lucken ausfullen, was dann zur 
Bildung eines Bindegewebsknotens fiihrt (s. Abb. 15). Zwischen den Binde­
gewebsstreifen kann man noch unveranderte Ganglien- und Gliazellen an­
treffen. Eine Beziehung zwischen diesen angiomatosen oder mehr bindegewebigen 
Gebilden und den Herden von groBen Zellen muB auf Grund eigener Beobachtung 
abgelehnt werden. 

Neben diesen drei fUr die zentrale Neurofibromatose charakteristischen 
Veranderungen beobachtet man gelegentlich vor allem im Riickenmark Ver­
sprengungen von Ganglienzellen oder von ganzen Ingell grauer Substanz in 
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das benachbarte MarkweiB. 1m Kleinhirn sind zuweilen Gruppen von Korner­
zellen in die Molekularschicht oder umgekehrt Inseln aus der Molekularschicht 
mit und ohne PURKINJE-Zellen in die Kornerschicht verlagert (BIELSCHOWSKY). 
Markflecken, Plaques fibromyeliniques C. VOGTS, trifft man gelegentlich in 
groBerer Zahl innerhalb der Hirnrinde. In einem Falle von HULST drangen 
sogar breite Markfaserstreifen von der Markrindengrenze bis zum Stratum 
zonale vor und bildeten an der Oberflache kleine Prominenzen. 

In dem von HULST beschriebenen Falle kamen in der grauen Substanz 
des Riickenmarks auch atypische Markfaserbildungen vor, die den Aufbau der 

Abb. 15. Angiofibrom bei e inem zentralen Recklinghausen. (VAN GIESON-Bild.) 

peripheren Nervenfaser aufwiesen, d. h. eine SCHWANNSche- und Bindegewebs­
scheide besaBen. 

Neben den bereits erwahnten Herden von groBen Zellen, die, wie BIEL­
SCHOWSKY mit Recht hervorhebt, zum Teil Zeichen blastomatoser Entartung 
erkennen lassen, werden in einzelnen Fallen von zentralem Recklinghausen 
in der Hirnrinde, im Hirnstamm und im Riickenmark gut abgrenzbare echte 
Geschwiilste beschrieben (HULST, VEROCAY, ORZECHOWSKY und NOWICKI, 
LHERMITTE und GUCCIONE, BIELSCHOWSKY, STRUWE und STEUER, FOERSTER 
und GAGEL u. a.). Da nicht bei allen Tumoren die fiir die Bestimmung der 
Geschwulstart notwendigen Spezialfarbungen angewandt wurden und daher 
die histologische Schilderung dieser Tumoren nur eine unvollkommene ist, 
erlaubt nur ein Teil der zentralen Tumoren eine Artdiagnose. Als gesichert 
kann das Vorkommen von zentralen Neurinomen gelten, wenn auch von mancher 
Seite die Existenz derartiger Geschwiilste geleugnet wird. Es soIl ohne weiteres 
zugegeben werden, daB das zentrale Neurinom in einigen Punkten vom peri­
pheren abweicht, jedoch in der wesentlichen Struktur und in ihrem farberischen 
Verhalten stimmen die zentralen Tumoren mit den peripheren iiberein, so daB es 
gezwungen ware eine andere Art von Tumor anzunehmen. 
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Schon makroskopisch laBt das zentrale Neurinom, das sich durch seine 
gelbliche Farbung von der Umgebung abhebt, ahnliche Durchflechtungen und 
Wirbelbildungen erkennen, wie sie fur das periphere Neurinom charakteristisch 
sind. Raufig kommt es in dies en mehr oder minder stiftformigen Geschwulsten 
zu Erweichungen, kleinen Blutungen und Cystenbildungen. 1m allgemeinen 
setzen sich diese Tumoren, wie besonders schon Markscheidenbilder zeigen, 
scharf gegen die Umgebung ab und haben keine Neigung zum infiltrativen 
Wachstum (Abb. 16). Bei Kernfiirbungen sieht man, daB sich der Tumor aus 
zahlreichen, meist spindelformigen Kernen aufbaut, die in ihrem Chromatin­
gehalt sehr wechseln. 1m allgemeinen gewinnt man den Eindruck, daB die 
Kernelemente meist chromatinarmer sind als im peripheren Neurinom. Zu­
weilen erkennt man in einem 
hellen Kern einige besonders 
voluminose Chromatinkorn­
chen, die an Kernkorperchen 
erinnern. So konnen ebenso 
wie in den peripheren Tumoren 
Kernbilder entstehen, die an 
Ganglienzellkerne erinnern. Die 
Kerne zeigen auch die Neigung 
sich in Querbandern und Wir­
beln anzuordnen, wenn auch 
so ausgesprochene Phalanxbil­
dungen, wie sie in peripheren 
Neurinomen beobachtet wer­
den, seltener sind. Ebenso ist 
der Wechsel zwischen kern­
reichen nnd kernarmen Ge­
webspartien, der im peripheren 
Neurinom die charakteristische 
Streifung verursacht, nicht so 
ausgesprochen (s. Abb.17). Die 
Kerne sind in einer fascicular 

Abb.16. Zentrales Neurinom des verlangerten Markes im 
Markscheidenbild. Der Tumor grenzt sich scharf gegen die 

Umgebung abo (Markscheidenbild nach SPIEL'iEYER.) 

angeordneten Grundsubstanz, deren wellige Langsstreifung bald mehr, bald 
weniger deutlich hervortritt, mit ihrer Langsachse parallel zur Richtung der 
Bundel gelegen. Einzelne Zellexemplare lassen sich nicht immer scharf ab­
grenzen und man gewinnt den Eindruck, daB einzelne Zellen an ihren Polen 
miteinander verknupft sind. Zuweilen kann es zu einer hyalinen Umwandlung 
der Grundsubstanz kommen, die dann zu Einschmelzungen mit Cystenbildung 
fiihrt . Am Ubergang zu den hyalin veranderten Partien nimmt die Grund­
substanz eine reticulare bzw. spongiose Struktur an. Die Grundsubstanz ver­
wandelt sich in eine schleimige Masse, in welcher keine Kerne mehr abgrenzbar 
sind, und schlieBlich bleibt ein schwammiges Gerust ubrig, dessen Balken aus 
offenbar resistenteren Zugen von fascicularer Grundsubstanz mit spindel­
formigen Kernen bestehen (BIELSCHOWSKY). Die Grundsubstanz farbt sich 
im VAN GIESON-Bild in dem charakteristischen rotlich-gelben Farbton, wobei 
auch ihre faserige Struktur sehr deutlich in Erscheinung tritt. 

Vereinzelt kann man besonders in den Randpartien von zentralen Neuri­
nomen groBe vielgestaltige Gliakerne antreffen, die an die chromatinarmen 
groBen Zellen der Zellherde erinnern. 

Mit Rilfe der Silberimpragnation nach BIELSCHOWSKY lassen sich in der 
gesamten Ausdehnung dieser Tumoren zahlreiche Achsenzylinder nachweis en 
(s. Abb. 18). Sehr gut sieht man auf nebenstehendem Mikrophotogramm wie 

Handbuch der Neurologie. XVI. 20 
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Abb. 17. Wirbel· und phalanxformige Anordnung von liinglichen Kernen in dem zentralen Neurinom. 
(NISSL· Bild.) 

Abb.18. Achsenzylinder von versehiedener Dicke und unregelmiilligem Verlauf in dem zentralen 
N eurinom. (BIELSCHOWSKY· Fiirbung.) 

dunkle Fasern nach allen Richtungen das Tumorgewebe durchziehen, sich aber 
groBtenteils dem fascicularen Bau der Geschwulst anpassen. Die sehr ver-
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schieden dicken Fasern lassen nicht selten Auftreibungen erkennen, zuweilen 
gabelt sich eine dickere Faser unter einem meist stumpfen Winkel in zwei feinere 
Aste. Nach BIELSCHOWSKY sollen die Fasern zu einem graBen Teil sicher im 
Plasma der Geschwulstzellen liegen. Markhaltige Fasern sind in den zentralen 
Neurinomen nicht anzutreffen. 

Mit der CAJALschen Goldsublimatmethode impragnieren sich die spindel­
formigen Zellen so gut wie nicht, dagegen sind mit der ROLzERschen Glia­
faserfarbung zahlreiche, meist kurze Gliafibrillen nachzuweisen, die im all­
gemeinen parallel zur Langsachse der spindelformigen Kerne verlaufen. Die 
Gliafasern liegen zum Teil in den Korpern von Geschwulstzellen, zum Teil 
frei im Gewebe. Die Gliafasern diirften wenigstens teilweise von den Ge­
schwulstzellen gebildet worden sein (BIELSCHOWSKY). 

Abb. 19. VergroJ3erung des Hirnstammes bei RECKLINGHAUSENscher Krankheit. 

Die zentralen Neurinome sind, wie vor all em das PERDRAU-Bild zeigt, sehr 
gut vascularisiert. 1m VAN GIESON-Bild erscheinen die GefaBe verdickt und 
hyalin verfarbt, so daB haufig eine Abgrenzung der einzelnen GefaBwand­
schichten nicht mehr moglich ist. Auch sonst ist das Bindegewebe stark am 
Tumoraufbau beteiligt und in dem Fall von BIELSCHOWSKY ist es sogar zur 
Bildung eines kavernosen Angioms gekommen. Von den polaren Spongio­
blastomen, mit denen die vorliegende Tumorart groBe Ahnlichkeit hat, unter­
scheiden sich die zentralen Neurinome durch das Vorkommen von zahlreichen 
Achsenzylindern, die sowohl ihrer Zahl wie ihres Verlaufes nach unmoglich aIle 
als Reste von zugrundegegangenen Achsenzylindern angesprochen werden 
konnen. 

AuBer den Neurinomen werden bei Morbus RECKLINGHAUSEN im Zentral­
nervensystem Tumoren beschrieben, die, wie BIELSCHOWSKY mit Recht hervor­
hebt, die "Kennzeichen primitiver neuroepithelialer Tumoren" tragen, wahrend 
ausgereifte Gliome wie Astrocytome usw., soweit mir bekannt, nur selten vor­
kommen (KERNOHAN, E. SACHS). 

In diesem Zusammenhang ist ein Befund von Interesse, den wir kiirzlich 
im Zentralnervensystem eines kleinen Madchens erheben konnten, dessen Raut 

20* 
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mit Pigmentflecken und Neurofibromen behaftet war (s. Abb. 1 b). Das auf­
fallend groBe Gehirn zeigte auf Frontalschnitten eine symmetrische VergroBe­
rung der Stammganglien, der Thalami, der Pulvinares, der roten Kerne und 
der Vierhiigel (s. Abb. 19) . 

Bei derhistologischen Untersuchung erwies sich das ganze Gehirn diffus 
von langlichen chromatinreichen Kernen durchsetzt, die in den erwahnten 
Hirnabschnitten gehauft auftraten, wodurch es zu der symmetrischen Ver­
groBerung dieser Hirnteile gekommen ist (s. Abb. 20). Die Kerne fallen besonders 
durch ihre grol3e GleichfOrmigkeit auf; nur vereinzelte Exemplare sind etwas 
durchgebogen oder zeigen eine leichte Einschniirung, doch herrscht im all­
gemeinen die Spindelform mit abgerundeten Polen und die Zigarettenform vor. 

Abb.20. Ein histologisches Prllparat aus dem vergrollerten Hirnstamm zeigt massenhaft llingliche 
chromatinreiche Kerne, die sich fischzugartig in der Faserrichtung anordnen. (NISSL·Bild.) 

1m Kern sind zahlreiche dunkle Chromatinkornchen zu unterscheiden, wahrend 
sich eine Kernmembran nicht sicher abgrenzen laBt (s. Abb. 21). Ein Zelleib 
ist im Thioninbild nur angedeutet, und zwar erkennt man ihn zuweilen an 
einem oder beiden Kernpolen als eine zartrosa angefarbte Stelle, die yom Kern­
pol aus spitz zulauft und sich nur schlecht yom umgebenden Gewebe abhebt. 
Direkte wie indirekte Kernteilungen fehlen. Die langlichen Zellen haben die 
Eigenschaft, sich kapselartig um Ganglienzellen zu legen, in dichten Zellziigen 
den Gefal3en entlang zu verlaufen und sich an der Hirnoberflache auszubreiten. 

Fragt man sich nach der Art dieser Zellen und zieht zur Beantwortung dieser Frage 
das Verhalten der Zellen bei spezifischen Farbungen heran, so laBt sich nur sagen, daB 
sowohl die CAJAL- wie HORTEGA.Farbung ein negatives Resultat liefern. Aber auch der 
negative Ausfall der spezifischen Farbungen besitzt eine gewisse Wichtigkeit, da die lang­
lichen Zellen in ihrer histologischen Struktur sowohl Spongioblasten wie Stabchenzellen 
ahnlich sehen und 80 die Meinung hatte entstehen konnen, daB wir in ihnen eine dieser 
beiden Zellarten vor uns haben. Mit den Spongioblasten teilen die in unserem Falle vor­
kommenden Zellen dazu noch die Tendenz, sich in Richtung der Markfasern auszubreiten. 
Des weiteren beobachtet man in Spongioblastomen eine Anhaufung von Spongioblasten 
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um die GefaBe, doch liegen diese dann mit ihrer Liingsachse im allgemeinen nicht parallel, 
sondern senkrecht zu den GefaBen. Es weichen die Spongioblasten also schon in zwei 
Punkten, namlich in ihrem fiirberischen Verhalten und in ihrer Lagerung zu den GefaBen, 
von den langlichen Zellen abo Vergleicht man die Kerne von Spongioblasten und von 
unseren langlichen Zellen im NISSL·Bild bei starker VergroBerung miteinander, so lassen 
sich noch weitere Unterschiede nachweisen. Es erscheinen die Spongioblastenkerne im 
allgemeinen groBer, breiter und chromatinarmer, und hiiufig lassen sie in ihrem Innern einige 
voluminose kernkorpercheniihnliche Chromatinkornchen erkennen. AuBerdem zeigen die 
Spongioblastenkerne, wenn auch bei ihnen die Hingliche Form vorherrscht, doch eine groBere 
Vielgestaltigkeit, und ihr Zelleib ist meist ausgedehnter und im NISSL·Bild intensiver ange­
farbt. Dazu fehlt den Spongioblasten die Neigung, sieh kapselartig um Ganglienzellen zu 
lagern und sich an der Hirnoberflaehe auszubreiten. Aus den eben erwahnten Griinden 
diirfte es sieh bei den langlichen Zellen nieht um Spongioblasten handeln. 

Abb. 21 zeigt die langlichen ZelIen bei starker Vergrol.lerung. Sie habcn t e ils Spindel·, t eils Zigaretten' 
form. Die run den Kerne stelIen Querschnitte dar . Starker Chromatingehalt zeichnet die K ernc 
aus, ihr ZelIeib ist als e in feiner, schwachrosa angefarbt er Fortsat z an einem, seltener an beiden 

Polen siehtbar. (NISSL-Bild.) 

Gegen die Annahme, daB die langliehen Zellen Mikrogliazellen darstellen, spreehen 
auBer dem bereits erwahnten negativen Ausfall der HORTEGA-Farbung die groBe Gleieh­
fOrmigkeit del' Kerne und ihre kapsel£ormige Lagerung um die Ganglienzellen, sowie das 
Fehlen irgendweleher Speieherung von Fett odeI' sonstigen Abbaustoffen. 

Die Ausbreitung der Zellen an der Hirnoberflache und ihr Wachsen entlang den GefaBen 
konnten die Meinung erweeken , daB es sieh bei den langliehen Zellen um Medulloblasten 
handelt. Es mag zugegeben werden, daB in Medulloblastomen gelegentlieh ahnliche, ehro­
matinreiehe langliehe Kerne vorkommen, doeh lassen sieh sowohl die Art des Wachstums 
(keinerlei Pseudorosettenbildung, kein kammformiges Wachstum) sowie das vollkommene 
Fehlen von hoher entwiekelten Medulloblastenformen (heller, blaschenformiger Kern mit 
zwei kernkorperehenartigen Gebilden) und Neuroblasten nieht mit dieser Auffassung 
vereinbaren; ebensowenig ware die kapsel£ormige Anordnung urn die Ganglienzellen ver­
stiindlich. 

SchlieBlieh konnte man in den langlichen Zellen noch Ependymzellen vermuten, wogegen 
aber das Fehlen von Blepharoblasten sowie die Art des Wachstllms spricht. 

Beriicksichtigt ml»n im vorliegenden FaIle das Vorkommen von Hautneuro­
fibromen und Naevi, so drangt sich einem ohne weiteres der Gedanke auf, daB 
wir in den langlichen Zellen SCHWANNsche Zellen oder wenigstens unreife Vor­
stufen derselben Lemnoblasten zu suchen haben. In ihrer feineren histologischen 
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Struktur stimmen die langlichen Zellen mit den SCHW ANNschen Zellen voll­
kommen iiberein. Bei der nahen Verwandtschaft zwischen SCHWANNscher Zelle, 
Spinalganglienkapselzelle und Oligodendrogliazelle wiirde sich auch die kapsel­
artige AIlOrdnung um die Ganglienzellen sehr wohl erklaren. Desgleichen ist 
dann das V ordringen der Zellen entlang den Markfaserziigen verstandlich. Die 
Neigung, das Zentralnervensystem zu verlassen und sich an dessen Oberflache 
flachenhaft auszubreiten, braucht an einer Zelle, die groBte Verwandtschaft 
zur SCHWANNschen Zelle zeigt, nicht wundernehmen, denn diesen ist ja die 
Tendenz eigen, durch die hintere Wurzel aus dem Riickenmark auszuwandern. 
Leider standen uns keine peripheren Nerven zur Verfiigung, so daB.wir nicht 
feststellEm konnen, inwieweit auch in diesen die langlichen Zellen anzutreffen 
sind. In diesem Zusammenhang ist das V orkommen der langlichen Zellen im 
extramedullaren Anteil der hinteren Wurzel und ihr Fehlen in der vorderen 
Wurzel von Interesse, da dieser Umstand sehr gut mit den experimentellen 
Befunden von HARRISON in Einklang steht, der nachweis en konnte, daB die 
SCHWANNschen Zellen durch die hintere Wurzel aus dem Riickenmark zu den 
peripheren Nerven gelangen. Das massenhafte Auftreten und die dichte Lage­
rung der Zellen in der Wand des dritten Ventrikels und um den Aquaeduct 
deutet darauf hin, daB wir die geschwulstbildende Matrix im primaren Ventrikel­
epithel zu suchen haben. 

Interessant ist die Tatsache, daB sich das geschwulstbildende Material nur 
in Richtung der SCHW ANNschen Zellen entwickelt hat, denn trotz genauesten 
Studiums konnten weder die fiir die zentrale Form der RECKLINGHAUSENschen 
Krankheit charakteristischen Herde von groBen Zellen noch irgendein anderer 
Tumor gefunden werden. 

Wir haben die vorliegende Erkrankung unter die zentrale Form der RECK­
LINGHAUSENSchen Krankheit eingereiht und die Bezeichnung "diffuse zentrale 
Schwannose bei RECKLINGHAUSENscher Krankheit" gewahlt, wenn wir auch 
vielleicht in diesen Zellen keine reifen SCHW ANNschen Zellen, sondern nur V or­
stufen derselben, Lemnoblasten, vor uns haben. 

AuBer diesen mehr oder minder blastomatosen Prozessen trifft man im 
Zentralnervensystem von RECKLINGHAUSEN Patienten noch Veranderungen, 
die zu den reinen Dysgenesien gerechnet werden miissen, wie Spaltbildung im 
Septum medianum posterius, vollentwickelte Syringo- und Hydromyelie. 

Bei Morbus RE(!,KLINGHAUSEN vorkommende Degenerationszeichen. 
Veriinderungen der Psyche. Bei einem Teil der RECKLINGHAUSEN-Kranken 

werden psychische Storungen beobachtet, die in Herabsetzung der Intelligenz, 
in Gedachtnisschwache, Verfolgungsideen, leichter Erregbarkeit, gedriickter 
Stimmung, Hang zur Einsamkeit, Apathie, Abnahme del' Potenz und in 
Schwindelanfallen bestehen. Selten werden epileptiforme Anfalle angegeben. 

Ein Teil der Autoren will diese psychischen Storungen auf die bei Neuro­
fibromatose amZentralnetvensystem vorkommenden Veranderungen zuriick­
gefiihrt wissen, wahrend ein anderer Teil endokrine Storungen und die all­
gemeine degenerative Anlage fiir die psychischen Storungen anschuldigt. 

Veriinderungen am Knochensystem. Veranderungen am Knochensystem 
begegnet man bei Neurofibromatose relativ haufig, und zwar ist ein Teil der­
selben bereits bei der Geburt vorhanden. So findet man angeborene Defekte 
des Schadeldaches, Encephalocelen, Wirbelspalten, Spina bifida, Syndactilie, 
Fehlen der Fibula, Veranderung und Asymmetrie von Extremitaten, Pro­
gnathismus, hohen Gaumen usw. Kyphoskoliosen kommen sowohl angeboren 
me' erst im spateren Alter entstanden vor. Sonst beobachtet man noch 
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Exostosen, Periostverdickungen, Osteome, Kalkarmut der Knochen, Osteoporose 
und Osteomalacie. 

Storungen am endocrinen System. Von den innersekretorischen Storungen 
13tehen Hypophysenstorungen an erster Stelle. So wird bei Neurofibromatose 
Bowohl Akromegalie wie Zwergwuchs und das Bild der Dystrophia adiposo­
genitalis beobachtet. Leider fehlt diesen Fallen die pathologisch-anatomische 
Kontrolle, so daB man nicht sicher sagen kann, ob Neurinome oder sonstige 
Tumoren wie Meningiome des Tuberculum sellae den normalen Ablauf der Hypo­
physenfunktion gestort haben. AuBerdem wird bei RECKLINGHAUSENscher 
Krankheit noch Myxodem beschrieben. 

Tumoren des Nebennierenmarkes, Phaochromoblastome, finden sich nur in 
vereinzelten Fallen. Auch ein Epiphysentumor wird in der Literatur vermerkt. 

An sonstigen Organveranderungen seien nur noch ganz kurz Katarakt, 
Fehlen einer Niere oder des Colon descendens, Uterus bicornis, Atresia vaginae 
und Hypospadie angefUhrt. 1m Blutbild solI zuweilen eine relative Lympho­
cytose nachweis bar sein. Wie weit die in den vorhergehenden Abschnitten 
geschilderten zahlreichen Befunde eine einheitliche Erklarung zulassen, solI 
im folgenden dargelegt werden. 

Pathogenese der Neurofibromatose. 
Von wesentlicher Bedeutung fur die Pathogenese der RECKLINGHAUSENschen 

Krankheit ist die Frage, ob die bei dieser Erkrankung vorkommenden Geschwulst­
bildungen histologisch so genau durchforscht sind, daB ihre histologische Ab­
grenzung moglich ist. Wahrend noch ANTONI in seiner bekannten Monographie 
diese Frage dahingehend beantwortet hat, daB es sich bei zentralen RECKLING­
HAUsEN-Tumoren um Neurinome handelt und daB zwischen den zentralen 
Neurinomen und den Gliomen zwar Nachbarschaftsbeziehungen bestehen, 
jedoch eine scharfe Grenze zwischen diesen beiden Tumorarten zu ziehen ist, 
wurden in spateren Jahren bei Neurofibromatose zentrale Geschwulstformen 
beschrieben, die sicher der Gliareihe angehoren. Wendet man nun die ANTONIsche 
Hypothese (Ableitung der RECKLINGHAUSEN-Tumoren aus Zellelementen der 
Ganglienzelleiste), welche die Entstehung der peripheren Neurinome sehr gut 
erklart, auf die medullaren, nicht neurinomatosen Blastombildungen an, so 
muBte man fur die nach der Peripherie abwandernden Zellen eine etwas andere 
Differenzierungstendenz als fUr die im Neuralrohr verbliebenen annehmen 
(BIELSCHOWSKY). Nimmt man dagegen fUr die nach der Peripherie abwan­
dernden und die im Neuralrohr verbleibenden Zellen die gleiche Differen­
zierungstendenz an, so muBte der das Tumorwachstum auslosende Reiz die 
Zellen zu verschiedenen Zeitpunkten treffen. Wahrend die erste Annahme, 
wie schon BIELSCHOWSKY hervorhebt, nichts Gezwungenes an sich hat, da die 
Differenzierung an sich gleichartiger Geschwulstzellen immer in einer gewissen 
Abhangigkeit von der Beschaffenheit des Bodens, auf dem sie wachsen, steht, 
erscheint die zweite Annahme gesucht. Nicht vereinbaren mit der ersten An­
nahme laBt sich aber das Vorkommen von ependymaren und neuroepithelialen 
Tumoren, denn fUr diese Blastomformen kann eine Herleitung aus intramedullar 
zuruckgebliebenem Zellmaterial der Ganglienleiste nicht mehr in Frage kommen. 
Daher sah sich schon VEROCAY gezwungen, das genetische Prinzip allgemeiner 
zu fassen, und so fuhrte er die bei der Neurofibromatose vorkommenden ver­
schiedenen Geschwulstformen auf ein gemeinsames ektodermales Bildungs­
material zuruck. Er leitet die Blastombildungen von Zellen ab, die noch poly­
valente Eigenschaften besitzen, d. h. im Laufe ihrer Entwicklung sich sowohl 
nach der Ganglien- wie nach der Gliareihe entwickeln konnen. Eine ahnliche 
Hypothese stellte BIELSCHOWSKY auf, welcher die geschwulstbildende Matrix 
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in das pnmare Ventrikelepithel verlegt. Diese Hypothese kann sowohl das 
Vorkommen von peripheren wie medullaren Neurinomen, von Neuroepitheliomen, 
Ependymomen, Spongioblastomen, Astrocytomen, Herden von groBen Zellen, 
Ganglioneuromen sowie von Hydrosyringomyelie erklaren. BIELSCHOWSKY 
fuhrt die verschiedenen bei der Neurofibromatose vorkommenden gliosen Bil­
dungen auf eine fehlerhafte Gliokinese zuruck. Stillstand in einer fruhen Ter­
minationsperiode fUhrte dann zur Bildung neuroepithelialer Geschwiilste, in 
einer spateren Periode liefert das schon weiter differenzierte Spongioblasten­
material das Substrat fUr Neurinome, und fUr das Zustandekommen der kleinen 
gliosen Herde im Gehirn und Ruckenmark kommt schlieBlich die spateste 
Abwanderungsperiode in Frage, weshalb auch diese kleinen gliosen Herd­
bildungen ohne erhebliche Storungen der Cyto- und Myeloarchitektonik einher­
gehen. Wie BIELSCHOWSKY selbst hervorhebt, steht seine Auffassung nicht 
im Widerspruch zu der Hypothese von ANTONI, denn letzten Endes stellt die 
Ganglienleiste nur ein Anhangsgebilde der periventrikularen Matrix dar und 
setzt sich daher aus den gleichen Zellelementen zusammen. Wenn auch ANTONI 
darin beizupflichten ist, daB aus den Elementen der Ganglienzelleiste im all­
gemeinen Neurinome entstehen, so ist damit aber nicht gesagt, daB alle Neuri­
nome oder SCHWANNschen Zelltumoren in der Ganglienzelleiste ihren Ursprung 
haben mussen. So legt der von uns beobachtete Fall einer zentralen Schwannose, 
bei dem man die Storung in der Abwanderung vom Ventrikelepithel und das 
blastomatose Wachstum direkt vor Augen hat, die Annahme nahe, daB sich das 
primare Ventrikelepithel auch in Richtung der SCHW ANNschen Zellen entwickeln 
kann, mit anderen Worten, daB zentrale Neurinome sich direkt vom primaren 
Ventrikelepithel ableiten konnen. Man muB mit BIELSCHOWSKY darin uberein­
stimmen, daB fUr die Entstehung der verschiedenen Tumorenbildungen neben 
einer Entwicklungsstorung noch eine fruhzeitig einsetzende blastomatose 
Wachstumstendenz der Spongiocyten zu fordern ist. 

AuBer dies en ektodermalen Geschwulsten beobachtet man bei Neurofibro­
matose Geschwulstbildungen, die vom Mesenchym abstammen. So werden 
vor aHem Meningiome oft in einer groBen Zahl bei Morbus RECKLINGHAUSEN 
beobachtet. Eine gewisse Erklarung fUr das Vorkommen dieser Tumorenart 
bei Neurofibromatose Hefern die experimentellen Untersuchungen von HARVEY, 
BURR und CAMPENHOUT, nach denen die Entwicklung der Hirnhaute an das 
Vorhandensein von Nervengewebe gebunden zu sein scheint. Man muB also 
innige Beziehungen zwischen Hirnhauten und Hirnsubstanz annehmen, womit 
es sich wenigstens bis zu einem gewissen Grade erklart, daB die Hirnhaute bei 
Neurofibromatose mit in das tumorbildende Material einbezogen werden. OBER­
LING sieht in dem Vorkommen von Meningiomen bei Morbus RECKLINGHAUSEN 
eine Stutze fUr seine Annahme, daB die Meningen nicht mesodermaler, sondern 
vielmehr ektodermaler Natur seien. Nach ihm ist die Neurofibromatose eine 
rein neuroectodermale Systemerkrankung, bei der keine Bindegewebsgeschwulste 
anzutreffen sind. Somit zahlen die Meningiome seiner Meinung nach zu den 
ektodermalen Geschwulsten. DaB dies aber nicht so ist, beweist die Tatsache, 
daB bei Neurofibromatose echte Bindegewebsgeschwulste, namlich perineurale 
Fibrome und Angiofibrome, angetroffen werden. Die perineuralen Fibrome 
nehmen ihren Ausgang von den bindegewebigen Nervenscheiden, die in engstem 
Konnex mit der ektodermalen SCHWANNschen Scheide stehen. DieEes so enge 
topische Verhaltnis macht es vielleicht verstandlich, daB bei einer Erkrankung, 
bei der Geschwulste der SCHW ANNschen Scheide meist sogar in groBerer Anzahl 
vorhanden sind, auch die direkt anliegenden mesodermalen Scheiden blastomatos 
entarten. Angiofibrome werden in einer groBeren Zahl von RECKLINGHAUSEN­
Fallen beobachtet. Die Annahme VEROCAYS, daB infolge der Entwicklungs-
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storung des Neuralrohrs auch das angrenzende Mesenchym in Mitleidenschaft 
gezogen wiirde, erklart das Vorkommen dieser Tumorarten nicht befriedigend, 
denn die nahere Umgebung der Angiofibrome wird meist ganz normal befunden. 
Man wird .das Vorkommen dieser mesodermalen Tumoren doch am zweck­
maBigsten durch eine Neigung des angrenzenden Mesenchyms zur ExzeBbildung 
und nicht allein durch eine ektodermale Entwicklungsstorung erklaren. 

Obwohl die Vererbbarkeit der RECKLINGHAUSENschen Krankheit schon seit 
langer Zeit bekannt ist, sind unsere Kenntnisse iiber den Erbgang noch recht 
mangelhaft. Der Grund hierfiir ist darin zu suchen, daB die leichten FaIle von 
RECKLINGHAUSENscher Krankheit der arztlichen Beobachtung vielfach nicht 
zuganglich sind und eine groBe Anzahl von RECKLINGHAUSEN -Patienten nicht 
verheiratet ist. So konnte FISCHER auf Grund von 460 Literaturfallen nach­
weisen, daB 81 % der Manner mit Morbus RECKLINGHAUSEN und 64 % der Frauen 
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fach RECKLINGHAUSEN-Familien beobachtet worden, in denen die Krankheit 
bei 4 Generationen nachweisbar war. Bei dies en wurde zum Teil eine typische 
Dominanz im Sinne der MENDELschen Regel festgestellt (NONNE, HARBITZ, 
STRUWE usw.). W. SIEMENS spricht dagegen nur von einer unregelmaBigen 
Dominanz, da nach seinen Beobachtungen bei der Vererbung der RECKLING­
HAUSENschen Krankheit neb en dem erblichen Faktor auch andere gegenwartig 
noch unbekannte Ursachen eine Rolle spielen. HOEKSTRA teilt auf Grund 
einer Literaturzusammenstellung die ihm zuganglichen Fane in 4 Gruppen 
ein. Die 1. Gruppe umfaBt FaIle, in denen sowohl die Nerventumoren 
wie auch ihre maligne Entartung familiar auftreten. In die 2. Gruppe 
rechnet er Fiille, bei denen die Neurofibromatose vererbt ist, die maligne 
Entartung bei. einem Familienglied vorkommt, und in die 3. Gruppe solche, 
bei denen eine Vererbung der RECKLINGHAUSENschen Krankheit vorlag, 
eine maligne Entartung aber vollkommen fehlte. In einer 4. Gruppe faBte 
er die Fane zusammen, bei denen die Neurofibromatose durch eine maligne 
Entartung kompliziert wurde, aber keine Vererbung vorlag. Leider ist, wie 
bereits von verschiedenen Seiten hervorgehoben wurde, der Begriff der malignen 
Entartung nicht geniigend festgelegt, denn sowohl der Zellreichtum der Tumoren, 
wie das gemeinsame Vorkommen mit Sarkomen im Korperinnern ist kein Beweis 
fiir maligne Degeneration. Eine gewisse Sonderstellung innerhalb der RECKLING­
HAUsENschen Krankheit diirfte die zentrale Form einnehmen. Wahrend bei 
ihr von anderer Seite (STRUWE und STEUER) eine dominante Vererbung im 
Sinne der MENDELschen Regel festgestellt werden konnte, war bei einem eigenen 
Fall keinerlei Vererbung nachweisbar (s. Stammbaum). Meist sind an der 
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Vererbung der RECKLINGHAUSENSchen Krankheit beide Geschlechter beteiligt, 
doch kommen auch Familien vor, wo nur die Sohne und andere, wo nur die 
Tochter von der Erkrankung befallen wurden. HOEKSTRA errechnete auf Grund 
seiner Zusammeastellung, daB die Marner in einem etwaf hoheren Prozentsatz 
von der Krankheit befallen werden als die Frauen, und zwar betragt das Ver­
haltnis nach ihm 4 : 3. Die Moglichkeit, daB die RECKLINGHAUSENsche Krank­
heit durch Traumen, Infektionskrankheiten und andere Noxen ausgelOst oder 
in ihrem Verlauf ungiinstig beeinfluBt werden kann, muB zugegeben werden, 
doch scheinen diese Faktoren nicht die groBe Rolle zu spielen, die ihnen von 
manchen Autoren zuerkannt wird. 

Prognose und Therapie. 
Unter Beriicksichtigung des Krankheitsverlaufes lassen sich die FaIle von 

Morbus RECKLINGHAUSEN in eine haufigere stationare und in eine seltenere pro­
gressive Form unterteilen. Bei der ersteren entwickeln sich die Symptome 
verhaltnismaBig langsam und erreichen keine sehr groBe Mannigfaltigkeit. 
Die Progressivitat der zweiten Form kann sich auf zweierlei Weise dokumentieren: 
1. konnen die Veranderungen an der Haut, Schleimhaut und den Nerven an 
Zahl und GroBe zunehmen, 2. kann der blastomatose ProzeB die Duragrenze 
iiberschreiten und zentrale Erscheinungen machen (HENNEBERG und KOCH). 

Die Haut- wie Nerventumoren konnen angeboren sein und schon in der 
Kindheit starke Beschwerden machen, meist werden sie aber erst in der Pubertats­
zeit prominent und nehmen dann noch im spateren Leben an GroBe zu. DaB 
durch Traumen, psychische Erregungen, Infektionskrankheiten, Erkaltungen 
und entziindliche Hauterkrankungen das Wachstum und Neuauftreten von 
Tumoren beschleunigt werden kann, wurde bereits erwahnt. 

Die Prognose kann bei der stationaren Form, wenn die Ausdehnung und 
Zahl der Geschwiilste nicht zu groB ist und keine Schmerzen bestehen, als relativ 
gut bezeichnet werden. Solche Kranke konnen oft ein hohes Alter erreichen. 
Die progressive Form aber, bei welcher die Erkrankung akut einsetzt, sich rasch 
weiter entwickelt und bei der meist starke Schmerzen bestehen oder bei welcher 
blastomatose Prozesse im Zentralnervensystem nachweisbar sind, hat eine 
ungiinstige Prognose. Intrakranielle und intravertebrale Tumoren konnen bei 
entsprechender GroBenausdehnung durch Schadigungvon Gehirn bzw. Riicken­
mark schon friihzeitig den Tod des Kranken herbeifiihren. Nach mehr oder 
minder langem Bestehen der Erkrankung kann es bei manchen Fallen zu Kachexie 
kommen, die dann den Tod zur Folge hat (BALL). Auch eine maligne Um­
wandlung von Neurinofibromen kann, wie der Literatur zu entnehmen ist, in 
seltenen Fallen dem Leben ein Ziel setzen. Wenn schon die Prognose quoad 
vitam ungiinstig ist, so ist sie quoad sanationem noch viel trauriger. 

Eine durchgreifende Therapie kommt bei der konstitutionellen Natur und 
der Ausdehnung der Erkrankung kaum in Frage. Wenn man auch durch Ex­
stirpation eines Wurzelneurinofibroms momentan, vielleicht sogar auf Jahre 
die Erscheinungen der Querschnittsunterbrechung des Riickenmarks bannen 
kann, so besteht doch immer die Gefahr, daB in einer anderen Wurzel ein Tumor 
ins Wachstum gerat. Das gleiche gilt von den Tumoren im Schadelinnern. Wie 
so oft in der Medizin, ist auch bei der RECKLINGHAUSENschen Krankheit eine 
entsprechende Prophylaxe, d. h. die Ausschaltung des erbkranken Nachwuchses, 
die beste Therapie. Dies diirfte bei dieser Erkrankung relativ nicht so schwer 
sein, da vielen der RECKLINGHAUSEN-Kranken eine Herabsetzung des Sexual­
triebes eigen ist und sie daher einer entsprechenden Belehrung leichter zuganglich 
sind als andere Erbkranke. Leider setzt aber die Moglichkeit, daB die RECK­
LINGHAUSENsche Krankheit spontan auftreten kann, auch dieser Prophylaxe 
eine Grenze. 
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Syringomyelie. 

Von O. GAGEL-Breslau. 

:Mit 42 Abbildungen. 

Einleitung. 
Unter Syringomyelie verstehen wir nach SCHLESINGER "eine atiologisch 

nicht einheitliche, chronisch progrediente Spinalaffektion, welche zur Bildung 
langgestreckter, mit Vorliebe die zentralen Riickenmarksabschnitte einnehmender 
Hohlraume und oft auch zu erheblicher, der Spaltbildung gleichwertiger und 
letzterer vorangehender oder koordinierter Gliaproliferation in nachster Um­
gebung der Hohlraume oder mit gleicher Lokalisation wie letztere fiihrt". 
Leider ist man von dieser Definition SCHLESINGERS in den letzten Jahren aus 
pathogenetischen Erwagungen heraus abgegangen und hat unter Syringo­
myelie im weiteren Sinne verschiedenartige pathologische Prozesse zusammen­
gefaBt. Diese Erweiterung des Syringomyeliebegriffes erweist sich aber fiir 
eine klinische Betrachtung sehr wenig vorteilhaft, da der Kliniker seinerseits 
unter Syringomyelie ein ganz bestimmtes klinisches Krankheitsbild versteht. 
Diese Differenzen in der klinischen und pathologisch-anatomischen Auffassung, 
welche in der vorliegenden Darstellung wiederholt hervortreten werden, zeigen 
klar, daB Klinik und Pathologie eine Einheit darstellen und daB deren Trennung 
immer gewisse Nachteile mit sich bringen wird. Auffallend ist es, daB bei der 
Erforschung der Syringomyelie, bei der sich gerade die einheitlich-klinisch­
pathologische Forschung durch FR. SCHULTZE so fruchtbringend erwiesen hat, 
die pathologisch-anatomischen Arbeiten so wenig das klinische Bild und den 
Krankheitsverlauf beriicksichtigen. 1m folgenden wird groBtes Gewicht auf 
eine einheitliche klinisch-pathologische Betrachtungsweise gelegt, weshalb die 
Syringomyelie in weiterem Sinne wegen Platzmangels nur kurz Erwahnung 
finden kann. Da das Verstandis der Syringomyelie eine gewisse Kenntnis der 
Topik des pathologischen Prozesses voraussetzt, wird zunachst mit der Wieder­
gabe der pathologisch-anatomischen Befunde begonnen. 

Pathologische Anatomie. 
Makroskopische Beschreibung. 

Schon vor der Eroffnung der Dura erscheint bei ausgedehnterer Hohlen­
bildung das Riickenmark in einzelnen Hohen auffallend breit und platt und 
es besteht bei nicht entsprechend vorsichtiger Herausnahme des Riickenmarks 
die Gefahr, daB bei der Abtrennung der Wurzeln die seitlichen Partien des 
Riickenmarks angeschnitten werden und so die Hohle eroffnet wird. Die Dura, 
Arachnoidea und Pia erweisen sich haufig getriibt, verdickt und verklebt, 
was besonders auf Querschnitten zu erkennen ist. Nach der Eroffnung der Dura 
kommt die Verbreiterung und Abplattung des Riickenmarks noch besser zur 
Darstellung. Sie kann sich gelegentlich nahezu iiber das gesamte Riickenmark 
erstrecken, haufiger beschrankt sie sich aber nur auf einen bestimmten Ab­
schnitt (Cervical-, Cervicodorsal-, Dorsal- oder Lumbosacralmark). In anderen 
Fallen fehlt eine Verbreiterung oder Abplattung des Riickenmarks, dieses 
erscheint im Gegenteil auffallend diinn. Bei Palpation laBt sich in den ver­
breiterten Gebieten meist Fluktuation nachweisen. 

Auf dem Querschnitt klaffen die ausgedehnteren Hohlraume und lassen eine 
bald mehr glatte, bald mehr unregelmaBige Wand erkennen, doch laBt sich auch 



320 o. GAGEL: Syringomyelie. 

CJ 09 

[/to 

-
Cs Off 

Os Ou 

., . 

06 

C8 

Of 08 iJ 

Abb. 1. Ausgedehnte Hiihlenbildung des Riickenmarks vom obersten Halsmark bis in das 
2. Lendensegment reichend. (WoLTERS·Markscheidenfarbung.) 

zuweilen eine eigentliche Wand nicht abgrenzen. Von den ausgedehnteren 
Hohlraumen, die nahezu den gesamten Riickenmarksquerschnitt einnehmen, 
finden sich bis zu schmalen Spaltraumen, die man nur bei seitlichem Druck 
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auf das Riickenmark zu sehen bekommt, alle Ubergange. Die Hohlen sind im 
allgemeinen zentral gelegen, wobei sie meist die vordere Commissur verschonen. 
Die zentral gelegene 
Hohle kann sich in 
die beiden Hinterhor­
ner fortsetzen und den 
ventralen Abschnitt 
der Hinterstrange ein­
beziehen_ Der mehr 
spaltfOrmige Hohl­
raum kann sich auch 
zunachst auf ein Hin­
ter- oder Vorderhorn 
beschranken oder auf 
beide erstrecken_ Zu­
weilen greift dann der 
in einem Hinterhorn 
gelegene spaltformige 
Hohlraum auf die iib­
rige graue Substanz 
iiber. 

t 

Die Form der Hohle 
ist, wie schon aus der 
topischen Beschrei­
bung hervorgeht, eine 
sehr mannigfaltige, 
bald ist sie mehr rund 

Abb.2. Zentrale Hohlenbildung im Halsmark, die auf beide Hinter­
horner und den ventralen Anteil der Hinterstrange iibergreift und 

im Zentrum noch Zerfallsmassen von Markscheiden enthalt_ 
(WOLTERs-Markscheidenfarbung, Vergr. 6fach.) 

oder oval, bald mehr spalt- oder sanduhrformig usw. Divertikelbildungen des 
Hohlraumes konnen den Eindruck mehrerer Hohlen hervorrufen. Die Aus­
dehnung der Hohle in der Langs-
richtung kann eine sehr betracht­
liche sein, so reichte sie in einem 
von uns beobachteten FaIle yom 
obersten Halsmark bis in das zweite 
Lendensegment (s_ Abb. 1). Auch 
auf die Medulla oblongata konnen 
die Spaltbildungen iibergreifen, 
doch bildet im allgemeinen der 
Pons ihre orale Grenze. Eine Aus­
nahme bildet der Fall von SPILLER, 
bei dem der Spalt vom Sacralmark 
durch das ganze Riickenmark, die 
Medulla oblongata, die rechte 
Briickenhalfte, den rechten Hirn­
schenkelfuB, sowiedie innereKapsel 
bis zum Cauda tum reichte und dicht 
unter dem Ventrikelependym en­
dete. Oft erscheint die Oblongata 
mehr platt und ihre eine Halfte 
tritt an Umfang zuriick. 

Abb. 3. In Hohe des mittleren BrustmarkA verlauft ein 
feiner Spalt von der Spitze eines Hinterhornes in 

die Intermediarzone. Gleicher Fall wie Abb. 2. 
(WoLTERs-Markscheidenfarbung, Vergr.5,8fach.) 

Spaltformige Hohlraume in den seitlichen Riickenmarksabschnitten konnen 
kombiniert mit einer zentralen, stiftformigen Tumorbildung vorkommen, die 
sich iiber eine groBe Reihe von Segmenten erstrecken kann. 1st nur ein zentraler 
Gliastift vorhanden, so fiihlt sich das Riickenmark derber an. 

Handbuch der Neurologie. XVI. 21 
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Neben den Hohlenbildungen im Rtickenmark konnen sich echte Geschwiilste 
im Gehirn und Cysten im Kleinhirn, sowie Hydrocephalus internus und Ab­
plattung der Gyri finden. 

Mikroskopische Beschreibung. 
Topik. Wie 

zentral gelegen 
bereits erwahnt ist der syringomyelitische Hohlraum haufig 
und nimmt fast den gesamten Rtickenmarksquerschnitt ein 

Abb. 4. 1m unteren stark deformierten Brnstmark nimmt 
der Spalt das eine Hinterhorn ein und lauft entlang der 
grauen Commissur nach der Gegenseite. Gleicher Fall. 

(WOLTERS·Markscheidenfarbung. Vergr. 5.5fach.) 

(Abb. 1, Cervicalsegmente). Die 
Rtickenmarkssubstanz umgibt 
dann nur noch als ein ganz 
schmaler Streifen die groBe 
zentral gelegene Hohle. Auch 
die vordere Commissur, die im 
allgemeinen erhalten bleibt, ist 
in den Halssegmenten zerstOrt 
(Abb.l). 1m 7. Cervicalsegment 
springen von der Gegend der 
Hinterhornspitzen 2 dtinne 
Marklamellen in den Hohl­
raum vor. 1m 12. Thorakal­
segment umfaBt die spaltfor­
mige Hohle das eine Hinter­
horn und die Gegend der 
grauen Commissur (Abb. 1). 
1m 2. Lendensegment nimmt 

der mehr ovale Hohlraum das eine Hinterhorn ein, greift aber dann auch 
etwas auf den Hinterstrang tiber. 

Bei einem anderen FaIle erstreckt sich im unteren Halsmark die zentral 
gelegene Hohle auf beide Hinterhorner bis in die eintretenden Hinterwurzeln 

... 

Abb.5. 1m untersten Brustmark greift der Spalt auf das 
Vorderhorn und die gegenseitige Intermediarzone tiber. 

Gleicher Fall. (WOLTERS·Markscheidenfarbung. 
Vergr.6fach.) 

und auf den ventralen Anteil 
der Hinterstrange (Abb. 2). In 
Hohe des mittleren Brustmar­
kes verlauft ein feiner Spalt 
von der Spitze eines Hinter­
hornes bis in die Intermediar­
zone, wobei der Rtickenmarks­
querschnitt stark deformiert 
ist (Abb. 3). 1m unteren eben­
falls stark deformierten Brust­
mark nimmt der Spalt das eine 
Hinterhorn ein und lauft dann 
entlang dem dorsalen Rand der 
grauen Commissur quer nach 
der Gegenseite (Abb. 4). In der 
Gegend der Intermediarzone 
sendet der Spalt einen kleinen 
Sporn lateral und dorsal (Abb. 
4). N och weiter kaudal greift 

der Spalt auf das Vorderhorn und die gegenseitige Intermediarzone tiber, 
wobei eine starke Deformierung des Rtickenmarksquerschnittes auffii,llt (Abb. 5). 
Bei einem weiteren Fall erstreckt sich der spaltformige Hohlraum auf das 
gesamte Grau der einen Rtickenmarkshalfte und greift noch auf die Com­
missur und die gegenseitige Intermediarzone tiber (Abb. 6). Das Vorderhorn 
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der mehr verschonten Seite ist nach lateral verlagert. Von dem Hauptspalt 
gehen feine Spalten nach dorsal und zwar entlang dem Septum posterius und 
nach lateral abo In anderen H6hen beschrankt sich die Spaltbildung fast 
ausschlieBlich auf das 
Vorderhorn. HOFF-
MANN beschreibt eine 
gliose Neubildung am 
Apex des Hinterhor­
nes, die tiber die Rtik-

kenmarksperipherie 
vorgetreten war und 
infolge von Druck eine 
Degeneration der Wur­
zelfasern bewirkte. Die 
Spaltbildung kann sich 
angeblich auch in eine 
hintere Wurzel fort­
setzen und dadurch die 
Markfasern zur Dege­
neration bringen (Ro­
SENBLATT, SCHLESIN­
GER). Die angefiihrten 
Beispiele gentigen, um 
ein anschauliches Bild 

Abb.6. Ein spaltfiirmiger Hohlraum nimmt das gesamte Grau der 
einen Rlickenmarkshalfte ein, greift noch auf die Commissur und die 
gegenseitige Intermediarzone liber und entsendet mehrere Spalten in das 
RlickenmarksweiB. (WOLTER.S-Markscheidenfarbung, Vergr. 7,5fach.) 

von der graBen Mannigfaltigkeit zu geben, die in der Langs- und Breitenaus­
dehnung, in der Gestalt und Lage der syringomyelitischen Hohlen herrscht. 

Abb.7. Ein Querschnitt durch die Medulla oblongata in Hiihe der Pyramidenbabnkreuzung zeigt 
eine Spaltbildung, die vom Zentrum lateral gegen eine spinale Trigeminuswurzel und ventral 
gegen die Pyramiden zieht. Wandfibrose der GefaBe, Verdickung der weichen Rlickenmarkshaute. 

(VAN GIEsoN-Farbung, Vergr. 7,5fach.) 

Die Miterkrankung der Medulla oblongata gibt sich meist schon durch eine 
starke Asymmetrie der Oblongatahalften kund. Unter den gewohnlich ein­
seitigen Spaltbildungen der Oblongata lassen sich medial und lateral gelegene 
unterscheiden. Die medialen SpaIten durchtrennen in ihrem Verlauf haufig 
die Fasern der Schleifen-, selten die der Pyramidenbahnkreuzung. Von der 

21* 
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Gegend des Zentralkanals sieht man Spalten sowohl fast senkrecht dorsal 
gegen die Hinterstrangskerne, wie lateral gegen die spinalen absteigenden 
Trigeminuswurzeln verlaufen (Abb. 7). Nur selten erreichen die Spaltraume 
die Peripherie der Oblongata und kommunizieren mit dem Subarachnoideal­
raum. Nach Eroffnung des Zentralkanals zum 4. Ventrikel zieht haufiger ein 
Spalt von der Gegend der Hypoglossuskerne in das Gebiet der spinalen Tri­

Abb. 8. Mehrere kleinere HoWen im Vorderhorn des Lnmba l­
markes und eine groJ3ere im Hinterhorn. Die HoWen im Vorder· 

horn grenzen direkt a n die umliegenden Markfasern. 
(W OLTERS' Markscheidenfarbung, V ergr. 13,8 fach.) 

geminuswurzel, wobei 
er sich gegen sein late­
rales Ende verjungt. 
Die lateral gelegenen 
Spaltraume erstrecken 
sich unter anderem vom 
Corpus restiforme gegen 
die Hauptolive. In der 
Medulla oblongata herr­
schen die spaltformigen 
Hohlraume vor, ausge­
dehntere Hohlen sind 
Ausnahmen. Gewohn­
lich reicht der Krank­
heitsproze13 nach oral 
bis zur Bruckengegend 
und selbst bei ausge­
dehnten Syringobulbien 
greift der Proze13 nur 
ausnahmsweise auf die 
Brucke selbst uber. 1m 
allgemeinen sind die 
Spaltraume im verlan­
gerten Mark mit Hoh­
lenbildungen im Riik­
kenmark kombiniert. 

Art des Prozesses. 
Die Hohlen, deren Form 
und Topik soeben ge-
schildert wurden, gren­
zen zum Teil direkt an 
die umliegenden Mark­
fasern (Abb. 8), zum 
Teil sind sie, was be­
sonders fUr die spaltfor­
migen Hohlen zutrifft, 

von einem schmalen Saum von marklosem Gewebe umgeben. Zuweilen liegen in 
den Hohlen noch Reste von nekrotischen Massen, die schollenformig zerfallene 
Markfasern enthalten (Abb.2) oder es durchziehen die Hohlen spangenformige 
Reste von schwer verandertem Ruckenmarksgewebe, in dem ebenfalls abge­
baute Markfasern gelegen sind (Abb.8, Hinterhorn). Die Markfaserzeichnung 
erscheint in der Umgebung der Hohlen haufig etwas aufgelockert und die Mark­
fasern selbst konnen die verschiedenartigsten Degenerationszeichen, wie Auf­
treibung Vakuolenbildung, Fragmentierung usw. aufweisen. Neben echten 
Hohlenbildungen beobachtet man in den Segmenten, in welchen der Proze13 
noch im Fortschreiten begriffen, also noch relativ jung ist, im Markscheiden­
bild kleine, fleckfOrmige, bald mehr rundliche, bald mehr langliche Areale von 
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Markscheidenausfall (Abb. 9). Diese kleinen, marklosen Flecken bevorzugen 
die Gegend der Intermediarzone und Ofter erkennt man in der Mitte eines 

Abb. 9. Kleine marklose Areale im Gebiet der IntermedHtrzone des Lumbalmarkes, in welchem der 
Prozell noch relativ jung ist. (WOLTERS·Markscheidenfarbung, Vergr. 98fach.) 
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Abb. 10. 1m Vorder- und Hinterhorn des unteren Thorakalmarkes je eine Hohle, in deren Urn· 
gebung so gut wie keine Gliareaktion nachweisbar ist. An Stelle eines Zentralkanals ein Haufen 

von Ependymzellen. (NIssL·Fiirbung, Vergr. 23fach.) 

Fleckens ein kleines GefaB. Die umgebenden Markfasern weisen Degenerations­
zeichen auf, jedoch finden sich innerhalb der Flecken weder zerfallene Mark­
massen, noch Abbauprodukte von Markscheiden. Haufig ragen vom Rand aus 
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einige sich schon schlechter anfarbende Markfasern oder Achsenzylinder in das 
marklose Gebiet. Auch die Ganglienzellen farben sich in diesen Arealen schlechter 
an und man gewinnt den Eindruck, daB die Gliazellen gegeniiber der Um­

Abb. 11. Eine am Rande einer Rohle gelegene Vorderhorn­
ganglienzelle lallt eine geringe Schwellung, eine Auflosung 
der Nl88L·Granuia in der Peripherie und eine Verklumpung 
derselben im Zentrum erkennen. Der Zellkern erscheint 

auffallend klein, jedoch nicht hyperchromatisch. 
(NI88L-Farbung, Vergr. 240fach.) 

gebung an Zahl zuriickstehen. 
Die noch vorhandenen Glia­
kerne sind etwas chromatin­
reicher als die in der Um­
gebung und erscheinen ge­
schrumpft, Gliafasern fehlen 
innerhalb der marklosen 
Herde. Bei starkerer Ver­
groBerung gewinnt man im 
Markseheiden- wie im NISSL­
Bild den Eindruek, daB das 
Gewebe die Neigung zeigt, 
kornig zu zerfallen. In einigen 
marklosen Arealen ist es aueh 
bereits im Zentrum zur Ent­
stehung einer kleinen Hohle 
gekommen. Naeh Dureh­
musterung einer groBeren 
ReihevonPraparaten erkennt 
man, daB der Nekrose keine 
Gliose vorausgegangen ist, 

sondern daB eine primare Nekrose vorliegt. Die Lage der Herde laBt daran 
denken, daB vielleieht vasale Einfliisse fiir das Zustandekommen der Herde 
verantwortlieh sind, sieher handelt es sieh nieht um Erweiehungsherde. 

Abb.12. Zweikernige grolle Rinterhornganglienzelle. 
(NI88L-Farbung, Vergr. 300fach.) 

Ein anderer Fall von ausge­
dehnter Spaltbildung, bei dem der 
ProzeB sieh im wesentliehen auf 
Hals- und Brustmark besehrankte, 
zeigte im Lendenmark, und zwar 
in der Wurzeleintrittszone eine 
Aufloekerung der Markfasern. Die 
im allgemeinen nieht sehwerer 
gesehadigten Markseheiden wer­
den dureh ein 6dem auseinander­
gedrangt. 

1m NISSL-Bild erseheinen die 
Hohlen bei sehwaeher VergroBe­
rung scharf abgegrenzt, wie aus­
gestanzt; die Ganglienzellen kon­
nen, soweit sie nieht dureh die 
Hohlenbildung zerstort wurden, 
weitgehenderhaltensein (Abb.lO). 
Die nahe am Hohlenrand ge­

legenen Ganglienzellexemplare zeigen geringe Sehwellung und Abrundung 
ihres Zelleibes, Auflosung ihrer NIssL-Granula in der Peripherie und Ver­
klumpung derselben im Zentrum (Abb. ll). Der Zellkern erseheint dabei 
auffallend klein, jedoeh nieht hyperehromatiseh, der Nucleolus ist selten 
etwas aufgequollen, im allgemeinen unverandert. Daneben kommen Zell­
exemplare vor, welehe dem Bilde der primaren Reizung NISSLS entspreehen. 
In der Literatur werden aueh isolierte Veranderungen an den Vorderhorn-
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ganglienzellen vom Typ der primaren Reizung beschrieben (SCHLESINGER). 
In dem FaIle Abb. 1 waren wiederholt zweikernige Ganglienzellexemplare 
sowohl vom Typ der motorischen Vorderhornzellen, wie von dem der groBen 
Zellen des Hinterhorns anzutreffen (Abb.12). 1m Gebiet der Hohlenwand 
kommt es zu einer Anhaufung von progressiv veranderten GliazeIlen, die zum 
Teil der Mikro- und zum Teil der Makroglia angehoren, wobei zwei- oder sogar 
dreikernige Astrocyten nicht selten sind. Die Hohlen sind meist frei von Epen­
dymbelag, doch konnen sie, wenn sie in irgend einer Hohe mit dem Zentral­
kanal kommunizieren, in einzelnen Fallen einen Ependymbelag tragen (Abb. 13). 
Auf alle FaIle ist ein teilweiser Ependymsaum noch kein Grund dafi.ir, eine 

.... -. 
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Abb. 13. Grolle Rohle im Zentrum des Riickenmarks CObergang vom Rals- zum Brustmark) weist 
ventral auf eine kurze Strecke Ependymbelag auf. Kommunikation zwischen Rohle und Zentralkanal. 

(NIBBL-Fii.rbung, Vergr. 22fach.) 

Hydromyelie anzunehmen; von maBgebender Bedeutung fur die Diagnose Hydro­
myelie ist in solchen Fallen der klinische Verlauf der Erkrankung (s. MiBbil­
dungen des Ruckenmarks, Hydromyelie). In einem unserer Falle kommunizierte 
die Hohle nur in den Hals- und Brustsegmenten mit dem Zentralkanal und 
dementsprechend wies in diesen Hohen die Hohle an einzelnen Stellen Ependym­
zellen auf, wahrend im Lumbalmark, wo die Kommunikation mit dem Zentral­
kanal fehlte, auf keinem der zahlreichen Schnitte ein Ependymbelag an irgend 
einer Stelle der Hohlenwand nachweisbar war. In einem weiteren Falle fand 
sich dorsal von einem breit ausgezogenen spaltformigen Zentralkanal, der in 
seiner Umgebung Versprengungen von Ependymzellen aufwies, ein spaltformiger 
Hohlraum, welcher das stark deformierte platte Ruckenmark in seiner Breite 
durchzog und in die Hinterhorner einstrahlte. Dieser spaltformige Hohlraum 
trug an seiner ventralen und dorsalen Wand einen weit ausgedehnten Belag von 
Ependymzellen (s. Abb. 14). In diesem FaIle ist es schwer zu sagen, ob der 
dorsale Spalt, der in anderer Hohe mit dem Zentralkanal kommuniziert, schon 
primar Ependymbelag aufwies oder ob erst sekundar Ependymzellen von dem 
Zentralkanal aus auf die vorher ependymzellfreie Hohlenwand hinubergewuchert 
sind. (Naheres hieruber Kapitel Pathogenese.) 
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Mit den Silber-Gold-Methoden lassen sich die bereits bei der Beschreibung 
des NISSL-Bildes erwahnten mehrkernigen Monstreastrocyten sehr gut dar­
stellen, aber auch in weiterer Entfernung von der Hohlenwand beobachtet 
man zuweilen gar nicht so selten besonders im Grau eine Anhaufung von Astro­
cyten, die durch ihre GroBe imponieren. 

Die Achsenzylinder zeigen in der naheren Umgebung der Hohlen und im 
Areal der Gliosen ebenfalls degenerative Veranderungen, doch scheinen sie 
resistenter als die Markscheiden zu sein. 

Das Scharlachrotbild ergibt in der AuBenzone des gliotischen Ringes ab und 
zu mit Scharlachrot farbbare Substanzen, und zwar liegen diese in Mikrogliazellen. 

Tcilweise mit }~JlCndynl ausgcklc idctcr Spalt 

SpaltfOrmiger IIcotralk:mni 

Abb. 14. Ausgedehnter spaltformiger Rohlraum, welcher das stark deformierte Riickenmark in 
seiner Breite durchzieht und in die Rinterhorner einstrahlt, trll,gt an seiner ventralen und dorsalen 
Wand einen ausgedehnten Belag von Ependymzelien. In dieser Rohe keine Kommunikation mit 

dem ventral von diesem Spalt gelegenen, breit ausgezogenen, spaltformigen Zentralkanal. 
(NlBSL-F1i.rbung, Vergr. 20fach.) 

Die Fasergliose verhalt sich bei den einzelnen Fallen auffallend verschieden. 
Bald beobachtet man besonders bei alteren Hohlen nur einen schmalen Saum 
von anisomorphen Gliafasern, bald greift von einer kleineren dorsal oder neben 
dem Zentralkanal gelegenen Hohle eine ausgedehnte Fasergliose auf das gesamte 
Grau iiber, und zuweilen entsendet diese noch einen dem Septum posterius 
entlang ziehenden Faserstreifen. Die Begrenzungslinie der Hohlen ist meist 
glatt, und nur hier und da ragen Gliafasern in das Lumen der Hohle. Bei den 
Spaltbildungen im Hinterhorn ist oft so gut wie keine Vermehrung der Faser­
glia nachweisbar, hochstens eine geringe Randgliose in der Riickenmarks­
peripherie. Nach unserem eigenen Material gewinnt man den Eindruck, daB 
bei alteren Fallen mit ausgedehnten Hohlen- und Spaltbildungen die Fasergliose 
sehr zuriicktritt. In dem schon mehrmals erwahnten FaIle mit ausgedehnter 
Hohlenbildung, bei dem der ProzeB von oral nach caudal fortschritt, lieB sich 



Mikroskopische Beschreibung. 329 

in den oberen Sacralsegmenten, die im Markscheidenbild keinerlei pathologischen 
Befund zeigten, eine Fasergliose um die anstelle des Zentralkanals vorhandene 
Anhaufung von Ependymzellen nachweisen (Abb . 15). Von dieser Stelle aus 
dehnte sich der ProzeB entlang der Commissur auf das Grau der Intermediar­
zone beiderseits aus, urn sich dann im V order- und Hinterhorn zu verlieren. 
Des weiteren zieht ein Streifen von Gliafasern vom Ansatz des Septum posterius 
keilformig dorsalwarts (Abb. 15). Urn groBere BlutgefaBe verdichtet sich der 
feine Faserfilz zuweilen. Umgekehrt beobachtet man in der Umgebung von 
veranderten GefaBen Auflockerung des Gliafasernetzes. 1m Gegensatz zu der 
Vermehrung der Faserglia steht im Gebiet der Gliose die relative Armut an 

Abb.15. Geringe Fasergliose in der Gegend des Zentralkanals und der Commissur, die einen feinen 
Gliastreifen entlang dem Septum posterius nach dorsal entsendet. In dieser Hohe (Sacralmark) 
sind im Markscheidenbild noch keinerlei Veranderungen zu erkennen. 1m Hals-, Brust- und oberen 

Lumbalmark ausgedehnte Hiihlenbildung. (Gliafaserbild naeh HOLZER, Vergr. 95fach.) 

Gliazellkernen. In der Literatur werden stiel- und stabformige gliotische Massen 
beschrieben, die hinter bzw. neben dem Zentralkanal, in manchen Fallen auch 
urn diesen als Zentrum gelegen sind und sich gegen das umgebende Ruckenmarks­
gewebe wohl abgrenzen lassen (SIMON, SCHULTZE, WESTPHAL). Innerhalb der 
gliotischen Bezirke trifft man zuweilen zahlreiche ROSENTHALSche Fasern an, 
die von ROSENTHAL als degenerierte Gliafasern, von BIELSCHOWSKY als miB­
gluckte, steckengebliebene Versuche einer Markscheidenbildung und von TANNEN­
BERG als Achsenzylinder- und Markscheidenreste gedeutet werden. 

Das Bindegewebe ist meist nicht unwesentlich am ProzeB der Syringo­
myelie beteiligt, und zwar auBert sich diese Beteiligung in einer Wandverdickung 
der Arterienhaute, in einer wandsta.ndigen Membran der Hoble, in "meningiti­
schen" Ringen und in soliden Bindegewebsballen (BIELSCHOWSKY) (Abb. 16 
und 7). Die Wandverdickung kann aIle drei Arterienhaute betreffen, vor­
wiegend aber die Adventitia, die dann einen ausgesprochenen konzentrischen 
Streifen aufweist. Die starke Wandfibrose kann eine hochgradige Verengung 
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des GefaBlumens zur Folge haben, mitunter sind die GefaBe auch geschlangelt. 
Ob eine echte GefaBneubildung vorkommt ist noch fraglich (SCHLESINGER). 
Die stark verdickten GefaBe beschranken sich im allgemeinen auf die dorsalen 

Abb.16. Wandfibrose der Gefillle, Verdickung der weichen Riickenmarksh1tute. Fibriis verdickte 
Gefi\lle auch im Spaitraum geiegen. (VAN GIESON·Bild, Vergr. 24fach.) 

und dorsolateralen Gebiete der Rohle. GefaBe mit starker Wandfibrose kommen 
nicht nur in der Wandung der Spalten vor, sondern sind gelegentlich auch im 
Lumen derselben gelegen (Abb. 16), wobei sie dann plexusartige Knauel von 

Abb. 17. Hiihienwand von einer Bindegewebsmembran, die einen papillenartigen Bau zeigt, aus· 
gekieidet. Wandfibrose der Gef1tlle. (PERDRAV·Bild, Vergr.98fach.) 

typischer Beschaffenheit ahnlich wie in den Naevi vasculosi bilden (LUNDs­
GAARD). Wandstandige Bindegewebsmembranen, denen papillenartige Vor­
spriinge eigen sind, fehlen in aIteren und ausgedehnteren Rohlen so gut wie 
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nicht (Abb.17). Neben den verdickten GefaBen kommen gar nicht selten 
gefaBlose Bindegewebsballen oder geschlangelte Bindegewebsstreifen vor, die 
Verdickung der weichen Haute ist bei den einzelnen Fallen sehr verschieden 
stark ausgepragt, doch fehlt sie nur selten ganz. 

Hohlen- und Geschwulstbildung im Riickenmark. 
Wenn auch die mit echten Geschwiilsten vergesellschafteten Hohlenbildungen 

im Ruckenmark nicht zu der klassischen Syringomyelie zu rechnen sind, zumal 
wenn man das klinische Bild im Auge hat, so mussen sie doch an dieser Stelle 

Abb.18. Mikrocystisches Ependymom. (NIssL-Farbung, Vergr. 26fach.) 

Erwahnung finden, da sie bei den verschiedenen pathogenetischen Erwagungen 
eine wesentliche Rolle spielen. 

KIRCH, der den Begriff der Syringomyelie sehr weit faBt, will unter Syringo­
myelie eine mehr oder minder ausgedehnte Hohlenbildung im Ruckenmark 
auBerhalb des Zentralkanals und zwar besonders dorsal davon verstanden 
wissen. Er unterscheidet je nach der Lage der Hohlraumbildung im Innern 
oder aufJerhalb der Geschwulst eine intra- bzw. extrablastomat6se Syringomyelie. 
Die intrablastomatose Syringomyelie kommt durch Nekrose und Zerfall im 
Innern eines stiftformigen Tumors zustande, wodurch ein mehr oder minder 
ausgedehnter rohrenformiger Hohlraum entsteht, der von den Tumorelementen 
eingerahmt wird. KIRCH selbst beschreibt einen Fall von einem zellreichen 
Gliom, das vom Anfangsteil der Oblongata bis in das unterste Lendenmark 
reicht und einen engkalibrigen kontinuierlichen rohrenformigen Hohlraum ent­
halt. Die Tumorzellen greifen auch auf die weichen Riickenmarkshaute iiber. 
Es durfte sich demnach urn ein Medulloblastom des Riickenmarks mit zentralem 
Zerfall handeln (ii.hnlich Fall G. von PETTE und KORNEY). Auf die Wiedergabe 
der sonstigen in der Literatur angefiihrten hierher gehorigen Falle wird ver­
zichtet, da sie nichts wesentlich Neues bringen. KIRCH fiihrt des weiteren eine 
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Krebsmetastase im Innern des Brustmarkes mit zentralem Zerfall und Hohl­
rohrenbildung als Beispiel einer intrablastomatosen Syringomyelie an. Eine 
intrablastomatose Syringomyelie kann auch · dadurch entstehen, daB in einem 
mikrocystischen Ependymom, vielleicht auch Neuroepitheliom, die trennenden 
Septen einreiBen und so schlieBlich eine groBere zentrale Hohle entsteht. So 
beobachteten wir einen Fall von cystischem Ependymom am Ubergang vom 
Hals- zum Brustmark, in dem die feinen Hohlen schon mit unbewaffnetem Auge 
zu sehen waren. Das histologische Bild Abb. 18 zeigt die zahlreichen kleinen 
mit einem Ependymsaum ausgekleideten Hohlraume, die durch teilweises Ein­
reiBen der trennenden Septen miteinander kommunizieren. Nimmt der Flussig­
keitsdruck in den kleinen Cysten noch zu, so kann es schlieBlich zu einem weiteren 
EinreiBen von Septen und zu der Bildung einer groBen Hohle kommen. Inter­
essant ist in diesem FaIle, 
daB der intramedullare 
Tumor in verschiedenen 

Abb. 19 a. Abb. 19 b. 
Abb. 19 a u. b. Operativ entferntes Tumormaterial, das von einem am tJbergang vom Hals- zum 

Brustmark gelegenen zentralen Tumor stammt. 

Segmenthohen verschiedenen Bau hatte. Zunachst wurde von Prof. FOERSTER 
das Stuck a exstirpiert, welches das cystische Bild Abb. 18 liefert. In einer 
zweiten Sitzung wurde das Praparat b entfernt, von dessen dunnem Ende die 
Abb.20 und 21 stammen. Der solide, von kleinen, meist runden Gliakernen 
durchsetzte Gliastift laBt zentral einen Bindegewebspfropfen erkennen (Abb. 20). 
Der Langsschnitt Abb.21 zeigt die Bindegewebszuge langs getroffen und eine 
zentral gelegene ZerfaIlszone. Bemerkenswert ist des weiteren, daB die GefaBe 
besonders am Rande des Tumors eine ausgesprochene Wandfibrose zeigen. 
Eine wesentliche Fasergliose war in diesem Teil nicht nachweisbar. Ob oral 
oder caudal vom Tumor noch Hohlenbildungen vorhanden sind, laBt sich nicht 
sagen, weil Patientin lebt und nur Operationsmaterial zur Verfugung stand. 

Als extrablastomatose Syringomyelie bezeichnet KIRCH Ruckenmarks­
hohlen, die im wesentlichen auBerhalb des Geschwulstbereiches im angrenzenden 
Ruckenmarksgewebe liegen, ahnlich wie die Hohlen bei den LINDAuschen 
Tumoren im Kleinhirn. Es handelt sich meist um gefii.Breiche Tumoren (Ham­
angioblastome, Angiogliome usw.), in denen Zirkulationsstorungen bedingt 
durch GefaBveranderungen wie hyaline Wandverdickungen mit Einengung des 
Lumens und vielfach vollkommener Obliteration, Endothelwucherungen und 
Thrombenbildung eine serose Transudation nach auBen erzeugen. Der Bau 
des Ruckenmarks, d. h. die Langsanordnung der Markfasern bringt es mit sich, 
daB die weitere Verbreitung der Odemflussigkeit vorwiegend stiftformig und 
nicht kugelig wie im Gehirn erfolgt. KIRCH unterscheidet eine mehr stiftformige 
und eine mehr diffuse Ausbreitung der Odemflussigkeit vom Tumor aus. Bei 
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Abb.20. Ein Qnerschnitt durch den oberen Pol des Tumorstiftes weist einen ganz anderen Ban 
wie Abb. 18 anf. Das von kleinen runden Gliakernen durchsetzte Gewebc zeigt einen zentralen 
Bindegewebspfropf. An den Gefii.J.len rallt eine dentliche Wandfibrose auf. (VAN GIESON-Bild, 

Vergr.32fach.) 

Abb.21. Ein Langsschnitt durch dieses Gebiet zeigt die Bindegewebsziige langs getrofien und eine 
zentral gelegene Zerfallszone. (VAN GIESON-Bild, Vergr. 1l0fach.) 
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der stiftfOrmigen Ausbreitung werden die Gliafasern auseinandergedrangt und 
komprimiert, wodurch es zu einer dichteren Lagerung von Gliafasern und so zu 
einer scheinbaren Vermehrung derselben in der Mantelschicht kommt. Die diffuse 
Durchtrankung mit (}demfliissigkeit bevorzugt zwar auch die Langsrichtung, 
solI aber dabei die betroffene Riickenmarkssubstanz schadigen und zum Unter­
gang von Markscheiden und zum Auftreten von Kornchenzellen fiihren. Auf 
den Markscheidenuntergang reagiert dann die Glia und es kommt schlieBlich 
zu glioser Narbenbildung. Nach KIRCH sollen bei dieser zweiten Art der Gliose 
erstens mehr Gliazellen vorhanden sein, zweitens die Gliafasern ein regelloses 
Filzwerk bilden, wahrend sie bei der stiftformigen Ausbreitung vorwiegend 
parallel zueinander verlaufen und drittens dazwischen noch mehr oder weniger 

Abb.22. Ein Querschnitt in Hohe des 5. Halssegmentes zeigt einen in Gegend des Zentralkanals 
gelegenen, scharf abgegrenzten Tumor mit zentraler Hohlenbildung. Neben dem Tumor zwei aus­
gedehnte Hohlen. 1m Zentrum der Tumorhiihle Bindegewebsballen. Wandfibrose der GefiU3c. 

(VAN GIESON-Bild, Vergr. 8fach.) 

deutliche Zeichen des Zerstorungsprozesses zu beobachten sind. Die Trans­
sudation der (}demfliissigkeit kann bei beiden Arten nach auf- und abwarts 
vom Tumor und auch neben ihm erfolgen. Die soliden Gliastifte erklaren sich 
nach KIRCH durch die diffuse Durchsetzung des Riickenmarksgewebes mit 
(}demfliissigkeit und gliose Vernarbung ohne aIle Hohlenbildung (extrablasto­
matase Gliose). 

Unter unseren intramedullaren Tumoren befindet sich ein Fall von stift­
formigem, zentralgelegenem Gliom, das sich vom 3. Cervical- bis in das 1. Lumbal­
segment erstreckt und bei dem es sowohl innerhalb wie neben dem Tumor zu 
Hohlenbildungen gekommen ist. Die stiftformige Geschwulst liegt bis zum 
10. Brustsegment in der Gegend und dorsal vom Zentralkanal, wobei der Zentral­
kanal in die Tumorbildung mit einbezogen wird (s. Abb. 22). Vom 10. Brust­
bis zum 1. Lendensegment greift der Tumor mehr auf ein Hinterhorn iiber, 
wobei dann der Zentralkanal vom Tumor verschont ist. Die Geschwulst setzt 
sich scharf gegen die Umgebung ab (Abb. 22 u. 23) und ist nicht sehr zellreich 
(Abb.23). 1m NISSL-Bild erkennt man kleine, bald mehr rundliche, bald mehr 
langliche, wenig chromatinreiche Kerne. Nach dem GLOBUS-CAJAL-Bild diirfte 
es sich dabei um kleine Spongioblasten handeln, die von Astrocyten unter­
mischt sind. Wie die Gliafaserfarbung nach HOLZER zeigt, ist der Tumor von 
einem dichten Netz sich wirr verflechtender Gliafasern durchzogen (Abb.24). 
Bemerkenswert ist ein Konvolut von Bindegewebsmassen in der zentralen 
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Abb.23. Zeigt die scharfe Grenze zwischen Tumor und Nervengewebe im BJELSCHOWSKy-Bild. 
Unterhalb des Tumors erkennt man meist rundliche, zuweilen aber auch langliche Zellkerne, deren 

Leib sich nicht mit Silber impragniert. (Vergr. 165fach.) 

Abb.24. Dichte Fasergliose unterhalb des Tumorstiftes. (Gliafaserfarbung nach HOLZER, 
Vergr. 125fach.) 

ZerfallshOhle (Abb. 22). Das Bindegewebe dringt in girlandenformig gewun­
denen Bandern in den Tumor vor (Abb.25). Wahrend die beiden neben dem 
Tumor gelegenen Hohlen von einer dicken Bindegewebsmembran ausgekleidet 
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sind (Abb.26), die papillenartige Bildungen aufweist, fehlt der im Innern des 
Tumors gelegenen Rohle eine Bindegewebsauskleidung vollkommen. Die am 

Abb.25. Vordringen von freien Bindegewebsfasern innerhalb des Tumors. MiiBiger Zellreichtum 
des Tumors. (VAN GIESON-Bild. Vergr.95fach.) 

Abb. 26. Eine dicke Bindegewebsmembran kleidet die auBerhalb des Tumors gelegenen Hiihlen aus_ 
Man beachte den papillenartigen Bau. (VAN GIE80N-Bild. Vergr. 90fach.) 

Rand und dorsal unddorsolateral yom Tumor gelegenen GefaBe zeigen eine 
ausgesprochene Wandfibrose (Abb.22). Die weichen Riickenmarkshaute lassen 
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in manchen Hohen auffallende Verdickungen erkennen. AuBer der Tumor­
und Hohlenbildung beobachtet man gliotische Bezirke, die im Halsmark im 
Seitenstrang und im Lendenmark in einem Hinterhorn und in der Gegend der 
Pyramidenvorderstrange gelegen sind. 

In der Literatur begegnet man einer Reihe von Fallen, bei denen Geschwulst- und 
Hohlenbildungen im Riickenmark miteinander vergesellschaftet vorkommen, so beschreiben 
BIELSCHOWSKY und UNGER sowie GERLACH eine Syringomyelie kombiniert mit einem 
Teratom. 1m FaIle RIEDELS finden sich im Cervical mark ein Tumor vom Typ des Neuro­
epithelioma gliomatosum (ROSENTHAL) und im 5. Thorakalsegment eine groBe mit Binde­
gewebe ausgekleidete Hohle, die mit dem Tumor selbst nichts zu tun hat. Einen weiteren 
Fall von Neuroepithelioma gliomatosum microcysticum, der eine von der Oblongata bis 
in das obere Lendenmark reichende Gliawucherung aufweist, teilt BEYREUTHER mit. Die 

Abb. 27. Ausgedehnte Spaltbildung im Riickenmarksgrau, die Auslaufer in das RiickenmarksweiJ3 
aussendet. Marklichtungen und MarkscheidenausfaJl im RiickenmarksweiJ3. AuffaJlend starke 
Verdickung der weichen Riickenmarkshaute. (WOLTERS-Markscheidenfarbung, Vergr.6,5fach.) 

Praparat meines Mitarbeiters YASUDA. 

stiftformige Gliawucherung solI teilweise von mehrschichtigem Ependym ausgekleidete 
Erweichungshohlen enthalten. In einem Fall von PETTE reicht der Tumor, ebenfalls ein 
Neuroepithelioma gliomatosum microcysticum, das nahezu den gesamten Riickenmarks­
querschnitt einnimmt, vom oberen Halsmark bis in das 4. Brustsegment. Unterhalb der 
Geschwulst dehnt sich eine Riickenmarkshohle, die von einer Bindegewebsmembran aus­
gekleidet und einem Gliafasersaum umgeben ist, bis in den Conus aus. Oberhalb der Ge­
schwulst in der Medulla oblongata findet sich noch eine von gliosem Gewebe eingerahmte 
Hohle. Ein ependymares Spongioblastom des 4. Ventrikels und eine Gliomatosis mit 
Hohlenbildung, die von der Oblongata bis zum Conus das Riickenmark durchzieht, liegen 
im FaIle PICKELS vor. BIELSCHOWSKY und VALENTIN teilen ein Lipom des Riickenmarks 
mit, das mit einer Hydrosyringomyelie und anderen MiBbildungen kombiniert war. Uber 
eine Epidermoidcyste in Hohe des 10. Thorakalsegmentes mit oral sich anschlieBender Glio­
matosis und Hohlenbildung berichten MARINESCO und DRAGANESCO. AuBerdem werden 
noch Syringomyeliefalle vergesellschaftet mit Tumoren mitgeteilt von DAXENBERGER, 
MOELLER, ROSENBLATT, ROSENTHAL, SAXER, SCHUPPEL, SCHULTZE und SOKOLOFF u. a. 

Roblen- und Spaltbildung im Ruckenmark bei Arachnitis proIiferativa cystica. 

FaBt man den Begriff der Syringomyelie weiter, so miissen auch die aus­
gedehnten Hohlen- und Spaltbildungen Erwahnung finden, die zusammen mit 
einer ausgesprochenen Verdickung der weichen Riickenmarkshaute vorkommen. 
Dabei zeichnen sich die GefaBe innerhalb der weichen Riickenmarkshaute, 
weniger die innerhalb der Riickenmarkssubstanz, durch Wandfibrose aus. 
Entziindliche Veranderungen fehlen so gut wie vollkommen, nur ganz vereinzelt 
sind geringe Lymphocyteninfiltrate nachzuweisen. Ein Vordringen von Binde­
gewebe in die Riickenmarkssubstanz ist kaum angedeutet. Die Hohlen- und 
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Spaltbildungen senden zwa:t: kurze Sprossen iIi die weiBe Substanz, beschranken 
sich aber im wesentlichen auf das Riickenmarksgrau (Abb. 27). In der Langs­
richtung erstrecken sich die Hohlen und Spalten iiber nahezu 10 Segmente 
des Brustmarkes. Die Hohlen- und Spaltbildungen sind von einem mehr oder 
minder breiten Saum von zum Teil faserbildenden Astrocyten umgeben. Haufig 
erscheinen die Zellkorper der Astrocyten in der Verlaufsrichtung des Spaltes 
gestreckt. In der Umgebung der Hohlen trifft man nur eine maBige Fasergliose 
an. In einzelnen Segmenten kann man am Rande der Hoble noch Reste von 

Abb. 28. Ein Querschnitt durch das obere Sacralmark HU3t einen 
von der Gegend des Zentralkanals dorsalwarts ziehenden Epen­

dymstreifen bzw. Spalt erkennen. (VAN GIESON-Bild, 
Vergr. 14fach.) Praparat meines Mitarbeiters YASUDA. 

nekrotischem Gewebe fest­
stellen. Eine bindegewebige 
Auskleidung fehlt den Hoh­
len, ebenso sind weder in 
der Hohlenwand noch in 
der nachsten Umgebung 
der Hoble Fettkornchen­
zellen zu beobachten. Be­
merkenswert ist, daB bei 
drei von uns beobachteten 
Fallen, die von meinem 
Mitarbeiter YASUDA spater 
ausfiihrlich veroffentlicht 
werden, im Sacralmark 
eine Spaltbildung im Hin­
terstrangsareal und zwar 
an Stelle des Septum po­
sterius nachzuweisen war. 
Von der Gegend des Zen­
tralkanals zieht zu der dor­
salen Oberflache des Riik­
kenmarks ein Streifen von 
Ependymzellen, der in sei­
ner dorsalen Halfte einen 
schmalen Spalt aufweist, 
der von einer Lage von 
Ependymzellen eingerahmt 
ist (Abb . 28). Von dem 
Hauptstreifen gehen in 
seinem ventralen Anteil 
mehrere kiirzere Seiten­
sprossen abo Zu beiden 
Seiten des Ependymstrei­
fens bzw. SpaItes bemerkt 

man ein schmales Band von kleinkerniger Glia. Mit Hilfe der spezifischen 
Silber - Gold -Methoden lassen sich an diesen kleinkernigen Gliazellen zwei, 
selten drei, ganz kurze Fortsatze darstellen. In diesen schmalen Streifen von 
kleinkerniger Glia erkennt man im HOLzER-Bild einen dichten Gliafaserfilz. 
Freie Silberfibrillen oder eine Vermehrung von Capillaren ist in diesen Bezirken 
nicht nachweisbar. In keiner Hohe des Riickenmarks haben sich die Ependym­
zellen zu einem Zentralkanal angeordnet, sondern sie liegen vielmehr in einem, 
manchmal auch in mehreren dichten Zellhaufen beisammen, wobei in der Um­
gebung dieser Zellhaufen noch versprengte Ependymzellen beobachtet werden 
(Abb.28). 
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Hohlen- und SpaItbildungen in Kombination mit Hirntumoren. 
Nicht so selten sind Hohlen- und Spaltbildungen im Riickenmark mit echten 

Geschwiilsten des GroBhirns kombiniert, so beobachteten wir bei dem FaIle 
von ausgedehnter Spaltbildung im Riickenmark, von dem die Abb. 6 stammt, 
noch eine hiihnereigroBe Geschwulst im Marklager des rechten Stirnhirns, die 
sich makroskopisch nur schlecht gegen ihre Umgebung abgrenzen lieB. Histo­
logisch erwies sich der Tumor als Glioblastoma multiforme mit mehrkernigen 
Riesenzellen und Riesenkernbildung. Aber auch Tumoren, die nicht der Glia­
reihe angehoren, konnen zusammen mit Hohlenbildungen des Riickenmarks 
vorkommen, so beschreiben SILBERMANN und STENGEL eine Kombination von 

Abb. 29. Cyste im Marklager der rechten Kleinhirnhemisphare, den Nucleus dendatus und Wurm 
nach der Gegenseite verdrangend. Der 4. Ventrikel wird durch die Cyste von rechts her eingeengt . 

Syringomyelie mit einem cavernosen Angiom im Bereiche der linken Scheitel­
windungen. 

Eine sehr ausgedehnte Hohlenbildung im Riickenmark (Abb. 1) vergesell­
schaftet mit einer Cyste im Mark des Kleinhirns, welche den Nucleus dentatus 
und den Wurm nach der Gegenseite verdrangt sowie den sich zum Aquadukt 
verengenden 4. Ventrikel von oben und der Seite komprimiert, konnten wir 
vor einiger Zeit beobachten (Abb.29). Die Hohlenwand zeigt groBere gyrus­
artige Vorbuchtungen und entsprechende Furchen, ein wandstandiger Tumor 
ist nirgends nachzuweisen. Histologisch erweist sich die Hohle von einem 
schmalen Saum von markfaserfreiem Gewebe eingerahmt, in der kleine, meist 
rundliche Gliakerne gelegen sind. Eine Bindegewebsauskleidung fehlt, ebenso­
wenig sind mit Scharlachrot farbbare Substanzen nachweisbar. Das Gliafaserbild 
nach HOLZER ergibt eine maBige Fasergliose. Ein ahnlicher Fall von Syringo­
myelie kombiniert mit einer Kleinhirncyste wurde 1929 von VAN BOGAERT 
mitgeteilt. 

Einen haufigen Befund bei Hohlen- und Spaltbildungen im Riickenmark 
bildet der Hydrocephalus internus, der sehr verschieden groBe AusmaBe erreichen 
kann. Kombinationen von Syringo- und Hydromyelie wurden schon von LEYDEN, 

22* 



340 O. GAGEL: Syringomyelie. 

KAH:LER und PICK beschrieben und sind bis in die letzte Zeit wiederholt mit­
geteilt worden. 

Sekundiire Veranderungen an der weiBen Substanz des Riickenmarks. 
Wahrend das Riickenmarksgrau im allgemeinen direkt durch Hohlenbildung 

oder Gliose zerstort wird, kommt bei der weiBen Substanz neben der direkten 
Schadigung durch Gliose, Hohlen- und Spaltbildung noch ein Zugrundegehen 
der Markfasern infolge sekundarer Degeneration in Frage. Daneben konnen 
die Markfasern auch weitgehend verdrangt werden, ohne zu degenerieren. 

Relativ haufig beobachtet man in den caudaleren von der Hohlenbildung 
nicht sehr betroffenen Riickenmarksabschnitten eine absteigende Degeneration 
der Pyramidenseitenstrangbahnen, hervorgerufen durch die Schadigung der 
Pyramidenbahnfasern in oraleren Riickenmarkssegmenten (Abb. 1). Seltener 
erkennt man im Gebiet der Kleinhirnseitenstrangbahnen vor allem im GOWER­
schen Biindel eine sekundare Degeneration, die dann entweder durch direkte 
Zerstorung der Bahn selbst oder ihrer Ursprungsstellen, der CLARKESchen Zellen, 
bedingt ist. 

Seltener weisen die Pyramidenvorderstrange eine absteigende Degeneration 
auf, da die Hohlenbildung oder die Gliose nur selten auf die Pyramidenvorder­
strange iibergreift. In der Mehrzahl der FaIle macht die Gliose und Spaltbildung 
an der vorderen Commissur halt, doch konnen, wie die Abb. 1 zeigt, auch Zer­
storurigen der vorderen Commissur vorkommen. 

Die aufsteigende Degeneration in den Seitenstrangbahnen zeigt sich natiir­
lich auch in der Medulla oblongata. Die zuweilen in dem verlangerten Mark 
beobachtete Schadigung der Pyramiden suchte man als retrograde Degeneration 
zu deuten, was aber mehr als fraglich erscheint. Direkte Schadigung des Corpus 
restiforme mit aufsteigender Degeneration kommt bei seitlichen Spaltbildungen 
in der Oblongata vor. Ebenso beobachtet man aufsteigende Degeneration der 
kontralateralen Schleife bei medialen Spalten, welche die Fibrae arcuatae 
internae zerstort. 

Bei einem Fall von Syringomyelie kombiniert mit Syringobulbie (Abb. 7) 
konnten wir einen Ausfall der PURKINJE- und Kornerzellen und eine Wucherung 
der BERGMANN-Glia nachweisen, und zwar beschrankte sich der ProzeB weit­
gehend auf den Wurm. 

Anatomische Differentialdiagnose. 
Erweichungen im ventralen Hinterstrangsfeld mit sekundarer Hohlen­

bildung findet man zuweilen bei schwerer traumatischer Riickenmarkskompres­
sion mit Querschnittsunterbrechung. Die Erweichungen mit Hohlenbildung, 
die sich oral von der Kompression stellenweise auf 3--4 Segmente und mehr 
erstrecken, konnen AnlaB zu Verwechslungen mit syringomyelitischen Hohlen­
bildungen geben. Ebenso konnen Riickenmarksabscesse zu einer mehr oder 
minder ausgedehnten Hohlenbildung fiihren, die bei oberflachlicher Betrachtung 
an eine syringomyelitische Hohle erinnern kann. Bei multipler Sklerose kann 
ein zentral im Riickenmark gelegener Herd zu einer Verwechslung mit der 
zentralen Gliose bei Syringomyelie fiihren, jedoch laBt sich bei genauerer histo­
logischer Untersuchung ein solcher Irrtum leicht vermeiden. Eine Verwechslung 
mit einer vascularen Malacie diirfte nur bei oberflachlicher Untersuchung vor­
kommen. 

Symptomatologie. 
Je nach dem Sitze und der Breitenausdehnung der Hohlen- bzw. Spalt­

bildung kommt es zur Lasion des Riickenmarksgraues oder zur Lasion des 
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Graues und der Strange. Innerhalb des Riickenmarksgraues kann sich die 
Hohlenbildung zunachst auf das Vorder-, Hinter- oder Seitenhorn mit Inter­
mediarzone beschranken, dementsprechend beobachtet man motorische, sensible 
oder vegetative Storungen. Alle diese Storungen zerfallen wiederum in Reiz­
und Lahmungserscheinungen (s. Symptomatologie der Erkrankungen des 
Riickenmarks von O. FOERSTER, Bd. 5). 

Motorische Storungen. 
Zu den motorischen Reizerscheinungen sind Spontanbewegungen und tonische 

Kontraktionszustiinde der Muskulatur zu rechnen. Die Spontanbewegungen, 
die haufiger an den oberen als an den unteren Extremitaten beobachtet werden, 
auBern sich in Wackeln und Zittern, in einem gleichmiWigen schnellschlagigen 
Tremor der Finger, der an Intentionstremor erinnert, in choreiformen und 
ausnahmsweise in athetoiden Bewegungen (AUSTREGESILO, GALLON und COL­
LARES). Die choreatischen Zuckungen stellen sich besonders beim Versuch, 
Bewegungen auszufiihren, ein. 1m allgemeinen bestehen die Spontanbewegungen 
nur kurze Zeit, doch konnen sie auch Monate und Jahre hindurch dauern. 

MARINESCO fiihrt die in seinem FaIle beobachteten klonischen Zuckungen 
auf einen Reizzustand der motorischen Vorderhornzellen zurUck, hervorgerufen 
durch eine Gliose im Vorderhornareal. STRUMPELL dagegen glaubt, daB zur 
Aus16sung der Spontanbewegungen eine Lasion der motorischen und sensiblen 
Bahnen erforderlich ist. 

Tonische Krampfe, die meist erst in den fortgeschritteneren Stadien auf­
treten, kommen haufiger an den oberen als an den unteren Extremitaten vor 
(MARTIN). Syringomyeliefalle, die mit einem Tumor vergesellschaftet sind, 
gehen relativ haufig mit tonischen Krampfen einher, weshalb man diese auf 
eine Lasion der Pyramidenbahn zuriickfiihrt. In vereinzelten Fallen hat man 
auch myotonieartige Storungen der atrophierenden Muskulatur beschrieben, 
so werden bei Kalteapplikation auf die Muskulatur die Muskeln steif, bretthart 
und schwer beweglich. 

Motorische Ausfallserscheinungen. 
Die Muskelatrophien beginnen viel haufiger an den oberen Extremitaten, 

als an sonst irgendeinem anderen Korperabschnitt und beschranken sich ofter 
nur auf diese. Meist sind die Atrophien einseitig oder wenigstens einseitig starker 
ausgepragt, nur ausnahmsweise besteht Symmetrie. Gewohnlich werden zuerst 
die kleinen Handmuskeln vom Muskelschwund befallen, wodurch die Spatia 
interossea einsinken und der Daumen- und Kleinfingerballen schwinden. Auf 
diese Weise entsteht Klauen- oder Krallenhandstellung, ahnlich wie bei der 
spinalen Muskelatrophie. Auch die sog. "Affen- und Predigerhand" beobachtet 
man nicht so selten. Von distal schreitet die Atrophie allmahlich bald mehr auf 
die Schulter- und Oberarmmuskulatur, bald mehr auf die des Unterarmes fort. 
Nicht so selten setzen die Muskelatrophien im Schultergiirtel ein (Humero­
Scapulartypus), wobei dann die Kleinhandmuskeln frei von Atrophie bleiben. 
Auch die Rumpf- und Atemmuskulatur konnen von Muskelschwund ergriffen 
werden, es gilt dann fiir die Rumpf-, Hals- und die Muskeln der unteren Ex­
tremitaten ebenfalls, daB die Atrophie nur ausnahmsweise eine Symmetrie 
aufweist. Die Beine, die nur selten befallen werden, zeigen dann einseitigen 
Pes equino-varus oder Pes calcaneus. 

Fibrillare Zuckungen sind in den atrophierenden Muskeln nicht selten. 
Quantitative wie qualitative Veranderungen der elektrischen Erregbarkeit 
kommen vor, doch ist eine ausgesprochene Entartungsreaktion selten und 
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gleichzeitig hochstens an einigen Muskeln und an diesen auch nur biindelformig 
nachzuweisen. Pseudohypertrophie der befallenen Muskulatur wird in der 
Literatur erwahnt, doch herrscht hieriiber noch keine Sicherheit. 

In den Muskeln selbst hat man neben der Atrophie mitunter auch Infiltra­
tionsprozesse beobachtet, die zu einer erheblichen Anschwellung- und Resistenz­
zunahme fiihren konnen. "Obergange zu lokaler Verknocherung von Sehnen 
und Muskeln ahnlich der ossifizierenden Myositis, aber doch wohl von ihr zu 
trennen, kommen vor (LORENZ). 

Haufig gehen den Atrophien Muskelpare8en voraus, die sich mitunter ganz 
plOtzlich entwickeln; so erwahnt E. MULLER einen Fall von Syringomyelie, bei 
dem doppelseitige Radialislahmung apoplektiform einsetzte. (Hter liegt den 
Muskelparesen nicht eine Erkrankung der Vorderhornzellen, sondern eine 
Pyramidenbahnlasion zugrunde. Besonders an den unteren Extremitaten 
macht sich die Miterkrankung der Pyramidenbahn durch eine anfangs oft ein­
seitig starkere Ermiidbarkeit bei korperlichen Anstrengungen bemerkbar, 
spater kommen dann schmerzhafte Spasmen dazu, und es entsteht schlieBlich 
das Bild der spastischen Paraparese. SpitzfuB- und Adduktionsstellung der 
Beine sowie Kontrakturen und teilweise Fixation der Gelenke vervollstandigen 
spater das Bild der Pyramidenbahnschadigung. Sind die Pyramidenbahnen 
oberhalb der Halsmarkanschwellung in Mitleidenschaft gezogen, so konnen 
auch die oberen Extremitaten spastische Erscheinungen aufweisen. 

Die histologische Untersuchung der atrophischen Muskeln kann einen voll­
kommen normalen Befund ergeben, zuweilen erweist sich aber das intermusku­
lare Bindegewebe etwas gewuchert. Es werden aber auch leere, zum Teil mit 
zahlreichen Kernen gefiillte Sarcolemmschlauche beschrieben. Dichotomische 
Faserbildungen und Vakuolen lassen sich nur selten feststellen. Ein Fehlen von 
Querstreifung der Muskeln bei erhaltener Langsstreifung beschreibt FRIEDRICH. 
Die intramuskularen Nerven sollen in mehreren Fallen weniger markhaltige 
Fasern als normal enthalten haben (DEJERINE, SOTTAS). Veranderungen an den 
intramuskularen GefaBen sind von J OFFROY und ACHARD festgestellt worden, 
und zwar bestehen sie in einer Verdickung der GefaBwandungen und in einer 
GefaBo blitera tion. 

Sensible Storungen. 
Sensible Reizerscheinungen. Die sensiblen Ausfallserscheinungen gehen 

vielfach mit qualvollen sensiblen Reizerscheinungen einher oder letztere eilen 
den ersteren sogar voraus. Schon friihzeitig und relativ am haufigsten spielen 
sich die Reizerscheinungen auf dem Gebiete der Temperatur- und Schmerz­
empfindung ab, wobei ein Teil der Kranken das Gefiihl hat, als ob die Beine 
oder besonders die Arme mit heiBem Wasser iibergossen worden oder die Kleider 
in Brand geraten seien, wahrend ein anderer heftigste Kalte empfindet. Relativ 
haufig geben die Kranken an Handen oder FiiBen ein Gefiihl von Eingeschlafen­
sein und Ameisenlaufen an oder sie klagen iiber rheumatische oder stechende 
Schmerzen, wobei sich letztere besonders an den Fingern lokalisieren. Andere 
Kranke haben das Gefiihl, wie wenn sie mit einem Bla~ebalg angeblasen wiirden 
(ROTTER). Ein anhidrotischer Patient hatte den Eindruck, als wenn er von 
SchweiB triefen wiirde (SCHLESINGER). Sehr heftige, blitzartige Schmerzen, 
wie sie der Tabes eigen sind, sowie Giirtelgefiihl kommen gelegentlich vor, man 
muB aber dann die Moglichkeit einer Kombination von Syringomyelie mit 
Tabes im Auge haben. Bei einer hochsitzenden Syringomyelie werden auch 
Occipitalneuralgien mitgeteilt. Mit der Entwicklung der sensiblen Ausfalls­
erscheinungen verschwinden im allgemeinen die sensiblen Reizerscheinungen 
oder sie nehmen wenigstens an Intensitat ab, doch konnen sie gelegentlich trotz 
bestehender Analgesie Jahre hindurch andauern (Anaesthesia dolorosa). 
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Sensible Ausfallserscheinungen. 1m Hinblick auf die Form des Ausbreitungs­
gebietes lassen sich zwei Haupttypen von sensiblen Ausfallserscheinungen 
abgrenzen, namlich 1. del' gewohnliche segmentale, 2. del' seltenere zirkulare, 
strumpfband- odeI' handschuhformige Typus. 

Die segmental begrenzten Sensibilitatsstorungen konnen bedingt sein 1. durch 
eine Hohlen- bzw. Spaltbildung im Hinterhorn (Hinterhorntypus); 2. durch 
eine Schadigung del' hinteren Wurzel infolge von Gliose am Apex odeI' Spalt­
bildung in del' hinteren Wurzel (radikularer Typus) (siehe Pathologie). 

Sowohl dem Hinterhorn- wie dem Hinterwurzeltypus, die sich beide hin­
sichtlich del' Form des Ausfallsgebietes nicht voneinander unterscheiden lassen, 
sind am Rumpfe charakteristische gUrtelformige Zonen von Sensibilitatsausfall 
eigen, deren Begrenzungslinien senkrecht zur Korperachse verlaufen. An den 
Extremitaten stellen sich diese Zonen als ununterbrochene bandformige Streifen 
dar, welche del' Achse del' Extremitaten annahernd parallel ziehen; am Kopfe 
sind es zwiebelschalenartig ineinander gefiigte Bezirke ungefahr mit dem Munde 
im Mittelpunkt. Die Syringomyelie kann bei jedem beliebigen Hohensitze die 
oberflachlichen Empfindungsqualitaten betreffende Sensibilitatsstorungen von 
segmentalem Typ erzeugen; dieses gilt sowohl fiir dissoziierte, wie nicht dis­
soziierte Empfindungslahmungen. 

Del' seltenere, strumpfband- odeI' manschettenfOrmige Typus ist gekenn­
zeichnet durch eine zirkulare Begrenzungslinie, die im allgemeinen senkrecht 
zur Achse del' GliedmaBen steht. BROUWER erklart diese Form des Sensibilitats­
ausfalles damit, daB die Zellen fiir die distalen Abschnitte eines Dermatoms 
an del' Basis des Hinterhornes gelegen sind, wahrend die den proximalen Der­
matomabschnitten zugeordneten Zellen am Apex des Hinterhornes liegen. Da 
im allgemeinen del' syringomyelitische ProzeB von del' Basis gegen die Spitze 
des Hinterhornes fortschreitet, kommt diesel' handschuh- odeI' strumpfband­
formige Sensibilitatsausfall zustande. (Einzelheiten siehe Kapitel Sympto­
matologie del' Erkrankungen des Riickenmarks, Bd. V.) 

Die sensiblen Ausfallsgebiete bei del' Syringomyelie, die durch Leitungs­
unterbrechung von langen sensiblen Bahnen bedingt sind, werden durch eine 
Linie begrenzt, welche dem segmentalen Typ entspricht (zentraler Typus). 
Bei alleiniger Unterbrechung des Vorderseitenstranges kann ein Bild entstehen, 
das eben so eine iiber eine groBere Reihe von Riickenmarkssegmenten sich 
erstreckende Spaltbildung im Hinterhorn erzeugen kann. Erfolgt die Leitungs­
unterbrechung del' langen Bahnen im verlangerten Mark, so entsteht das Bild 
del' Hemianasthesie mit parallel zur Rumpfachse verlaufender Grenzlinie. 

1st schon durch die Kombination vom segmentalen und zentralen Typ die 
Moglichkeit einer groBen Zahl verschiedener Begrenzungsformen des Sensi­
bilitatsausfalles gegeben, so wird durch das Vorkommen von sekundarer Er­
krankung peripherischer Nerven jede Begrenzungsform moglich. 

Eine genaue Bestimmung und Deutung del' Begrenzungslinien von Sensi­
bilitatsausfallen kann bei del' Syringomyelie zuweilen recht schwierig sein, weil 
dabei of tel' die Suggestibilitat des Kranken eine groBe Rolle spielt. 

Storungen der einzelnen Empfindungsqualitiiten. Charakteristisch fUr die 
Syringomyelie ist die Empfindungsstorung vom Hinterhorntypus, d. h. eine 
isolierte oder wenigstens im Vergleich zu den anderen Empfindungsqualitaten 
vorherrschende Ausschaltung del' Schmerz- und Temperaturempfindung, die 
wegen ihres haufigen Vorkommens bei Syringomyelie auch als "syringomye­
litische Dissoziation del' Empfindungen" bezeichnet wird (SCHULTZE und 
KAHLER). 

Das Zustandekommen diesel' Dissoziation del' Empfindungen findet seine 
Erklarung darin, daB die in den hinteren Wurzeln in das Riickenmark 
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eintretenden sensiblen Fasern, deren Ursprungszellen im Spinalganglion gelegen 
sind, innerhalb des Riickenmarks verschiedenen Verlauf nehmen. Die Fasern 
fiir die Tiefensensibilitat, insbesondere fiir die Lage- und Bewegungsempfin­
dungen ziehen in die Wurzeleintrittszone der Hinterstrange und dann in den 
Hinterstrangen aufwarts zu den Hinterstrangskernen. Die Fasern fiir die 
Oberflachensensibilitat, insbesondere fiir die Schmerz- und Temperaturempfin­
dung treten dagegen in die Hinterhorner ein und enden dort an den groBen 
Zellen des Hinterhornes. Die Neuriten dieser Zellen ziehen dann groBtenteils 
einige Segmente hoher durch die Commissur zum gekreuzten Vorderseiten­
strang. Die Fasern fUr die Beriihrungsempfindung nehmen zum Teil den eben 
beschriebenen Verlauf, zum Teil ziehen sie in den Hinterstrangen aufwarts zu 
den Hinterstrangskernen. Wie bei der topischen Beschreibung der Spalt­
bildungen gezeigt wurde, bevorzugen diese die graue Substanz und vor allem 
das Hinterhorn, weshalb diese Art von Sensibilitatsstorung so haufig bei Syringo­
myelie beobachtet wird (siehe Symptomatologie der Erkrankungen des Riicken­
marks, Bd. 5). 

Schmerzempfindungsstorungen. Wie bereits erwahnt, kann der Analgesie 
ein Stadium heftigster Spontanschmerzen vorausgehen oder es kann sich aus 
einer Hyperalgesie zunachst eine Hypalgesie und schlieBlich eine Analgesie 
entwickeln. An den Schleimhauten kann ebenso wie an der Haut eine Herab­
setzung der Schmerzempfindung beobachtet werden, jedoch haufiger an der 
Schleimhaut der Mund- und Rachenhohle, seltener an den Schleimhauten der 
Urethra, der Blase und des Rectums sowie der Konjunktiven. Auch ein Verlust 
des Hodenschmerzes kommt nicht so selten vor. Die Abstumpfung oder der 
Verlust der Schmerzempfindung erstreckt sich nicht nur auf die Haut und 
Schleimhaute, sondern auch auf die tieferen Gebilde wie Periost, Knochen und 
Gelenkkapseln. Das Einschlagen einer Nadel in den Knochen wird zwar ebenso 
wie das Einstechen derselben in die Haut gefiihlt, jedoch nicht als Schmerz 
empfunden. 

Bei Syringomyelie ohne Beteiligung des verlangerten Markes erstreckt sich 
die Storung der Schmerzempfindung nach oral hochstens bis zur Scheitel-Ohr­
Kinnlinie, der oralen Grenze des 2. Cervicalsegmentes. 

Temperaturempfindung. Parasthesien des Temperatursinnes gehen relativ 
haufig dem Verlust der Temperaturempfindung voraus. Die beiden Tem­
peraturqualitaten sind zwar meist gleichzeitig, jedoch haufig in verschiedenem 
Grade beeintrachtigt. Oft entwickelt sich die Thermoanasthesie so schleichend, 
daB sie von den Kranken selbst gar nicht bemerkt wird. Zunachst riickt die 
Reizschwelle fiir die Temperaturwahrnehniung nach oben, so daB nur groBere 
Temperaturdifferenzen erkannt werden. Thermohypasthesie und Thermo­
anasthesie treten oft schon in friihen Stadien der Erkrankung auf und gar nicht 
selten gehen sie den Storungen der Schmerzempfindung voraus. Die Warm­
und Kaltempfindung konnen so gestort sein, daB nur eine der beiden Qualitaten, 
aber diese normal empfunden wird. So kann ein Kranker aIle Abstufungen der 
Kalteempfindung wahrnehmen, wahrend er an Stelle der Warmempfindung nur 
Tasteindriicke erhalt (DEJERINE). Bei Warmanasthesie kann aber auch eine 
"perverse" Kalteempfindung vorgetauscht werden, wobei die Kalte in ihren 
Abstufungen richtig empfunden wird. Selten wird eine echte Perversion der 
Temperaturempfindung beobachtet, bei der warm fiir kalt und kalt fiir warm 
empfunden wird. Es kommt ferner vor, daB nur extreme Temperaturgrade 
verwechselt werden, wahrend maBige Warme und Kalte richtig erkannt werden 
(DEJERINE-TUlLANT). 

Die Schleimhaut der MundhOhle ist ebenso wie die der Urethra und Blase 
nicht so selten thermoanasthetisch. 
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Die Areale der Analgesie und Thermoanasthesie brauchen sich nicht zu 
decken und konnen auch raumlich getrennt voneinander liegen. 

Beriihrungsempfindung. Wenn auch bei der Syringomyelie grobere StOrungen 
der Beruhrungsempfindung meist fehlen, so lassen sich doch in vielen Fallen, 
zumal wenn mit feineren Methoden (WEBERscher Tasterzirkel, FREysches 
Reizhaar, Stimmgabel) untersucht wird, leichte Storungen der taktilen Sensi­
bilitat nachweisen. Zuweilen geht der Anasthesie ein Stadium der Hyperasthesie 
voran. Bei Fallen mit trophischen StOrungen sind Abweichungen der Beruhrungs­
empfindung im allgemeinen haufiger, und zwar werden aIle Ubergange von 
angedeuteter Hypasthesie bis zur kompletten Anasthesie beobachtet. Bei 
wiederholter Beruhrung einer hypasthetischen Hautstelle ist haufig noch eine 
Tastempfindung zu erzielen und zuweilen wird die Beruhrung noch minutenlang 
gefUhlt. Tritt eine Abstumpfung der Beruhrungsempfindung auf, so schreitet 
sie selten auf einem gewissen Hautterritorium bis zur kompletten Anasthesie 
fort, sondern beschrankt sich meist auf ein kleineres Hautareal. 

Tiefensensibilitiit. Storungen des Muskelsinnes sind relativ haufig und 
konnen sich sowohl auf eine Extremitat wie auf eine ganze Korperhalfte er­
strecken; ein Parallelismus mit Storungen der taktilen Sensibilitat ist nur sehr 
selten nachweisbar. Ataxie wird relativ haufig beobachtet und auch das ROM­
BERGSche Phanomen ist gar nicht so selten positiv. 

Der stereognostische Sinn ist ebenso wie die Knochensensibilitat oft hoch­
gradig herabgesetzt. 

Haufiger wird bei Syringomyelie der BROWN-SEQUARDsche Symptomen­
komplex beobachtet, d. h. motorische Lahmung haufig kombiniert mit Hyper­
asthesie auf der einen Seite und gleichmaBige Analgesie und Thermanasthesie 
mit proximaler Grenzlinie segmentaler Natur auf der Gegenseite. 

Vegetative Storungen. 

W ohl bei keiner Erkrankung des Zentralnervensystems werden vegetative 
Storungen in solcher Zahl und Mannigfaltigkeit angetroffen, wie bei der Syringo­
myelie, bei welcher diese in manchen Fallen jahrelang im Vordergrund des 
Krankheitsbildes stehen konnen. Dieses starke Hervortreten der vegetativen 
StOrungen ist ohne weiteres verstandlich, wenn man sich vor Augen halt, daB 
die Hohlen- und Spaltbildungen sehr haufig gerade das Gebiet der Inter­
mediarzone und des Seitenhornes, in das wir die vegetativen Zentren des 
Ruckenmarks verlegen, in Mitleidenschaft ziehen. Die bei Syringomylie vor­
kommenden vegetativen StOrungen teilt man zweckmaBigerweise ein in 
Storungen: 1. der SchweiBsekretion, 2. der Vasomotorik, 3. der Innervation 
des Dilatator pupillae und des MULLERschen Muskels, 4. der Innervation der 
glatten Beckenmuskulatur, 5. der Trophik (Haut, Gelenke, Wirbelsaule, Haar-, 
Nagel-, Knochenwachstum). 

Storungen der SchweiBsekretion. Sowohl Reiz- wie Ausfallserscheinungen 
von seiten der spinalen SchweiBzentren werden bei der Syringomylie relativ 
haufig beobachtet, doch scheint im allgemeinen die Hyperhydrosis etwas vor­
zuherrschen (ANDRE-THOMAS, MANN, L. GUTTMANN usw.). So wird des ofteren 
uber sehr starkes Schwitzen in einer Gesichtshalfte geklagt, das von dem Kranken 
als au Berst lastig empfunden wird. Auch an anderen Korperabschnitten, vor 
allem an einer Bauchseite kann es zu excessivem SpontanschweiB kommen. 
Untersucht man bei einer groBeren Zahl von Kranken mit Syringomyelie die 
SchweiBsekretion, so lassen sich aber gar nicht so selten ausgedehnte anhidro­
tische Korperbezirke feststellen. Bei einem unserer Syringomyeliekranken 
umfaBten die anhidrotischen Bezirke die linke Gesichts- und Korperhalfte, 
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die linke obere und einen Teil der linken unteren Extremitat, des weiteren die 
rechte Schulter und einen Bezirkam rechten Arm (Abb. 30). Zu bemerken 
ist hierzu noch, daB der Kranke an der rechten Bauchseite schon zu Beginn 
des SchweiBversuches stark schwitzte. Auf Befragen gab er an, daB ihm schon 
seit langerer Zeit eine sehr starke unangenehme SchweiBbildung an seiner rechten 
Bauchseite aufgefallen sei. Bei der Halbseitigkeit der Anhidrosis konnte man 
daran denken, daB in vorliegendem FaIle die Anhidrosis durch Unterbrechung 

Abb. 30. Anhidrosis im Gebiet der 
Jinken Gesicbts· und KiirperhMfte, 
der Jinken oberen und zum Teil 
auch unteren E xtremititt , des· 
gleichen an der rechten Schulter 

und am rechten Arm. 

zentrifugaler SchweiBbahnen im verlangerten Mark 
und nicht durch eine ausgedehnte Erkrankung 
des Seitenhornes bedingt ist. Mit Sicherheit 
laBt sich dies nicht sagen, doch bietet der Kranke 
tatsachlich auch bulbare Erscheinungen. Die 
Anhidrosis auf der rechten Korperseite diirfte 
dagegen ziemlich sicher auf eine Seitenhornscha­
digung zuriickzufiihren sein. Auf Grund der 
Literaturangaben laBt sich sagen, daB die SchweiB­
storungen bedingt durch Bahnunterbrechung 
relativ haufig sind. Zu den seltenen SchweiB­
sekretionsstorungen zahlt die sog. paradoxe 
SchweiBsekretion, mit anderen Worten eine auf 
Kaltereize erfolgende SchweiBsekretion. 

Vasomotorische StOrungen. 
Nicht so selten sind die SchweiBstorungen 

mit vasomotorischen Storungen vergesellschaftet, 
so beschreibt KAMINSKY einen Kranken, bei dem 
nach dem Essen von Speisen mit salzsaurem 
Geschmack an der Schlafe und am mittleren Teil 
der Wange zunachst eine Rotung hernach eine 
SchweiBa bsonderung auftrat. Vasomotorische 
Storungen leichteren Grades fehlen so gut wie 
bei keiner Syringomyelie, so beobachtet man fast 
stets eine gewisse Cyanose an Handen und FiiBen, 
die besonders bei herabhangenden Gliedern in 
Erscheinung tritt, und zuweilen auf die Unter­
schenkel und Unterarme iibergreift. Die cyanoti­
schen Hande und FiiBe fallen meist noch durch 
ihre verminderte Hautwarme auf. Seltener wer­
den spinale Odeme mitgeteilt, die eine gewisse 
Ahnlichkeit mit dem akuten circumscripten inter­
mittierenden Hautodem QUINCKES haben sollen. 

KAMINSKY will bei 10% seiner Syringomyeliefalle einen Dermographismus 
albus beobachtet haben. Dermographismus elevatus und Blaschenbildung 
solI bei man chen Kranken schon durch geringe Reize zu erzielen sein. Die echte 
Erythromelalgie zahlt mehr zu den Seltenheiten. Bei der Entstehung der relativ 
haufig zu beobachtenden myxomatosen Schwellung an der dorsalen Seite der 
Hande (Main succulente MARINESCO) diirften neben der Hyperplasie des sub­
cutanen Bindegewebes auch vasomotorische Einfliisse eine gewisse Rolle spielen. 

Storungen in der Innervation des Dilatator pupillae und des M 'OLLERschen 
MuskeIs. Unterschiede in der Weite der Pupillen- und Lidspalten finden sich 
bei der Syringomyelie relativ haufig, nach KAMINSKY in ungefahr 50% der FaIle. 
Nicht so selten sind die Pupille und die Lidspalte auf einer Seite oder auch 
doppelseitig verengt (HORNERsches Syndrom), wobei auf der Seite der Lidspalten-
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und Pupillenveranderung haufig SchweiBsekretions- oder Vasomotorenstorungen 
nachweisbar sind. Die an und fiir sich engen Pupillen reagieren auf Lichteinfall 
noch mit einer weiteren Verengerung, bei Beschattung erweitern sie sich dagegen 
nicht vollkommen. 1m Gegensatz zu den SchweiBsekretionsstorungen, bei 
denen die Reizerscheinungen relativ haufiger sind, treten die Reizerscheinungen 
von seiten des BUDGESSchen Zentrums (Seitenhorngebiet des 8. Cervical­
segmentes und des 1. und 2. Thoracalsegmentes) den Ausfallserscheinungen 
gegenuber in den Hintergrund, nur selten beobachtet man daher eine Erweiterung 
der Pupillen und eine Protusio bulbi. Auch die Unterbrechung der Pupillen­
bahn (im Vorderseitenstrang gelegen) in der Oblongata und im oberen Halsmark 
kann eine Verengerung der Pupillen bedingen, dann spricht aber die verengte 
Pupille auf Cocain mit einer Erweiterung an, was bei der Zerstorung des 
BUDGESchen Zentrums nicht der Fall ist (siehe: Symptomatologie der Erkran­
kungen des Ruckenmarks, Bd. 5). Zuweilen lii.Bt sich auf der Seite des HORNER­
schen Syndroms eine Depigmentation der Iris nachweisen (MANKOWSKY). 

Storungen in der Innervation der inneren Organe. Storungen von seiten 
der Blase fehlen vor allem im Initialstadium der Erkrankung so gut wie voll­
kommen und stellen sich meist erst als terminales Symptom ein. Dann ist zu­
weilen das Gefiihl des Harndranges herabgesetzt oder sogar vollig erloschen. 
Die Blasenentleerung erfolgt haufig nur langsam und unvollstandig, was zum 
Auftreten von Restharn fuhrt. Manche Kranken geben an, daB sie oft auffallend 
lange pressen mussen bis der Harn ausgestoBen wird. Nach SCHLESINGER solI 
auch echtes paralytisches Harntraufeln vorkommen. Die Folgen dieser unge­
nugenden HarnausstoBung zeigen sich in schweren Cystitiden, die aber den 
Kranken mit Ausnahme des hohen Fiebers auffallend wenig Beschwerden 
machen. CHARCOT erwahnt einen Syringomyeliekranken, der an einer spontanen 
Blasenruptur infolge Durchbruchs einer Ulceration ad exitum kam. 

Seltener als die Blasenstorungen sind Storungen der Defakation, die sich meist 
in Sphincterparese und Schwache der Rectummuskulatur mit nachfolgender 
Obstipation auBern. Die durch die Sphincterparese hervorgerufene Inkontinentia 
alvi kommt sowohl vorubergehend wie als Dauersymptom vor. Sie kann einer­
seits auf eine Sphincterschwache wie auch darauf zuruckzufiihren sein, daB 
der Durchtritt des Stuhles von den Kranken nicht gefuhlt wird. 

UnregelmaBigkeiten in der Genitalfunktion werden relativ selten bei Syringo­
myeliekranken beobachtet, sie auBern sich dann meist in einem Erloschen der 
Libido bei Erhaltensein der Erektions- und Ejakulationsfahigkeit, wahrend 
das Schwinden der Erektions- und Ejakulationsfahigkeit ebenso wie das Auf­
treten eines Priapismus (OPPENHEIM) zu den Seltenheiten zahlt. FREUDE will 
bei 2 Syringomyeliekranken, bei denen sich die Hohlenbildung in der Oblongata, 
im Cervical- und im Brustmark bis zum 10. Thoracalsegment ausdehnte, ein 
Ulcus ventriculi beobachtet haben. Bei der Beurteilung der Frage, ob diese 
Magenulcera tatsachlich auch mit der Ruckenmarkserkrankung in ursachlichen 
Zusammenhang zu bringen sind, scheint mir noch eine gewisse Vorsicht am Platze. 

Eine Galactorrhoe im Verlauf einer Syringomyelie teilt ANDRE-THOMAS mit. 
Tropbische Storungen. Die Veranderungen an der Haut und an tieferen 

Weichteilen dUrften groBtenteils auf thermische, mechanische oder toxisch­
infektiose Schadlichkeiten zuriickzufiihren sein, da die Kranken infolge ihrer 
relativ gut erhaltenen Muskelkraft trotz des teilweisen oder vollkommenen Ver­
lustes der Schmerz- und Temperaturempfindung der Arbeit nachgehen. Es 
sollen jedoch auch trophische Storungen der Haut in Gebieten vorkommen, 
in denen die Schmerz- und Temperaturempfindung ungestort sind. Die Empfin­
dungsstorung, die sich gerade bei Handarbeitern besonders nachteilig bemerkbar 
macht, gibt nicht nur AnlaB zu Verletzungen und Verbrennungen, sondern 
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schafft infolge Vernachlassigung der notwendigen SchutzmaBnahmen schlechtere 
Heilungsbedingungen. So entstehen haufig chronische Geschwiire, Panaritien 
und Phlegmonen besonders an den Fingern und Handen, sowie an den Zehen 
und FiiBen, seltener an den Vorderarmen. bfter beobachten die Kranken 
wegen der Schmerzlosigkeit diese phlegmonasen Entziindungen nicht weiter 
und werden erst durch Schiittelfraste auf die Phlegmonen aufmerksam gemacht. 
Die Unachtsamkeit der Kranken bedingt auBerdem eine haufigere Wieder­
holung und eine langere Dauer dieser phlegmonasen Entziindungen, welche dann 
sekundar zu einer Veradung von Blut- und LymphgefaBen fiihren . Weitere 
Folgen sind Verdickungen der Weichteile, Schwielen-, Rhagadenbildung und 
Keratosenbildung der Haut (Abb. 31a und b), hypertrophische Narben, echte 

Abb. 31 a. Rbagaden- und KeratosebiJdung am Abb. 31 b. Braunliche Verfarbung und Furchung 
Handteller. der Nagel. 

Keloide und Warzenbildungen. Ausgedehntere Volumenzunahme der Weichteile 
kannen zu VergraBerungen von Handen und FiiBen fiihren, die als Cheiro- und 
Podomegalie bezeichnet werden. Hypertrophische Verbrennungsnarben findet 
man haufig am Angulus scapulae, an den Ellbogen und den Nates, und zwar 
sind sie meistens durch Anlehnen bzw. Sitzen auf einer heiBen Of en platte 
hervorgerufen. Seltener als Verbrennungen sind Erfrierungen der Finger. Neben 
hypertrophischen Narben sollen auch sehr zarte und atrophische Narbenbildungen 
vorkommen. Auffallend ist in vielen Fallen die schlechte Heilungstendenz 
von Wunden trotz entsprechender SchutzmaBnahmen und Behandlung. Relativ 
seltenkommt es bei der Syringomyelie zu einem echten Druckbrand und noch 
seltener entwickelt sich ein akuter Decubitus. Schuppende Ekzeme und 
pemphigusahnliche Bilder werden after beobachtet, doch trifft man einen 
typischen Pemphigus foliaceus nur selten. Ein mal perforant du pied wurde 
wiederholt beschrieben (BRUNZLOW, SCHLESINGER, CHIPAULT usw.). Ebenso 
Iindet man after die Angaben, daB bei Syringomyeliekranken schon leichtere 
Traumen ausgedehntere Blutaustritte zu Folge haben kannen. Ob und inwie­
weit echte Sclerodermien, Atrophien der Haut und Vitiligoflecke mit der 
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Syringomyelie ursachlich zusammenhangen, ist zur Zeit noch nicht sicher 
entschieden. 

Sehr haufig finden sich bei der Syringomyelie Veranderungen an den Nageln, 
und zwar sowohl nach Seite der Hypertrophie wie Atrophie. Die Nagel konnen 
sehr lang, und nach vorne und den Seiten auffallend gekrummt sein (Klauen­
nagel), wobei sie an ihrer Spitze noch eine Verdickung aufweisen konnen. Zu­
weilen erscheinen sie matt, stumpf, braunlich verfarbt, gefurcht und rissig 
und brechen sehr leicht ab (Abb. 31 b), auch zu einem vollkommenen AbstoBen 
der Nagel kann es kommen. In 
anderen Fallen dagegen sind die 
Nagel auffallend klein und zart. 

Anomalien des Haarwachs­
turns sind zwar des ofteren bei 
Syringomyeliekranken beschrie­
ben worden, doch zahlen sowohl 
die Hypertrichosen wie auch die 
schlechte Entwicklung des Haar­
wachstums zu den seltenen 
Syringomyeliesymptomen. 

Trophische Storungen an den 
Knochen. Trophische Verande­
rungen der Knochen, die sowohl 
atrophischer wie hypertrophi­
scher Natur sein konnen, ent­
wickeln sich haufiger an den 
Ober- als an den Unterextremi­
taten. Bei der atrophischen 
Form hellt sich zunachst die 
Spongiosa mehr und mehr auf 
und die Compacta wird rarefi­
ziert (Abb. 32), wobei der Kno­
chen nicht unerheblich an Um­
fang abnehmen kann. Nach 
NALBANDoFF kann sich die Kno­
chenwachstumsstorung auch in 
einer Kalkverarmung zeigen. 
Oft kommt es dann an solchen Abb. 32. Aufhellung der Spongiosa und Rarefizierung der 
Knochen schon auf geringfUgige Compacta der Ulna. 
Traumen hin zu Spontanfrak-
turen, die infolge des Verlustes der Schmerzempfindung von den Kranken nur 
wenig beachtet werden . . Relativ haufig ist die Spontanfraktur etwas unterhalb 
des Humeruskopfes, wobei dann das distale Bruchstlick durch den Muskelzug 
nach oben gezerrt wird (Abb. 33). Das proximale Bruchstlick (Humeruskopf 
und ein Teil des Schaftes), das naturlich im Schultergelenk durch die Kapsel 
fixiert ist, kommt neben das obere Ende des unteren Bruchstuckes zu liegen. 
Merkwurdigerweise bevorzugen die Spontanfrakturen im allgemeinen von den 
beiden oberen Extremitaten die linke. Wahrend in dem abgebildeten Falle 
kaum eine nennenswerte Callusbildung zu erkennen ist, kann in anderen Fallen 
eine auffallend starke Callusbildung einsetzen. Da der Kranke infolge der 
Schmerzlosigkeit haufig trotz der Fraktur das Glied gebraucht, beobachtet 
man nicht so selten Pseudarthrosebildung. Die hypertrophischen Knochen­
erkrankungen konnen sich sowohl in einer Zunahme des Knochenumfanges 
in all seinen Dimensionen, wie auch in einer Dickenzunahme der Cortical is 
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auf Kosten der Spongiosa auBern. Exostosen von betrachtlicher GroBe und 
kleine osteophytische Wucherungen sind nicht so selten anzutreffen. Am 
Gesichtsskelet kann sich die Knochenwachstumsstorung sowohl in einer 
Hemiatrophie wie Hemihypertrophie kundtun. Die entziindlichen Weichteil­
erkrankungen, die sich besonders an den Fingern lokalisieren, konnen in die 
Tiefe vordringen und so die GefaBe und das Periost schadigen, was dann Er­
nahrungsstorungen des Knochens und Nekrose von Knochenabschnitten ja 
sogar ganzer Knochen zur Folge hat. Von der Nekrose werden besonders die 
distalenPhalangen betroffen und es konnen sich die einzelnenPhalangenabstoBen, 
was den Verlust ganzer Finger nach sich ziehen kann (MORvANscher Typus). 

Abb. 33. Spontaniraktur unterhaib des Humeruskopfes mit Verschiebung der Bruchstiicke infoige 
Muskeizuges. 

Gelenkveranderungen. Die syringomyelitischen Arthropathien lokalisieren 
sich im Gegensatz zu den tabischen hauptsachlich an den oberen Extremitaten 
und nicht an den unteren. Diese Verschiedenheit in der Lokalisation findet 
darin ihre Erklarung, daB bei der Syringomyelie der spinale ProzeB vorzugs­
weise das Hals- und obere Brustmark, bei der Tabes dagegen den lumbodorsalen 
Abschnitt befallt. Am haufigsten erkrankt das Schultergelenk, dann folgen 
das Ellbogengelenk und schlieBlich die Handwurzeln. Die Gelenkerkrankungen 
iiberwiegen beim mannlichen Geschlecht. Nach SOKOLOFF sollen ungefahr 
10% aller Syringomyeliefalle Gelenkerkrankungen aufweisen, nach SCHLESINGER 
sogar 20-25 %. Die Arthropathien konnen namentlich bei schwer arbeitenden 
Mannern, die haufiger Traumen ausgesetzt sind, ein Friihsymptom darstellen. 
Die Gelenkveranderungen, die im Gegensatz zu den Weichteilveranderungen 
die proximalen Gelenke bevorzugen, bestehen in einer Schwellung in der Um­
gebung des Gelenkes und in einem starken ErguB in die Gelenkskapsel, der 
oft akut einsetzt. Die sich rasch bildenden Ergiisse gehen zwar gewohnlich 
nach einiger Zeit (mehrere Tage oder Wochen) wieder zuriick, doch bleibt so gut 
wie immer eine gewisse Vulnerabilitat. Zuweilen kommt es zu einer inter­
mittierenden Anschwellung, was zu einem unformigen Aussehen des Gelenkes 
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fiihren kann. Die Veranderungen betreffen sowohl die knochernen Anteile 
des Gelenks wie die Kapsel undBander, und zwar konnen sie wie bei den Knochen­
affektionen hypertrophischer wie atrophischer Natur sein. 1m ersteren FaIle 
erscheint die Gelenksgegend oft stark aufgetrieben, die knochernen Gelenks­
enden unformig verdickt und der Gelenkknorpel usuriert. Die Synovialis 
tragt zahlreiche Zotten, die sich von der Unterlage ab16sen und als freie Gelenk­
korper im Gelenk flottieren konnen. Die mehr oder minder unregelmaBig 
schwielig verdickte Kapsel weist nicht selten partielle Verknocherungen und 
Knorpelablagerungen auf. Bei der atrophischen Gelenkveranderung, die den 
Humeruskopf bevorzugt, leidet anscheinend zunachst der Knorpeliiberzug. 
Es kann zu einem Schwunde der Gelenkkorper und zur Zerstorung der Gelenk­
pfanne kommen. Am Kopfe entwickeln sich mehrere Schlifflachen und durch 
Abreiben kann ein mehr oder minder groBer Teil des Kopfes, zuweilen der 
ganze Kopf zerstort werden. Die Ausdehnung der Kapsel, die Diastase der 
Gelenksenden und Erschlaffung des Bandapparates sind den hyper- wie atro­
phischen Gelenkveranderungen eigen. Infolge der starken Ausdehnung der Ge­
lenkskapsel, der Diastase der Gelenksenden sowie der Erschlaffung des Band­
apparates kommt es leicht zu Spontanluxationen. Nicht so selten beobachtet 
man eine Kombination von atrophischer und hypertrophischer Arthropathie. 

Die bei der Syringomyelie vorkommenden Gelenkseiterungen konnen 
sowohl auf metastatischem Wege oder von der Umgebung fortgeleitet sowie 
primar ohne nachweisbare Ursachen entstehen. So konnen Spontannekrosen 
des Knochens, die dann zu AbstoBung eines Knochensplitters fiihren, eine 
Gelenkseiterung hervorrufen. Relativ haufig beobachtet man bei der Syringo­
myelie Fistelbildungen, welche in ein Gelenk fiihren und lange Zeit Eiter sezer­
nwren. 

Wirbelsaulen- und Thoraxveranderungen. Wahrend bei der Hydromyelie 
und Spina bifida die Wirbelsaulendefekte meist angeboren und als Entwick­
lungsstorungen zu betrachten sind, entstehen bei der Syringomyelie die 
Wirbelsaulenveranderungen groBtenteils im Verlauf der Erkrankung. Die bei 
der Syringomyelie am haufigsten vorkommende Wirbelsaulenveranderung ist 
die Kyphoskoliose. Meist beginnt die Kyphoskoliose mit einer Skoliose im 
Brustabschnitt, wahrend die Kyphose die unteren Hals- und oberen Brust­
wirbel bevorzugt. Lordosen finden sich bei der Syringomylie nur auBerst selten. 
Die Kyphose tritt oft erst in den Spatstadien der Erkrankung in Erscheinung, 
doch kann sie zuweilen auch zu den Friihsymptomen zahlen und eilt dann den 
Muskelatrophien lang voraus. In der Pathogenese der syringomyelitischen 
Kyphoskoliose spielt die Frage die Hauptrolle: 1st die Riickgratsverkriimmung 
primar und als trophische Storung zu betrachten (CKARCOT) oder ist sie sekundar 
Folge der Degeneration der kurzen Riickenmuskeln (ROTH) und der veranderten 
Statik, hervorgerufen durch einseitige Schulter- und Armerkrankungen 1 Fiir 
die trophische Natur der Skoliose sprechen SyringomyeliefaIle, bei denen die 
Skoliose lange vor den Muskelatrophien auftrat. Auch die Tatsache, daB bei 
der Poliomyelitis acuta anterior nur selten Kyphoskoliosen zu beobachten 
sind, wird fiir die trophische Natur der syringomyelitischen Kyphoskoliose 
ins Feld gefiihrt. Dagegen spricht die Beobachtung, daB die Konvexitat der 
Skoliose nach der schwerer geschadigten Korperseite sieht, mehr dafiir, daB die 
ungleiche Belastung die Skoliose verursacht. 

Neben den Kyphoskoliosen werden bei der Syringomyelie auch degenerative 
Veranderungen an den Wirbeln ohne Kyphoskoliose beobachtet. So zeigte 
einer unserer Syringomyeliekranken in den Lendenwirbeln eine Aufhellung 
der Spongiosastruktur, einen Schwund der Zwischenwirbelscheibe und Spangen­
bildung zwischen dem 2. und 3. Lendenwirbel (Abb. 34). Die Destruktionen 
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sind auch im allgemeinen bei der Syringomyelie weniger ausgesprochen als 
bei der Tabes. 

Bei starkerer Kyphoskoliose riickt der Brustkorb tiefer und der Abstand 
zwischen den unteren Rippenbogen und den Darmbeinschaufeln nimmt ab 
oder verschwindet sogar ganz. Zuweilen sinken das Sternum und die benach­
barten Rippenabschnitte ein, wodurch ein der Trichterbrust ahnliches Bild 
entsteht. Nicht selten kommt bei der Syringomyelie eine als Thorax "en bateau" 
bezeichnete Veranderung vor, die im wesentlichen in einem Einsinken der vor­
deren Brustwand, und zwar in ihren oberen Partien besteht, wodurch die Schultern 
nach vorne zu stehen kommen. Das Zustandekommen des Thorax en bateau 

Abb. 34. Aufhellung der Spongiosastruktur, Schwund 
einer Zwischenwirbelscheibe und Spangenbildungen 

zwischen dem 2. und 3. Lendenwirbel. 

scheint nicht durch eine Atro­
phie der Musculi pectorales ver­
ursacht, da sich diese Verande­
rung auch bei intakter Schulter-

giirtelmuskulatur entwickeln 
kann. Ebenso diirfte der zu­
weilen vorkommende kahnfOr­
mige Thorax als trophische Kno­
chenstorung aufzufassen sein. 

Reflexstorungen. Die Haut­
reflexe konnen bei der Syringo­
myelie auf der analgetischen 
Seite sowohl fehlen wie vorhan­
den sein. Zuweilen sind sie trotz 
der Analgesie sogar auffallend 
lebhaft; sie scheinen sich im all­
gemeinen wie die taktile Sen­
sibilitat zu verhalten. Kitzel­
reflexe konnen auch bei aufge­
hobener Schmerz- und Tempe­
raturempfindung zu beobachten 
sein. Die Sehnen- und Periost­
reflexe verschwinden infolge der 
Unterbrechung des spinalen Re­
flexbogens an den Armen meist 
friihzeitig, wahrend die Sehnen­

reflexe an den Beinen in den Spatstadien infolge Schadigung der Pyramiden­
bahn im Hals- und oberen Brustmark nicht selten eher gesteigert sind. 
Natiirlich gibt es auch Ausnahmen, so konnen bei gleichzeitiger Pyramiden­
seitenstranglasion im oberen Halsmark die Sehnenreflexe an den Armen trotz 
bestehender Muskelatrophien gesteigert sein, wahrend gleichzeitig die Sehnen­
reflexe an den Beinen fehlen konnen, wenn noch eine Spaltbildung im Grau 
des Lendenmarkes vorhanden ist. Bei schwereren Arthropathien konnen die 
Sehnenreflexe der benachbarten Muskeln verschwinden. Der BABINSKISche 
Zehenreflex findet sich bei der Syringomyelie keineswegs konstant. SCHLESINGER 
hat fehlende Sehnenreflexe bei einigen Kranken beobachtet, die weder Sensi­
bilitatsstorungen noch Muskelatrophien boten. LXHR glaubt an eine elektive 
Schadigung des spinalen Reflexbogens. 

Bulbare Symptome. 
Wenn auch der syringomyelitische ProzeB schon relativ friihzeitig auf die 

Medulla oblongata iibergreifen kann, so zahlen reine Formen von Syringobulbie 
doch zu den Seltenheiten. Die Bulbarsymptome entwickeln sich gewohnlich ein-
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seitig oder sind wenigstens einseitig wesentlich starker ausgepragt. 1m Gegen­
satz zu anderen Bulbarerkrankungen nimmt die Syringobulbie im allgemeinen 
einen langsamen Verlauf und ist selbst bei Schadigung des Vagus gutartig 
zu nennen. Auch bei apoplektiformem Beginn ist 
der weitere Verlauf ein chronischer. Storungen 
kommen im Bereich des 5.-12. Hirnnerven vor, 
und zwar steht in der Haufigkeit des Befallenseins 
der sensible Trigeminus an erster Stelle, auf ihn 
folgen dann der Hypoglossus, Vagus, Glossopharyn­
geus und Accessorius, seltener sind der Facialis und 
Abducens erkrankt. 

Trigeminus. Haufig setzen die Storungen im 
sensiblen Trigeminusgebiet mit Kribbeln, Ameisen­
laufen oder bisweilen sogar mit sehr heftigen 
Schmerzen und Kalteparasthesien ein. 1m allge­
meinen greift der ProzeB yom oberen Halsmark auf 
den spinalen Trigeminuskern iiber und dement­
sprechend iiberschreiten die Sensibilitatsstorungen Abb. 35. SOLDERsche Linien. 
yom Halse herkommend die obere Grenze des 2. Hals-
segmentes, die Ohr-Scheitel-Kinnlinie, und riicken dann in zwiebelschalformig 
angeordneten Begrenzungslinien gegen den Mund als Zentrum vor (Abb. 35). 
Die Linien fiihren nach SOLDER, der 1899 als erster die segmentalen Storungen 
des langausgedehnten sensiblen Trige­
minuskerngebietes beschrieb, den Na­
men SOLDERsche Linien. Die zwar nicht 
genau konzentrischen Areale konnen das 
gesamte Trigeminusgebiet bis auf kleine 
Areale um die Augen ergreifen. SCHLE­
SINGER teilt dagegen mehrmals Sensi­
bilitatsstorungen mit, die sich auch auf 
die Augenlider erstreckten. Nach Uber­
schreiten des 2. Halssegmentes riickt, 
wie SOLDER angibt, zunachst nur der 
hintere Schenkel der Kinn-Ohr-Scheitel­
linie oral, wahrend der vordere erst 
spater folgt. Nach KUTNER und KRA­
MER vollzieht sich aber das Ubergreifen 
der Sensibilitatsstorungen bei Syringo­
myelie nicht mit einer solchen Regel­
maBigkeit, diese konnten vielmehr 
inselformige Sensibilitatsstorungen in 
normalen Gebieten nachweisen. Sicher 
spielen auch sonst in der segmentalen 
Unterteilung des Trigeminusgebietes in­
dividuelle Verschiedenheiten eine Rolle, 
so zeigt Abb. 36 einen thermanasthe­
tischen Bezirk bei einer Syringobulbie-

Abb.36. Thermanltsthetischer Bezirk bei einer 
SyringobuIbiekranken, der sich nur auf eine 
GesichtshlUfte erstreckt und yom SOLDERschen 

Schema abweicht. 

kranken, der sich nur auf eine Gesichtshalfte erstreckt und in seiner Aus­
breitung von dem SOLDERschen Schema abweicht, indem die Begrenzungslinie 
von der Gegend vor dem Ohre nicht im Bogen gegen die Stirnhaargrenze, 
sondern entlang dem oberen Augenhohlenrand zu der Nasenwurzel zieht. 
Die Storung erstreckte sich nur auf die Temperaturempfindung, wahrend 
Schmerz- und Beriihrungsempfindung ungestort waren. AuBerst selten beginnt 
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Abb. 37. SensibilitAtsstorung bei einem Faile 
von Syringobulbie. 

der Prozel3, wie in dem Falle von 
REICH, im oralen Teil des sensiblen Tri­
geminuskernes und schreitet caudal vor. 

Fall REICH. 32jahriger Mann bemerkte 
zunachst im Lippengebiet eine Unempfind­
lichkeit fiir Beriihrung, Warme- und Kalte­
reize, die mit unangenehmen Sensationen, 
wie Kribbeln, Ameisenlaufen und bisweilen 
sogar mit sehr starken Schmerzen verbunden 
war. 4 Jahre spater war die Beriihrungs­
empfindung in einem Gebiet aufgehoben, 
das ungefahr dem Versorgungsgebiet des 
1. und 2. Trigeminusastes entspricht. Die 
Begrenzungslinie verlief yom Mundwinkel zu 
der Gegend des auBeren Augenrandes und 
von dort in einer nach vorn konvexen Linie 
zum Scheitel. Die Analgesie zog yom Kinn 
dem Unterkieferrand entlang zum Kiefer­
winkel und von dort vor dem Ohr nahezu 
senkrecht aufsteigend nach der behaarten 
Schlafe und in einer leicht gebogenen Linie 
quer iiber den Schadel, wahrend die Therm­
anasthesie nach hinten abbiegend in einer 
nach hinten konvexen Linie iiber den Scheitel 
hinwegzog. In der folgenden Zeit veranderte 
sich das Areal der Beriihrungsempfindungs­
storung zunachst nicht, dagegen riickte der 
hintere Schenkel der Begrenzungslinie fiir die 
Analgesie etwas caudal. Die Thermanasthesie 
lieB ein verschieden groBes Areal fiir die 

Storungen der Warme- und KaIteempfindung erkennen (s. Abb. 37). Die Begrenzungs­
linie fiir die Warmeempfindungsstorung begann am Kinn, zog dem Unterkiefer entlang bis 

vor das Ohrlappchen, dann iiber 
dieses hinweg in die Gegend des 
Processus mastoideus, und von diesem 
gegen die Schuppe des Rinterhauptes 
(s. Abb. 37). Die Begrenzungslinie 
fUr Kalteempfindung lag am cau­
dalsten, sie begann etwas unterhalb 
des Kinnes und zog unterhalb des 
Unterkieferrandes ringformig in die 
Atlasgegend (s. Abb. 37). Die Abb. 38 
soIl das Tieferriicken der Beriihrungs­
empfindungsstorung wahrend der 
nachsten Zeit vor Augen fiihren. Die 
Begrenzungslinie fiir die Beriihrungs­
empfindung riickte langsam tiefer 
(s. ausgezogene Linie Abb. 38) und 
umgab schlieBlich in Rohe des Ring­
knorpels den Rals. Die Begrenzungs­
linien fUr die Schmerz- und Tem­
peraturempfindungsstorung lagen 
schlieBlich am Ansatz des Raises 
nahe aneinander, wobei aber die Be­
grenzungslinie fUr die Temperatur­
empfindungsstorung doch noch etwas 
caudaler verlief. 

Abb. 38. Zeigt das Fortschreiten des Prozesses. 

Die Begrenzungslinien fUr die 
Empfindungsstorungen stellen in 
diesem Falle ungefahreinN egativ 
der SOLDERschen Linien dar. Die 
verschiedenen EmpfindungsstO­

rungen schreiten 
Thermanasthesie, 
dungsstorung. 

dabei verschieden rasch vor, und zwar am raschesten die 
dann die Analgesie und schliel3lich die Beruhrungsempfin-
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Der Temperatursinn kann isoliert gestort sein (Abb. 36), wahrend die 
Analgesie und Hypalgesie gewohnlich mit einer Thermanasthesie gepaart sind. 
So sprechen die Beobachtungen bei Syringobulbie fiir eine raumlich getrennte 
Leitung von Schmerz- und Temperaturempfindung im Trigeminusareal. Die 
Beriihrungsempfindung kann ebenso wie bei der Syringomyelie nicht oder nur 
unerheblich gestort sein, wahrend die Schmerz- und Temperaturempfindung 
stark in Mitleidenschaft gezogen sind. Beriihrungs-, wie Temperatur- und Schmerz­
empfindungsstorungen werden auch an der Gaumen-, Wangen- und Zungen­
schleimhaut beobachtet, und zwar ist fiir die Mundschleimhaut auf Grund des 
Falles von REICH eine orale Lokalisation innerhalb der Kernsaule des sensiblen 
Trigeminus anzunehmen, da bei diesem FaHe schon bei Beginn der Beobachtung 
die Mundschleimhaut anasthetisch war. Nach SCHLESINGER sollen bei der 
Syringomyelie in der MundhOhle die weiter nach riickwarts und ohrwarts 
gelegenen Schleimhautabschnitte friiher erkranken als die mehr nach vorne 
und naher der Mittellinie gelegenen Teile. Die Cornealreflexe sind nur selten 
abgeschwacht oder voHkommen aufgehoben (Fall REICH). Lokalisationsvermogen 
und Stereognose sind meist nicht oder nur unerheblich verandert. Wahrend 
die sensiblen Storungen im Bereiche des Trigeminus zu den haufigsten Symptomen 
der Syringobulbie zahlen, spielen Storungen von seiten des motorischen Tri­
geminus praktisch keine Rolle. Dagegen werden trophische Storungen wie 
Lockerwerden der Zii.hne und Atrophie der Alveolarfortsatze, Ulcera trophica 
an der hinteren Rachenwand und Haarausfall angegeben. 

Hypoglossus. Von den motorischen Ausfallserscheinungen im Gebiete der 
Medulla oblongata stehen Schadigungen von seiten des Hypoglossus an erster 
Stelle. Die Lahmung der Zunge, die haufig einseitig ist, kann mit fibrillaren 
Zuckungen und Hemiatrophia linguae einhergehen. Beim Herausstrecken 
der Zunge weicht die Zungenspitze nach der gelahmten Seite abo Mit der Hemia­
trophia linguae kann eine Halbseitenlahmung der Gaumen- und Kehlkopf­
muskulatur kombiniert sein, die zuweilen nur voriibergehend ist. 

Vagus. Neben einer halbseitigen Lahmung der Kehlkopfmuskeln, die wie 
bereits erwahnt, nicht so selten in Kombination mit einer einseitigen Hypo­
glossuslahmung vorkommt, beobachtet man vollkommene Lahmung des 
Recurrens, seltener nur eine solche der Postici. Diese Lahmungen auBern sich 
in einer Storung der Sprache oder in Dyspnoe, auch Atrophie eines Stimmbandes 
kommt vor. Von Reizerscheinungen werden Hustenparoxysmen und eigenartige 
Bewegungen der Stimmbander erwahnt. Die sensiblen Reizerscheinungen 
im Kehlkopf zeigen sich in Form von Parasthesien der Temperaturempfindung, 
seltener in Kitzelempfindungen. Die Ausfallserscheinungen dokumentieren 
sich in Fehlen von reflektorischem Husten und des laryngealen Reflexes oder 
wenigstens in Herabsetzung desselben. Als vegetative Storungen im Gebiete 
des Vagus diirften die Beschleunigung und Verlangsamung der Herzschlagfolge 
sowie die stenocardischen Anfalle zu deuten sein, die bei Syringomyelie trotz 
Fehlens einer Erkrankung des Herzmuskels und der Klappen nicht so selten 
beobachtet werden. Die Storung des Magendarmvagus tut sich zuweilen in 
unstillbarem Erbrechen kund. 

Glossopbaryngeus. Geschmacksstorungen kommen hii.ufiger halb- als 
doppelseitig vor und zwar kann die Ageusie bald eine ganze Zungenhalfte 
umfassen, bald sich nur auf die vorderen oder hinteren Zungenabschnitte be­
schranken. Mit der Ageusie ist haufiger eine Analgesie, seltener eine Anii.sthesie 
des Rachens verbunden. 

Accessorius. 1m allgemeinen erkrankt der Musculus trapezius hii.ufiger 
als der Sternocleidomasteoideus, doch ist seine obere Portion meist verschont. 

23* 
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Facialis. Von dem Facialis sind bald nur die Mundpartie, bald samtliche 
Aste beteiligt, wobei es dann zum Lagophthalmus kommt. Nicht so selten 
wird eine Hemiatrophia facialis angegeben. Von vegetativen Storungen des 
Facialis sei nur Anderung in der Speichel- und Tranendriisensekretion erwahnt. 

Acusticus. Vom 8. Hirnnerven, der gewohnlich yom ProzeB verschont 
wird, erkrankt meist nur der vestibulare Anteil. 

Abducens, Trochlearis und Oculomotorius. Storungen von seiten der Augen 
zahlen mit Ausnahme von nystagmusartigen Zuckungen nicht zu den gewohn­
lichen Symptomen der Syringobulbie. Die Pupillendifferenz bei erhaltener 
Lichtreaktion und der Enophthalmus sind, wie bereits erwahnt, auf eine 
Schadigung des Zentrum ciliospinale zuriickzufiihren. Das Vorkommen von 
reflektorischer Pupillenstarre legt eine Kombination mit einer anderen Erkran­
kung des Zentralnervensystems nahe (Tabes oder progressive Paralyse). In 
Ausnahmefallen kann die Spaltbildung oder Gliose in das Mittelhirn reichen und 
bald eine komplette bald nur eine partielle Storung (Lidheber) der auBeren 
Augenmuskeln zur Folge haben. Von den Augenmuskeln selbst ist noch am 
haufigsten der Rectus lateralis erkrankt, und zwar sowohl infolge Zerstorung 
des Abducenskernes wie dessen austretender Fasern. Die inneren Augenmuskeln 
sind nur in sehr seltenen Fallen zerstort. Echten Nystagmus (horizontal, vertikal 
und rotatorisch) trifft man bei Syringobulbie nicht so selten, und zwar an beiden 
Augen gleichzeitig. Noch haufiger sind nystagmusartige Zuckungen, die be­
sonders bei den seitlichen Endstellungen in Erscheinung treten. 

Opticus. In der groBen Mehrzahl der Syringomyeliefalle zeigt das Gesichts­
feld keinerlei krankhaften Befund. Doch wird in Ausnahmefallen eine konzen­
trische Gesichtsfeldeinengung angegeben. Gewohnlich findet man in diesen 
Fallen einen starkeren Hydrocephalus internus, der fiir die Augenhintergrund­
storung verantwortlich gemacht wird. Auch eine Neuritis optica soll der Hydro­
cephalus erzeugen konnen. Es wird noch ein mit Hydrocephalus internus 
kombinierter Fall mitgeteilt, der eine Gesichtsfeldeinschrankung besonders fiir 
Farben aufwies. Nur auBerst seIten geht die Syringomyelie mit einfacher 
Opticusatrophie einher (MAIXNER). Stauungspapille beobachtet man natiirlich 
bei den mit Hirntumoren kombinierten Syringomyeliefallen. 

OHactorius. Eine doppelseitige Anosmie, die nur sehr seIten beobachtet 
wird, sah REICH in seinem Falle von Syringobulbie und fiihrte sie auf Verande­
rung der Nasenschleimhaut infolge Trigeminusschadigung zuriick. 

Psychische Storungen. 
In den spateren Stadien der Syringomyelie sind psychische Storungen 

nicht gerade ungewohnlich, vor aHem erweisen sich Kranke mit vorzugsweise 
trophischen Storungen (MORvANscher Typ) oft auffallend miirrisch und wenig 
mitteilsam. REDLICH teilt eine Kombination von Syringomyelie mit einer 
Psychose und eine solche mit Melancholie mit. Maniakalische Zustande bei 
Syringomyelie wurden von mehreren Autoren beobachtet, ebenso kommt 
eine Kombination von Syringomyelie mit Epilepsie vor. 

Haupttypen der Syringomyelie. 
Je nach dem Hohenabschnitt des Riickenmarks, den der KrankheitsprozeB 

allein oder wenigstens vorwiegend befaHt, entwickeln sich verschiedene Ver­
laufstypen der Syringomyelie, die aber naturgemaB durch zahlreiche "Ober­
gange verbunden sind. 1m allgemeinen unterscheidet man auBer der Syringo­
bulbie, die bereits Erwahnung fand, 4 Haupttypen, namich einen Cervical-, 
Lumbal-, Sacral- und Bulbomedullartypus. 
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Cervicaltypus. 
Der Cervicaltypus kommt von samtlichen Typen am haufigsten vor und 

ist daher schon am langsten bekannt. Am haufigsten beginnt die Erkrankung 
mit sensiblen Reizerscheinungen an beiden Armen, die sich in sehr heftigen 
reiBenden Schmerzen, zuweilen auch lanzinierenden Schmerzen und Parasthesien 
auf dem Gebiete des Temperatursinnes auBern. Die motorischen Storungen 
setzen meist mit einer Atrophie der kleinen Handmuskeln ein, greifen dann 
von der Hand auf die Schulter iiber, wobei gewohnlich der eine Arm yom 
KrankheitsprozeB bevorzugt wird. Die sensiblen Ausfallserscheinungen zeigen 
im allgemeinen Hinterhorntypus, wobei sowohl eine segmentale wie ringfOrmige 
Anordnung der Ausfallsareale vorkommt. Trophische StOrungen an den Weich­
teilen und Knochen (Wirbelsaulenverkrummung), sowie Enophthalmus und 
Miosis aufder Seite des starker befallenen Armes vervollstandigen das Krank­
heitsbild. Die Sehnenreflexe fehlen an den Handen, wahrend sie an der Beinen 
eher gesteigert sind. In den Spatstadien des Cervicaltypus kann es bei Uber­
greifen des Krankheitsprozesses auf das RiickenmarkweiB noch zu spastischen 
Paresen an den unteren Extremitaten und BlasenstOrungen kommen. 

Lumbaltypus. 
Ebenso wie beim Cervicaltypus konnen reiBende oder lanzinierende Schmerzen 

sowie Kalte- und Warmeparasthesien das Krankheitsbild einleiten, aber mit dem 
Unterschiede, daB sich diese sensiblen Reizerscheinungen an den unteren Extre­
mitaten lokalisieren. Neben der dissoziierten EmpfindungsstOrung trifft man 
relativ oft auch StOrungen des Lagegefiihls und Tastsinnes. Hinsichtlich der 
Ausbreitung der sensiblen Storungen gilt das gleiche wie beim Cervicaltypus. 
Den motorischen Lahmungserscheinungen, welche die yom N. peroneus inner­
vierten Muskeln bevorzugen und zu hochgradigen Atrophien fiihren konnen, 
gehen zuweilen motorischen Reizerscheinungen in Form von klonischen 
Zuckungen voraus. Gewohnlich ist die Lahmung an den unteren Extremitaten 
eine spastische, doch kommt auch Fehlen der Patellarreflexe vor. Storungen 
der Urinentleerung sind relativ haufig, desgleichen kann die Genitalfunktion 
herabgesetzt oder vollig erloschen sein. Kyphoskoliose wird haufig, Malum 
perforans dagegen nur au Berst selten beobachtet. 

Sacraltypus. 
1m Vordergrund des Krankheitsbildes stehen beim Sacraltypus die Muskel­

atrophien, die vorzugsweise die Muskeln des Unterschenkels und die kleinen 
FuBmuskeln befallen. Von den Unterschenkeln greift die Atrophie, die haufig 
einseitig oder wenigstens einseitig mehr ausgepragt ist, auf die Muskulatur 
an der Riickseite der Oberschenkel und auf die Musculi glutaei iiber. Ais 
Folgen der Muskellahmung stellen sich haufig Kontrakturen an den Unter­
schenkeln bezw. FuBmuskeln ein, welche zu einer Pesequinovarusbildung 
fiihren konnen. Die sensiblen Ausfallserscheinungen, die den segmentalen 
Ausbreitungstyp bevorzugen, betreffen die Temperatur- und Schmerzempfin­
dung, wahrend die Beriihrungsempfindung in der Regel ungestort bleibt. Sie 
erstrecken sich auf die unteren Extremitaten, das Perineum und die Genitalien 
sowie auf die Schleimhaut von Urethra und Blase. Zuweilen zeigt das Areal 
der Thermanasthesie und Analgesie annahernd Reithosenform. Charakteristisch 
fiir den Sacraltypus ist besonders das Verhalten der Sehnenreflexe, namlich 
Fehlen der Achillessehnenreflexe bei erhaltenen oder sogar gesteigerten Patellar­
reflexen, doch konnen auch die Achillessehnenreflexe gesteigert oder sogar das 
BABINsKI-GroBzehenphanomen vorhanden sein. Von trophischen Storungen 
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beobachtete man Podomegalie, Malum perforans, Panaritien mit Verlust ganzer 
Zehen, Kyphoskoliose, Knochenschwund usw. Die vasomotorischen Storungen 
auBern sich, wie bereits erwahnt, in Kiihle und Verfarbung der Haut an den 
Unterschenkeln. Haufig trifft man Incontinentia urinae oder Fehlen des Gefiihls 
der Blasenfiillung. 

Bulbo·medullarer Typus. 
Dieser Typus der Syringomyelie ziihlt zu den Seltenheiten. Gewohnlich 

beginnt die Erkrankung mit einer Parese der Stimmbander. Infolge doppel­
seitiger Posticuslahmung kann es zu unangenehmen Atembeschwerden kommen. 
Zu den Storungen der Stimmbander gesellen sich dann Schlingbeschwerden, 
Verschlucken usw. Die motorischen Lahmungserscheinungen greifen in der 
Folgezeit auf die Schultermuskulatur iiber. Die sensiblen Storungen, die schon 
relativ friihzeitig einsetzen konnen, bestehen in Reiz- und Lahmungserschei­
nungen von seiten des Trigeminus. 

OSTERTAG unterscheidet 3 besonders gefahrdete Bezirke im Verlaufe des Riickenmarks, 
die zu St6rungen im SchluB der Medullarrinne und zu Syringomyelie neigen, namlich 1. das 
untere Lumbalmark (starkste Kriimmung des F6tus am SteiBende), 2. die Kriimmung des 
Halsmarks und 3. die Nackenbeuge. 

Gewohnlicher Verlauf der Syringomyelie. 
Der Beginn der Erkrankung laBt sich haufig nicht mit Sicherheit fest­

stellen, das Leiden schreitet zunachst nur langsam fort. Parasthesien auf dem 
Gebiete des Temperatursinnes und ungenaue Beschwerden konnen wahrend 
einer langeren Zeitspanne die einzigen Symptome sein. Haufig sind diese 
Beschwerden nur voriibergehend oder intermittierend und werden erst all­
mahlich mehr und mehr konstant. Sensible Ausfallserscheinungen (Hinter­
horntypus) sind haufig die ersten objektiven Symptome und eilen zuweilen 
lange Zeit den motorischen Storungen voraus, da sich der ProzeB in vielen 
Fallen zunachst im Hinterhorn lokalisiert. Das Zeitintervall zwischen den 
sensiblen und motorischen Storungen ist sehr verschieden lang, es kann einige 
Tage bis einige Monate aber auch mehrere Jahre betragen. Neben der gewohn­
lichen dissoziierten Empfindungslahmung kommen auch Storungen der taktilen 
und Tiefensensibilitat vor. Die motorischen Storungen bestehen zunachst in 
langsam fortschreitenden Paresen und fibrillaren Zuckungen. Remissionen 
werden bei der Syringomyelie nicht so selten beobachtet. Infektionen oder 
Traumen, auch seelische, konnen eine Syringomyelie ziemlich plotzlich ver­
schlimmern. In Fallen, in denen spater trophische Storungen auftreten, beob­
achtet man schon friihzeitig vasomotorische und SchweiBstorungen. Der Ver­
lauf der Erkrankung ist gewohnlich ein sehr chronischer, er kann sich iiber 
30-40 Jahre, ja sogar iiber 40 Jahre (Fall DEJERINE) erstrecken. Die langen 
Riickenmarksbahnen (Pyramiden- und Hinterstrangsbahnen) werden bei den 
klassischen Fallen erst in spateren Stadien in Mitleidenschaft gezogen. Die 
Riickenmarkserkrankung selbst fiihrt so gut wie nie ad exitum, sondern meist 
sind es sekundare Infektionen, wie Cystitis, Pyelonephritis, Phthise oder Pneu­
monie, die bei dem schon geschwachten Organismus den Tod zur Folge haben. 

Ungewohnliche Verlaufsform der Syringomyelie. 
Die ungewohnlichen Verlaufsformen entstehen dadurch, daB sich der 

syringomyelitische ProzeB lange Zeit nur auf das Vorderhornareal beschrankt 
(Bild der spinalen Muskelatrophie) oder daB er nur das Vorderhorn und den 
Pyramidenseitenstrang in Mitleidenschaft zieht (amyotrophische Form). Werden 
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durch Spaltbildungen oder Gliomatose im wesentlichen die Hinterstrange 
geschadigt, so kann eine Tabes vorgetauscht werden (Pseudotabes gliomatosa 
nach OPPENHEIM). SchlieBlich konnen trophische Storungen auch im Vorder­
grund stehen, so daB ein der Lepra ahnliches Bild resultiert (MORvANsche Form). 
1st das obere Halsmark zwischen Medulla oblongata und Halsmarkanschwellung 
Sitz der Erkrankung, so kann es unter Schonung der Arme und weitgehendem 
Fehlen anderer Symptome ebenso wie bei der juvenilen Muskeldystrophie zu 
Atrophien im Bereiche der Schulterblatt-, Nacken- und Vorderbrustmuskeln 
kommen. 

Syringomyelie unter dem Bilde der spinalen Muskelatrophie und der 
amyotrophischen Lateralsklerose. 

Treten bei dem cervicalen Typus die sensiblen Reiz- und Ausfallserschei­
nungen znruck, so konnen Krankheitsbilder entstehen, welche der spinalen 
Muskelatrophie (Typus ARAN-DuCHENNE) zum Verwechseln ahnlich sind. Die 
Muskelatrophien, die mit fibrillaren Zuckungen einhergehen, beginnen ebenfalls 
an den kleinen Handmuskeln, greifen dann auf die Vorderarmmuskeln und 
von dort unter Dberspringen des Oberarmes auf den Deltamuskel uber. Vaso­
motorische sowie trophische StOrungen sind ebenfalls beiden Erkrankungen 
gemeinsam und oft kann erst der weitere Verlauf der Krankheit die Diagnose 
sichern. 

Die amyotrophische Form der Syringomyelie beginnt gewohnlich mit Nacken­
steifigkeit und hochgradiger Schwache in Armen und Beinen, die monatelang 
anhalten konnen. Spater setzt eine auffallende Abmagerung ein, welche die 
gesamte Muskulatur ergreift, und zu gleicher Zeit fallt eine Steigerung der 
Sehnenreflexe auf. Die SensibilitatsstOrungen konnen jahrelang fehlen und 
dann auch noch unbedeutend sein. 

Bei den Fallen, welche das Bild einer spastischen Spinal paralyse nach­
ahmen, durfte es sich weit eher um Hydromyelie als um reine Syringomyelie 
handeln, denn bei der ublichen Ausbreitung der Spalt- und Hohlenbildungen 
laBt sich eine fruhzeitige Schadigung der Ruckenmarksbahnen ohne starkere 
Mitschadigung des Ruckenmarksgraues kaum verstehen. 

Pseudotabische Form von Syringomyelie (OPPENHEIM). 
Diese Form der Syringomyelie, bei welcher infolge von Spaltbildung oder 

Gliomatose in den Hinterstrangen an den unteren Extremitaten StOrungen des 
Raumsinnes der Haut und der Tiefensensibilitat beobachtet werden, kommen 
nur relativ selten vor. Meist lassen sich auch in diesen Fallen an den oberen 
Extremitaten Muskelatrophien, dissoziierte Empfindungslahmungen und trophi­
sche StOrungen nachweisen und nicht so selten findet sich eine Kyphoskoliose. 

Syringomyelie mit vorwiegend trophiscben Sti:irungen. 
Diese Form der Syringomyelie wurde von MORVAN 1883 als eigene Krank­

he it aufgefaBt und tragt nach ihm den Namen MORvANscher Typus. Haufig 
beginnt die Erkrankung mit einer Dickenzunahme der Haut und des Unter­
hautzellgewebes, und zwar sowohl am Handrucken wie an der Handflache. 
Die Hohlhand, die oft von dicken verhornenden Schwielen bedeckt ist, weist 
lange tiefe Einrisse und Schrunden auf, die nur wenig Neigung zur Ausheilung 
zeigen. Nach geringfiigigen Traumen treten schwere schmerzlose Panaritien 
und Phlegmonen an den Fingern auf, die zu hochgradigen Verstummelungen 
und Verkruppelungen und sogar zur AbstoBung von End- und Mittelphalangen 
fuhren konnen. Die Erkrankung kann auch auf das Hand- und Ellenbogen­
gelenk ubergreifen und dort schwere Gelenkveranderungen zur Folge haben. 
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Humero-scapulare Form der Syringomyelie. 
Lokalisieren sich die Hohlen- und Spaltbildungen zwischen Medulla oblongata 

und Halsmarkanschwellung, so atrophieren die Schulter-, Nacken- und Vorder­
brustmuskeln, wahrend die Arme im allgemeinen frei von Atrophien sind. So 
entsteht ein Krankheitsbild, das eine groBe Ahnlichkeit mit der juvenilen Form 
von Muskeldystrophie hat. Nicht so selten wird im Beginn der Erkrankung 
tiber Parasthesien und Schmerz in der Schultergegend geklagt. Der Schwund 
der Nackenmuskeln hat ein Herabsinken des Kopfes nach vorne zur Folge, 
und, da haufig gleichzeitig eine Kyphoskoliose der Hals- und oberen Brustwirbel­
saule vorhanden ist, wird das Kinn dem Sternum weitgehend genahert. Die 
Schulterblatter, deren Konturen infolge der Atrophie der Scapularmuskeln 
deutlicher hervortreten, stehen haufig abo Von der Schultergiirtelmuskulatur 
sind vor allem die Musculi rhomboidei, latissimi dorsi, serrati, teretes, sub­
scapulares und levatores scapulae, seltener die Musculi sternocleidomastoidei, 
scaleni, deltoidei und pectorales befallen. In seltenen Fallen erkrankt auch 
die Handmuskulatur, wahrend die Vorder- und Oberarmmuskulatur entweder 
vollkommen oder wenigstens lange Jahre verschont bleiben. Trophische Sto­
rungen an den Schultergelenken konnen die Bewegungsfreiheit der Arme stark 
beeinflussen. Trotzdem der ProzeB in Hohe des 2.-6. Halssegmentes spielt, 
wird das Zwerchfell im allgemeinen vom ProzeB verschont, was aber auch 
bei anderen Erkrankungen in dieser Gegend beobachtet wird, so daB der Grund 
fiir diese Aussparung der Zwerchfellkerne in einer groBeren Resistenz dieser 
Ganglienzellen zu suchen sein dtirfte. 

Pacbymeningitiscbe Form der Syringomyelie. 
Sensible und motorische Reizerscheinungen leiten oft diese Form der 

Syringomyelie ein. Zuweilen wird auch tiber Giirtelgefiihl geklagt. In den 
Anfangsstadien werden zunachst die unteren Extremitaten von den Reiz­
erscheinungen befallen und erst spater greifen diese auf die Wirbelsaule tiber. 
Haufig entwickelt sich das Bild einer Paraparese beider Beine, wobei auch die 
Sensibilitat der Rohe entsprechend gestort ist und besonders ataktische 
Storungen im Vordergrund stehen. Blasen- und Mastdarmlahmungen werden 
nicht so selten beobachtet. 

Krankheitsbeginn und Beteiligung der Geschlechter. 
Der Beginn der Erkrankung fallt am haufigsten in das 3. Lebensjahrzehnt, 

doch muB man sich vor Augen halten, daB die Syringomyelie oft sehr schleichend 
beginnt und daher relativ spat von den Kranken bemerkt werden kann. Die 
weitaus meisten FaIle erkranken zwischen dem 20. und 40. Lebensjahr, doch 
kommt in seltenen Fallen auch Beginn im Kindesalter und oberhalb des 
60. Lebensjahres vor. Von den 85 Fallen von GIZE und OSIANSKAJA erkrankten 
10 im Alter unter 20 Jahren, 60 zwischen dem 20. und 40. Lebensjahr und 15 
nach dem 40. Lebensjahr. Ausgepragte klinische Bilder finden sich in dem 
1. Lebensjahrzehnt nur ausnahmsweise. Syringomyelie kombiniert mit intra­
medullarem Tumor kommt in jedem Lebensalter vor, am haufigsten zwischen 
dem 20. und 30. Lebensjahr (BIELSCHOWSKY). 

Nach den Angaben alterer Autoren erkranken Manner viel haufiger an 
Syringomyelie als Frauen; so finden sich unter den 18 Fallen ROTHS 13 Manner 
und nur 5 Frauen, unter 36 Fallen BRUHLS 28 Manner und nur 8 Frauen. In 
den neueren Statistiken tiberwiegen dagegen die Manner nicht mehr so; unter 
SCHLESINGERS 117 Fallen sind 69 Manner und 48 Frauen und unter den 85 Fallen 
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von GIZE und OSIANSKAJA 51 Manner und 34 Frauen. Es kommen daher durch­
schnittlich auf 14 mannliche Syringomyeliekranke lO weibliche. 

Mit der multiplen Sklerose und Tabes zahlt die Syringomyelie zu den 
haufigsten Riickenmarkserkrankungen; doch scheint ihre Haufigkeit im Siiden 
Deutschlands noch groBer zu sein als im Norden und Osten. 

Di:fferentialdiagnose. 
Da die klassische Syringomyelie gewohnlich im Riickenmarksgrau beginnt 

und sich lange Zeit auf dieses beschranken kann, kommen fiir die Differential­
diagnose zunachst Erkrankungen in Frage, die sich im Riickenmarksgrau 
abspielen. Die Erkrankungen des Riickenmarksgraues lassen sich je nach ihrem 
speziellen Sitz im Vorderhorn bzw. in den motorischen Hirnnervenkernen, im 
Hinter- und Seitenhorn weiter unterteilen. Wie bereits erwahnt, kommt eine 
besondere Verlaufsform der Syringomyelie vor, die sich lange Zeit auf die Vorder­
hOrner beschrankt und dadurch groBte Schwierigkeiten in der Abgrenzung 
gegeniiber der spinalen progressiven Muskelatrophie macht (Typus ARAN­
DUCHENNE). Das Erkrankungsalter und der zunachst langsam schleichende 
Verlauf, sowie die Bevorzugung des mannlichen Geschlechtes sind bei beiden 
Erkrankungen gleich. Ebenso kommen bei der spinalen Muskelatrophie leichte 
Pariisthesien und Kribbeln vor. Vasomotorische Storungen (kalte und blau­
rot verfarbte Hande) sowie trophische (Knochenatrophien und Arthropathien, 
main succulente) werden auch bei der spinalen progressiven Muskelatrophie 
nicht so selten beobachtet. So kann eine sichere Differentialdiagnose zwischen 
den beiden Erkrankungen langere Zeit nahezu unmoglich sein, doch macht 
der weitere VerIauf (Auftreten von dissoziierten Empfindungsstorungen, Kypho­
skoliose, ausgesprochene trophische Storungen) eine Unterscheidung meist 
moglich. 

Die Poliomyelitis acuta anterior, die sich ebenfalls im Riickenmarksgrau 
und vorzugsweise im Vorderhorn lokalisiert, diirfte kaum jemals zu Verwechs­
lungen mit Syringomyelie fiihren, denn schon der akute Beginn mit Fieber, 
sowie das jugendliche Alter der Kranken lassen eine Syringomyelie ausschlieBen. 

Der spinalen progressiyen Muskelatrophie entspricht in der Medulla oblongata 
die progressive Bulbarparalyse. Sie kann zu einer Verwechslung mit Syringo­
bulbie AnlaB geben, doch diirfte das symmetrische Befallenwerden der Hirn­
nervenkerne und die Beschrankung auf die motorischen Kerngebiete eine Ab­
grenzung nicht allzu schwer machen. Bei der akuten Bulbarparalyse fehlen 
ebenfalls die charakteristischen Sensibilitatsstorungen sowie die Muskelatrophien. 

Da, wie dieweiteren differentialdiagnostischenAusfiihrungen ergeben werden, 
Erkrankungen, die sich fast ausschlieBlich auf das Hinter- bzw. Seitenhorn­
areal beschranken, nicht vorkommen, soll zunachst mit der Differentialdiagnose 
von Erkrankungen mit vorwiegend motorischen Storungen fortgefahren werden. 
Ihr schlieBt sich dann die Abgrenzung gegeniiber Erkrankungen mit vorwiegend 
sensiblen und vegetativen bzw. trophischen Storungen an. 

Ergreift die Erkrankung auBer das periphere motorische Neuron noch 
das zentrale, so resultiert eine Kombination von atrophischen und spastischen 
Lahmungen wie sie in gleicher Weise bei der der amyotrophischen Lateral­
sklerose entsprechenden VerIaufsform der Syringomyelie beobachtet wird. 
Fortschreitende Muskelatrophien mit fibrillaren Zuckungen, beginnend an den 
kleinen Handmuskeln und spastischen Erscheinungen an den Unterextremi­
taten, sowie trophische Storungen trifft man bei beiden Erkrankungen an. 
Kommt dann noch hinzu, daB bei der Syringomyelie, die unter dem Bilde der 
amyotrophischen Lateralsklerose verIauft, Sensibilitatsstorungen lange Zeit 
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fehlen konnen, SO ist eine Differentialdiagnose erst in dem weiteren Verlauf 
der Erkrankung zu stellen, zumal auch die amyotrophische Lateralsklerose 
auf syphilitischer Basis mit Schmerzen beginnen und nach OPPENHEIM mit 
Sensibilitatsstorungen nach Art dissoziierter Empfindungslahmung einher­
gehen kann. Blasen- und Mastdarmstorungen sowie Bulbarsymptome konnen 
bei beiden Erkrankungen vorkommen. Treten im Verlauf der Erkrankung 
Storungen von seiten des sensiblen Trigeminus, Verlust des Hodenschmerzes, 
Wirbelsaulenverkriimmung sowie starkere trophische Storungen auf, so ist 
eine Syringomyelie anzunehmen. Dagegen spricht ein Beginn im hoheren Alter 
(5. Lebensjahrzehnt), sowie Fehlen jeglicher Remission mehr fiir amyotrophische 
La teralsklerose. 

Die spastische Spinalparalyse, deren klinisches Bild sich aus spastischen 
Erscheinungen, Blasen-, Mastdarm-, sexuellen und trophischen Storungen, 
sowie bulbaren Symptomen zusammensetzt, ist durch das Fehlen von Sensi­
bilitatsstorungen und ausgesprochenen Atrophien von der Syringomyelie ab­
zugrenzen. 

Die juvenile Muskelatrophie (Typus ERB) kann zwar zu einer Verwechslung 
mit dem scapulo-humeralen Typus AnlaB geben, doch sind die Musculi teretes 
und levatores scapulae bei der Muskeldystrophie gewohnlich verschont, wahrend 
sie bei der Syringomyelie relativ hiiufig befallen sind. AuBerdem erleichtern 
noch das Fehlen von Sensibilitatsstorungen und das Vorkommen von Pseudo­
hypertrophien sowie vor allem das elektrische Verhalten die Diagnose der juve­
nilen Muskeldystrophie. 

Wahrend der bulbare, scapulo-humerale und cervicale Typus der Syringo­
myelie kaum mit einer Tabes verwechselt werden dUrften, konnen sich beim 
lumbalen Typ, besonders wenn sich die Spaltbildung oder Gliomatose auf 
die Hinterstrange erstreckt (Pseudotabes nach OPPENHEIM), leicht Irrtiimer 
ergeben. Storungen des Raumsinnes der Haut und der Tiefensensibilitat, Ver­
lust des Hodenschmerzes, sowie Erloschen der Patellarreflexe machen das 
Krankheitsbild der Tabes sehr ahnlich. Dazu kommt noch, daB lanzinierende 
Schmerzen an den unteren Extremitaten, Giirtelgefiihl, gastrische und laryngeale 
Krisen, die fmher nur der Tabes zugesprochen wurden, auch bei der Syringo­
myelie beobachtet werden konnten. Partielle Empfindungsstorungen in den 
oberen Extremitaten, Kyphoskoliose im Brustteil der Wirbelsaule, Schwan­
kungen in der Storung der Tiefensensibilitat, sowie eine iiberwiegende Storung 
des Schmerz- und Temperatursinnes sprechen fiir eine Syringomyelie, selbst 
wenn dauerndes Fehlen der Patellarreflexe und ein positives ROMBERGSches 
Zeichen nachweisbar sind. 

Sehr schwierig kann die Differentialdiagnose zwischen der maculo-anasthe­
tischen Form der Lepra (Lepra nervorum) und dem MORvANschen Typus der 
Syringomyelie sein, zumal wenn die Kranken aus lepraverdachtigen Gegenden 
stammen. Bei beiden Prozessen kommt es zu motorischen Lahmungen mit 
Muskelatrophien, zu ausgesprochenen Empfindungsstorungen, die auch bei 
der Lepra dissoziierten Charakter tragen konnen, sowie zu vegetativen und 
trophischen Storungen. Beide Erkrankungen konnen mit sensiblen Reiz­
erscheinungen beginnen (Hyperasthesien und Parasthesien), doch fehlen der 
Syringomyelie das erythematose Exanthem und das Fieber vorausgesetzt, 
daB keine Komplikation hinzukommt. Sowohl bei der Lepra wie Syringomyelie 
befallen die Atrophien zunachst die kleinen Handmuskeln, den Daumen- und 
Kleinfingerballen. Wahrend bei der Lepra die Bewegungsstorungen der Muskel­
atrophie entsprechen, sind bei der Syringomyelie die Motilitatsstorungen oft 
viel ausgesprochener als die Atrophien; auBerdem kommt es bei der Syringo­
myelie zu spastischen Erscheinungen, die der Lepra vollkommen fehlen. Von 
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den Hirnnerven ist bei der Lepra haufig der Facialis ergriffen, und zwar in 
allen seinen Asten. Haufig ist besonders der Orbicularis oculi geschadigt, was 
Lagophthalmus, Xerophthalmus, Hornhauttrubung und sogar Verlust eines 
Auges zur Folge haben kann. Bei der Syringomyelie hingegen wird der Facialis 
nur relativ spat ergriffen und dann ist im Gegensatz zur Lepra der Stirnast frei, 
da es sich urn eine supranukleare Schadigung handelt. Eine Beteiligung anderer 
Hirnnerven fehlt bei Lepra, wahrend halbseitige Bulbarsymptome bei der 
Syringomyelie nicht so selten vorkommen. Die Augenmuskeln sind bei beiden 
Prozessen selten erkrankt. Bei der Lepra wird Strabismus beobachtet, bei der 
Syringomyelie findet man nicht so selten Nystagmus. Die dissoziierte Empfin­
dungsstorung ist zwar beiden Erkrankungen gemeinsam, wahrend sie aber 
bei der Syringomyelie eine mehr segmentale oder ringfOrmige Verteilung hat, 
entsprechen bei der Lepra die anasthetischen Bezirke mehr dem Versorgungs­
gebiet eines Nervenstammes, was aber nicht immer der Fall zu sein braucht. 
Der Drucksinn sowie das LagegefUhl konnen bei beiden Prozessen nach dem 
Auftreten der dissoziierten Empfindungsstorung noch lange Zeit erhalten sein. 
Druckempfindlichkeit und Verdickung von Nerven, von denen der Nervus 
ulnaris, medianus, radialis, popliteus, peroneus, frontalis und occipitalis bevor­
zugt sind, werden nur bei der Lepra beobachtet. Folgen der Thermanasthesie 
sind Verletzungen, Verbrennungen und Panaritien an den Handen, die natur­
lich beide Erkrankungen aufzuweisen haben. Anomalien der SchweiBsekretion 
sowie Storungen des Nagel- und Haarwachstums finden sich bei beiden Pro­
zessen, doch sind die Storungen im Haarwachstum bei der Lepra, bei welcher 
es zum vollkommenen Ausfall von Augenbrauen, Bart- und Schamhaaren 
kommen kann, ausgesprochener. Ebenso sind die elephantiastischen Ver­
dickungen der Extremitaten, die zwar bei beiden Erkrankungen vorkommen, 
bei der Lepra ausgedehnter. Blasen- und Mastdarmstorungen werden bei der 
Syringomyelie nicht so selten beobachtet, wahrend sie bei der Lepra fehlen. Trophi­
sche Storungen der Haut, der Knochen und Gelenke, Mutilationen und Malum 
perforans sind beiden Prozessen eigen. Wahrend sich aber die Hautverande­
rungen bei der Lepra auch auf das Gesicht erstrecken, ist dies bei der Syringo­
myelie gewohnlich frei. Wenn auch beide Erkrankungen, wie wir eben gesehen 
haben, viele gemeinsame Zuge tragen, so weichen sie doch in verschiedenen 
Symptomen voneinander ab, so daB eine Abgrenzung beider Erkrankungen 
wohl moglich ist. Der Nachweis von Leprabacillen im Nasensekret, in aus­
geschnittenen Nerven- und Hautstuckchen kann die Diagnose Lepra sichern. 
Eine positive Wa.R. spricht, wenn eine Lues auszuschlieBen ist, eher fUr Lepra 
als fUr Syringomyelie. 

Die Sklerodermie, RAYNAUDSche Gangran sowie Akrocyanose konnen nur 
bei oberflachlicher Betrachtung an eine Syringomyelie erinnern, denn das 
Fehlen von Muskelatrophien und sicheren Sensibilitatsstorungen mit disso­
ziiertem Charakter lassen kaum eine Verwechslung au£kommen. 

AuBerst schwierig kann die Abgrenzung von der Pachymeningitis cervicalis 
hypertrophicans sein, die das untere Halsmark bevorzugt und mit einer Hohlen­
bildung im Ruckenmarksgrau einhergehen kann. Schmerzen im Genick, 
zwischen den Schulterblattern und an den Armen konnen sowohl die Syringo­
myelie wie Pachymeningitis cervicalis hypertrophicans einleiten, doch sprechen 
sehr intensive Schmerzen und Wirbelsaulensteifigkeit im Halsabschnitt eher 
fUr eine Pachymeningitis hypertrophicans als fUr eine Syringomyelie. Die 
motorischen Ausfallserscheinungen gleichen sich bei beiden Prozessen weit­
gehend, die Muskelatrophien, die mit fibrillaren Zuckungen einhergehen, bevor­
zugen die kleinen Handmuskeln und die Beuger des Handgelenks, wahrend 
die Extensoren meist verschont bleiben. Ebenso kann es im Verlauf beider 
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Erkrankungen zu spastischen Erscheinungen an den unteren Extremitaten 
kommen. Mit dem Auftreten der Lahmungen gehen bei beiden Erkrankungen 
die sensiblen Reizerscheinungen zuriick:' und an Stelle der Parasthesien und 
Hyperasthesien treten Hyp- und Anasthesien.' Kommt es zu Erweichungen 
im Ruckenmarksgrau, so kann die Sensibilitatsstorung auch den Charakter 
der dissoziierten Empfindungslahmung annehmen. Bei der Pachymeningitis 
cervicalis hypertrophicans entsprechen die anasthetischen Bezirke dem seg­
mentalen Typus, wahrend bei der Syringomyelie auch ringfOrmige Abgrenzung 
vorkommt. Vegetative und trophische S~orungen spielen bei der Pachy­
meningitis cervicalis hypertrophicans nicht die Rolle wie bei der Syringomyelic, 
Blasenstorungen werden bei beiden Erkrankungen beobachtet. Ausschlag­
gebend fiir die Abgrenzung beider Erkrankungen sind demnach der Unterschied 
in der Intensitat dersensiblen Reizerscheinungen und in dem Grade der trophi­
schen und vegetativen Storungen, sowie zuweilen die Verschiedenheit der 
Sensibilitatsausfalle hinsichtlich ihrer Qualitiit und Ausbreitung. In Zweifels­
fallen kann die Lumbalpunktion zur Klarung der Diagnose beitragen, indem 
sie bei der Pachymeningitis cervicalis hypertrophicans ein Kompressions­
syndrom oder eine deutliche Lymphocytose ergeben kann. 

Die fiir die Syringomyelie charakteristische dissoziierte Empfindungslah­
mung wird zuweilen auch bei der Meningomyelitis luetica beobachtet und so 
ist eine Verwechslung vor allem mit einer unter dem Bild der spastischen Spinal­
paralyse verlaufenden Syringomyelie wohl moglich, zumal zu dem klinischen 
Bild dieser beiden Erkrankungen spastische Erscheinungen, sowie Blasen- und 
Mastdarmlahmungen gehoren. Das Fehlen von trophischen Storungen und 
Wirbelsaulenveranderungen (Kyphoskoliose), die rasche Entwicklung der 
Symptome sowie das positive Ergebnis der Liquoruntersuchung machen jedoch 
gewohnlich die Abgrenzung nicht allzu schwierig. 

Eine Verwechslung mit einer subakuten Myelitis durfte kaum in Frage 
kommen, da bei dieser die Lahmungserscheinungen unter Temperaturanstieg 
ziemlich abrupt einsetzen und rasch fortschreiten. AuBerdem beobachtet man 
schweren Decubitus und Cystitis bei der Myelitis relativ haufig, wahrend sie 
bei der Syringomyelie fehlen. 

Die multiple Sklerose hat zwar mit der Syringomyelie das Erkrankungs­
alter, die langsame Entwicklung der Symptome, die Schwankungen im Krank­
heitsverlauf, die Parasthesien, Bulbarerscheinungen, Blasen- und Mastdarm­
storungen, den Nystagmus und zuweilen auch die Augenmuskellahmungen, 
Pupillendifferenzen, Anomalien der Lichtreaktion und Veranderung des Ge­
sichtsfeldes, sowie in seltenen Fallen Muskelatrophien und dissoziierte Empfin­
dungslahmungen gemeinsam, doch fehlen ihr ausgesprochene trophische 
Storungen, Arthropathien, die Einseitigkeit der Bulbarsymptome, sowie kon­
stante Sensibilitatsstorungen, dagegen sind temporale Abblassung, zentrales 
Skotom, Intentionstremor und skandierende Sprache fur die Syringomyelie 
ganz uncharakteristisch. GroBe Schwierigkeiten konnen vor allem Falle machen, 
bei denen eine multiple Sklerose mit einer Syringomyelie kombiniert ist 
(E. MULLER, SITTIG u. a.). 

Die funikulare Myelose kann zwar in seltenen Fallen ebenfalls ein Krank­
heitsbild hervorbringen, das einer fortgeschrittenen Syringomyelie weitgehend 
ahneln kann, doch sprechen schwere trophische und vegetative Storungen, aus­
gedehnte dissoziierte Empfindungsstorungen und sensible Reizerscheinungen 
fiir Syringomyelie, wahrend reflektorische Pupillenstarre und Kleinhirnsym­
ptome mehr eine funikulare Myelose annehmen lassen. 

Schwierig in den Endstadien, ohne genaue Kenntnis des Krankheitsverlaufes 
unmoglich, ist die klinische Abgrenzung der Syringomyelie von der Hydro-
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myelie. Beide Erkrankungen, die auch in pathogenetischer Hinsicht einander 
sehr nahe stehen, haben das gleiche Krankheitsalter und den gleichen schleichen­
den Beginn. Ebenso stimmt ihre Symptomatologie so gut wie vollkommen 
uberein, sie laBt sich in sensible und motorische Reiz- und Lahmungserschei­
nungen sowie in vegetative und trophische Storungen unterteilen (s. Sympto­
mytologie). Beide Erkrankungen beginnen gewohnlich mit Kalte- und Warme­
parasthesien oder Kribbeln. Wahrend aber dann bei der Syringomyelie die 
Atrophien an den kleinen Handmuskeln einsetzen, lassen sich bei der Hydro­
myelie zunachst Erscheinungen der Pyramidenbahnlasion nachweisen, die 
sich in gesteigerten Sehnen- und Periostreflexen an den oberen Extremitaten, 
Fehlen des MAYERSchen Reflexes und etwas spater in spastischen Fingerbeuger­
reflexen auBern. Gewohnlich fehlen die cutanen Bauchdeckenreflexe auch 
schon relativ fruh, wahrend die spastischen Erscheinungen an den unteren 
Extremitaten nachhinken. Haufig ist relativ fruh infolge der Spastizitat die 
Motilitat an den Handen und Armen eingeschrankt und Hande und Arme 
zeigen die charakteristische spastische Haltung. Spater kommt es dann mit 
Fortschreiten des Prozesses auch zu mit fibrillaren Zuckungen einhergehenden 
Atrophien an den oberen Extremitaten, die in ihrer Anordnung den bei der 
Syringomyelie vorkommenden Muskelatrophien vollkommen gleichen, wodurch 
der Unterschied im klinischen Bild beider Erkrankungen wieder verwischt 
wird. In bezug auf die Sensibilitatsstorungen besteht kein wesentlicher Unter­
schied zwischen beiden Erkrankungen, dagegen scheinen die trophischen 
Storungen bei der Syringomyelie gewohnlich ausgesprochener zu sein. Dem­
gegenuber spricht die Steifhaltung der Halswirbelsaule sehr fUr eine Hydro­
myelie. Das wesentliche Unterscheidungsmerkmal im klinischen Bild der beiden 
Erkrankungen ist demnach der Krankheitsverlauf, wahrend bei der Syringo­
myelie die Muskelatrophien gewohnlich vor den spastischen Erscheinungen 
auftreten, setzen bei der Hydromyelie die spastischen Erscheinungen vor den 
Muskelatrophien ein und beschranken sich zunachst auf die oberen Extremi­
taten. Es ist sehr leicht moglich, daB ein Teil der unter dem Bilde der spasti­
schen Spinalparalyse verlaufenden Syringomyelien nicht zu der Syringomyelie, 
sondern zu der Hydromyelie zu rechnen ist, zumal von einem groBen Teil der 
Autoren keine so scharfe Grenze zwischen Hydromyelie und Syringomyelie 
gezogen wird. 

Wenn auch die Hamatomyelie sensible Reizerscheinungen, dissoziierte 
Empfindungsstorungen sowie motorische und Blasen-Mastdarmlahmungen mit 
der Syringomyelie gemeinsam hat, so machen doch der p16tzliche Beginn der 
Symptome in unmittelbarem AnschluB an ein Ruckenmarkstrauma, der doppel­
seitige Beginn der motorischen Lahmungen und die schlaffe Tetraplegie die 
Abgrenzung der beiden Erkrankungen nicht schwer. Dazu kommt noch, daB 
der Hamatomyelie ausgesprochene trophische Storungen, die zu den haufigsten 
Symptom en der Syringomyelie zahlen, gewohnlich fehlen. 

Eine differentialdiagnostische Abgrenzung gegenuber intramedullaren Tu­
moren ist naturlich nur bei reinen Syringomyeliefallen, die nicht mit einem 
intramedullaren Tumor kombiniert sind, moglich. Es kann aber auch die 
Differentialdiagnose zwischen reiner Syringomyelie und intramedullarem 
Tumor groBe Schwierigkeiten machen, vor allen Dingen dann, wenn der Tumor 
primar zentral in der grauen Substanz gelegen ist und bei einer groBen Langs­
nur eine geringe Breitenausdehnung besitzt. Infolge der gleichen Topik stimmen 
die beiden Krankheitsprozesse hinsichtlich ihrer Symptomatologie so gut wie 
vollkommen miteinander uberein. Sensible und motorische Reiz- und Aus­
fallserscheinungen sowie vegetative und trophische Storungen kennzeichnen 
das klinische Bild der beiden Erkrankungen. Die sensiblen Reizerscheinungen, 
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die zwar beiden Prozessen eigen sind, auBern sich beim intramedullaren Tumor 
mehr in Giirtelschmerz und in Kalteparasthesien. Der Schmerzsinn erweist 
sich haufig weniger gestort als die Temperaturempfindung. Nicht so selten 
beobachtet man auch Perversion des Kaltegefiihls. Motorische Reizerschei­
nungen sind beim intramedullaren Tumor haufiger und auBern sich besonders 
in unwillkiirlichen Bewegungen der Finger. Yom Tumor in Mitleidenschaft 
. gezogene Muskelkerngruppen fallen im allgemeinen einer rascheren und aus­
gesprocheneren Atrophie als bei der Syringomyelie anheim. Kyphoskoliose 
sowie Blasen- und Mastdarmstorungen beobachtet man bei beiden Prozessen. 
Trophische Storungen finden sich bei der Syringomyelie haufiger und ausge­
sprochener. Beide Erkrankungen nehmen, abgesehen von vereinzelten Remis­
sionen einen progressiven Verlauf, der beim intramedullaren Tumor im all­
gemeinen noch rascher ist. SchlieBlich kann die Liquoruntersuchung, das Vor­
handensein eines QUECKENSTEDTschen Symptoms und die Myelographie nach 
suboccipitaler Fiillung mit absteigendem Lipiodol vielleicht die Differential­
diagnose erleichtern. 

Eine Kompression des Ruckenmarks bedingt durch Caries der Wirbelsaule 
oder einen extramedullaren Tumor kann mitunter ebenfalls ein der Syringomyelie 
ahnliches Krankheitsbild hervorrufen. So kann eine Kompression in Hohe des 
8. Hals- bis 1. Brustsegmentes sowohl sensible Reiz- und motorische Aus­
fallserscheinungen sowie ein HORNERsches Syndrom erzeugen. Es weichen 
aber sowohl die sensiblen Reiz- (starker qualender Gurtelschmerz) wie Aus­
fallserscheinungen (zunachst Zahlenschreiben gestort, Bezirk der Sensiblitats­
storung caudal von der Kompressionsstelle) von den sensiblen Reiz- und Aus­
fallserscheinungen bei der Syringomyelie abo AuBerdem beobachtet man noch 
relativ friih Lahmung der unteren Extremitaten sowie Blasen- und Mastdarm­
lahmung. Trophische Storungen konnen zwar auch bei einer Ruckenmarks­
kompression vorkommen, doch stehen sie hinsichtlich ihrer Intensitat in keinem 
Verhaltnis zu dem bei der Syringomyelie beobachteten. Ein Wirbelsaulen­
prozeB laBt sich meist durch Nachweis eines Gibbus, von Stauchungsschmerz 
und durch eine Rontgenaufnahme der Wirbelsaule feststellen. Beim extra­
medullaren Tumor findet man gewohnlich in Hohe der Kompressionsstelle 
einen Lipoidolstop. Eine Ruckenmarkskompression in Hohe des 3.,4., 5. und 
6. Halssegmentes kann eine gewisse Ahnlichkeit mit dem humeroscapularen 
Typus der Syringomyelie zeigen, doch ermoglichen die soeben angefuhrten 
differentialdiagnostischen Merkmale gewohnlich die Diagnose. 

SchlieBlich kann noch die obere Plexuslahmung dem humeroscapularen 
und die untere dem cervicodorsalen Typus der Syringomyelie ahneln, aber schon 
der Krankheitsbeginn sowie die Qualitat und Ausdehnung der an und fur sich 
geringen Sensibilitatsstorung machen die Differentialdiagnose meist nicht 
schwierig. 

Eine dissoziierte Empfindungsstorung karin auch durch eine Halsrippe 
hervorgerufen werden, was PARKER durch Selbstbeobachtung festgestellt hat. 

Pathogenese. 
In den letzten Jahrzehnten hat die Auffassung, daB die genuine Syringo­

myelie auf einer Entwicklungsstorung, genauer gesagt auf einer Hemmung der 
spinalen Raphebildung beruhe, mehr und mehr an Boden gewonnen (I. HOFF­
MANN, BIELSCHOWSKY und UNGER, HENNEBERG und KOCH, OSTERTAG, BREMER 
u. a.). Dadurch, daB sich das Medullarrohr in seinem ventralen Anteil, d. h. 
im Bereiche des ventralen Ependyms haufig nur mangelhaft schlieBt, solI es 
zu Proliferationsvorgangen an den ependymalen Elementen, zur Produktion 
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von Gliafasern und zu einer mangelhaften und atypischen Differenzierung der 
Spongioblasten kommen, was die Bildung der Gliosen (auch als Gliomatosen be­
zeichnet) zur Folge hat. Die Gliosen, die BIELSCHOWSKY im Gegensatz zu den 
Neoplasmen als Metaplasmen bezeichnet, weisen im allgemeinen eine nur maBige 
Wachstumstendenz auf und nur gelegentlich konnen diese "MiBbildungen mit 
blastomatosem Einschlag" schrankenloses Wachstum erreichen (BIELSCHOWSKY). 
Eine ahnliche Auffassung vertritt PINNER, der in der Gliose ein Hamartom, 
d. h. eine GewebsmiBbildung sieht. Nach HENNEBERG und KOCH stellt die 
genuine Syringomyelie eine Spongioblastose auf Grund einer Dysraphie dar, 
die wiederum der Ausdruck einer Heredodegeneration ist. 

Mit der Annahme einer Dysraphie laBt sich der Beginn der Gliose an der 
fiir eine Reihe von Fallen typischen Stelle, in der Mitte der Commissura grisea 
posterior oder etwas dorsal davon im ventralen Hinterstrangsfeld sehr gut 
vereinen, denn gerade diese Gegend entspricht der Stelle, an welcher sich die 
Storung in der Raphebildung abspielt. Ebenso braucht das haufiger festgestellte 
Vorkommen von atypisch geformten Ganglienzellen im gliotischen Gewebe 
syringomyelitischer Hohlen nicht weiter wunderzunehmen, denn in einer friih­
embryonalen Periode konnen innerhalb des Spongioblastoms vereinzelte Neuro­
blasten vorkommen, die sich bei nicht entsprechender Differenzierung zu 
atypischen Ganglienzellelementen entwickeln konnen. Sehr gut vereinbar mit 
der Auffassung einer Dysraphie ist das kombinierte Vorkommen von Syringo­
myelie und Tumoren der Gliareihe oder des Ependyms, da es natiirlich bei einer 
Storung in der Raphebildung leicht auch zu Wucherung von Seitenwandspongio­
blasten (Tumoren der Gliareihe) oder von Elementen des ventralen Ependym­
keiles (Ependymome, Neuroepithelioma gliomatosum microcysticum) kommen 
kann. Die Kombination von Syringomyelie mit Teratom laBt sich dagegen, 
worauf mit Recht TANNENBERG hingewiesen hat, nicht auf eine Storung im 
SchlieBungsmechanismus des Medullarrohres, selbst in sehr friihembryonalen 
Stadien zuriickfiihren, denn fiir das Zustandekommen eines Teratoms miiBte 
die Storung ungefahr im Blastulastadium einsetzen, wo von einer Riickenmarks­
anlage noch nicht die Rede sein kann. Die iiberschieBende Bindegewebs­
proliferation, sei es, daB sie sich in wandstandigen Membranen syringomyeli­
tischer Hohlen, in freien Bindegewebsballen oder Wandfibrosen der GefaBe 
auBert, ist von einem Teil der Autoren ebenfalls auf eine embryonale Entwick­
lungsstorung zuriickgefiihrt worden, und zwar auf eine Bindegewebsver­
schleppung aus der Piaanlage beim Vordringen der GefaBe. Hierfiir soIl auch das 
Vorkommen von fibros verdickten GefaBen hauptsachlich in der hinteren 
und lateralen Peripherie der Hohlenwandung sprechen, wo eben die ersten 
GefaBsprossen eindringen. Doch ist diese Angabe noch keineswegs erwiesen 
und wie spater gezeigt wird, ist das Zustandekommen dieser Bindegewebs­
mantel um die GefaBe auch ganz anders gedeutet worden. Schwer verstandlich 
ist es auch, daB diese so verschiedenartigen Bindegewebsanomalien, die noch 
dazu getrennt voneinander an verschiedenen Stellen des Riickenmarks vor­
kommen, auf die Isolierung eines so weit ausdifferenzierten Keimes zuriick­
zufiihren sein sollen (TANNENBERG). 

Wichtig sind in diesem Zusammenhang die Beobachtungen von OSTERTAG 
und NACHTSHEIM, die iiber eine vererbbare Erkrankung des Riickenmarks 
beim Kaninchen berichten, deren anatomisches Substrat in einer progressiven 
Gliose der Hinterstrange oder in einer vollkommenen Anlagestorung des 
Riickenmarks bei mangelndem SchluB des Zentralkanals besteht. OSTERTAG 
spricht diese Erkrankung in einer neueren Arbeit als vererbbare Syringomyelie 
des Kaninchens an. Eine gewisse Stiitze fiir die Auffassung, daB die Syringo­
myelie auf eine Dysraphie zuriickzufiihren ist, liefern die klinischen weniger 
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die pathologisch-anatomischen Untersuchungsbefunde, die BREMER an Familien­
mitgliedern von Syringomyeliekranken erheben konnte. (Klinische Befunde 
siehe unter Abschnitt A.tiologie.) Die pathologisch-anatomischen Befunde, 
die noch dazu nicht an Familienmitgliedern von Syringomyeliekranken, sondern 
nur an Leichen mit Sternumanomalien oder mit anderen fUr den Status dys­
raphicus typischen Zeichen erhoben wurden, sind mit Ausnahme von denen 
bei Fall 4, bei dem eine syringomyelitische Veranderung vorliegt, recht wenig 
ausgepragt, zumal wenn man sich vergegenwartigt, daB 2 von den 4 Fallen 

Abb. 39. Dorsale SpornbiJdung des Zentralkanals mit kleinkerniger 
Gliose in deren weiterer Umgebung. Ein zellarmer Bezirk rahmt 

den Ependymschlauch ein. (NISSL·Farbung, Vergr. 34fach.) 

58 bzw. 64 Jahre alt 
waren. Eine Fasergliose 
in Gegend des Zentral­
kanals von der Ausdeh­
nung und dem Grade wie 
sie BREMER bei seinen 
Fallen von Status dysra­
phicus abbildet, findet 
man, wenn man ein 
groBeres Ruckenmarks­
material zumal von alte­
renLeutengenauerunter­
sucht, gar nicht selten. 
Auch sonstige mehr oder 
minder ausgesprochene 
Anomalien des ZentraIka­
nals von dorsaler Sporn­
bildung mit kieinkerniger 
Gliose (Abb. 39), beson­
ders im ventralen Hinter­
strangsfeid konnten bei 
serienweiser Untersu­
chung einer groBeren Zahl 
von Ruckenmarksprapa­
raten nicht gerade selten 
beobachtet werden, und 
zwar handeltes sichdabei 
um Kranke, die weder 
Zeichen einer Syringo­
myelie noch eines Status 
dysraphicus boten. In 
Berucksichtigung dieser 
Beobachtung gewinnt 

man beim Lesen der Literatur den Eindruck, daB von den Vertretern der 
dysraphischen Auffassung die Ruckenmarksanomalien zu sehr in den Vorder­
grund geruckt wurden. Es erscheint auch fraglich, ob die pathologisch-anato­
mischen Befunde BREMERS tatsachlich die morphologische Grundiage fiir das 
klinische Bild des Status dysraphicus bilden. Dagegen sprechen die wertvollen 
Untersuchungsbefunde BREMERS sowie die familiaren Syringomyeliefalle dafiir, 
daB wenigstens bei einem Teil der Syringomyeliefalle eine Heredodegeneration 
eine gewisse Rolle spielt. Ebenso stutzen andere gelegentlich bei Syringomyelie­
kranken beobachtete MiBbildungen die Annahme einer Entwicklungsstorung. 
In der Frage, ob der syringomyelitischen Hohlenbildung immer eine Gliosis 
mit sekundarem Zerfall vorausgehen muB oder ob die Gliosis auch von vorn­
herein eine Hohle bedingen kann, herrscht noch keine Ubereinstimmung. 
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Wahrend HENNEBERG in allen seinen Fallen entweder keine oder nur sekundii.r 
durch Nekrose des gliotischen Gewebes bedingte Hohlen (nach SCHLESINGER 
infolge Homogenisierung) feststellen konnte, nimmt BIELSCHOWSKY fUr gewohn­
lich bei Syringomyelie Gliosen mit Hohlenbildung an, die er als persistierendes 
Lumen des Medullarrohres auffaBt. 

Wie schon bereits angedeutet, mag die Auffassung, daB der Syringomyelie 
eine Storung in der Raphebildung des Ruckenmarks zugrunde liegt, fur eine 
Reihe von Fallen zutreffen, doch muB betont werden, daB es sich bei einem Teil 
dieser Falle nicht um die klinisch -klassische Form der Syringomyelie handelt. 
Dies gilt vor allen Dingen fUr die Falle, die mit einem Tumor kombiniert sind 
und die nach ihren klinischen Erscheinungen meist eher den Ruckenmarks­
tumoren zugerechnet werden (Abb. 22). Aber auch dem kombinierten Vor­
kommen von Tumoren und Gliose gibt TANNENBERG eine andere Deutung, 
indem er annimmt, daB die Gliose nicht primar ist, sondern vielmehr eine 
Reaktion des angrenzenden Ruckenmarksgewebes auf die Tumorbildung dar­
stellt. Inwieweit diese Auffassung berechtigt ist, solI spater noch gezeigt werden. 
Unter Berucksichtigung des klinischen Verlaufes gewinnt man des weiteren 
den Eindruck, daB gerade bei einem Teil der klassischen Syringomyeliefalle 
der KrankheitsprozeB in einem Hinterhorn und nicht in der Gegend des 
Zentralkanals beginnt. Anatomisch lassen sich dann zwar die schwersten Ver­
anderungen an den Hinterhornern nachweisen, doch laBt auch die Intermediar­
zone und die Gegend um den Zentralkanal gewohnlich eine wenn auch nicht 
stark ausgepragte Fasergliose erkennen. So konnten wir bei serienweiser Unter­
suchung unserer Syringomyeliefalle bei keinem den Nachweis erbringen; daB 
die Gegend des Zentralkanals in jeder Hohe des Ruckenmarks vollkommen 
frei von krankhaften Veranderungen war. So lange aber dieser Nachweis nicht 
gegluckt ist, kann die Annahme, daB der syringomyelitische ProzeB auf eine 
Storung in der Raphebildung beruhe, nicht zUrUckgewiesen werden, denn von 
den Vertreten der dysraphischen Anschauung kann angefiihrt werden, daB der 
ProzeB gerade in der Hohe seinen Ausgang nahm, in welcher die Gliose um den 
Zentralkanal vorhanden ist, und von dort aus in anderen Hohen auf die Inter­
mediarzone und die Hinterhorngegend ubergriff. 

Eine gewisse Bedeutung diirfte ebenso wie bei der Tabespathogenese der 
histologischen Untersuchung von Friihfallen zukommen, da es bei diesen mog­
licherweise gelingt, den Beginn in einem Hinterhorn festzustellen, wenn der 
Zentralkanal und seine Umgebung noch vollkommen frei von pathologischen 
Veranderungen sind. NaturgemaB gelangen Friihfalle von Syringomyelie 
leider nur au Berst selten zur anatomischen Untersuchung. Es wurde daher 
versucht, in den Segmenten, in denen der ProzeB noch im Fortschreiten begriffen 
war, den Beginn des Prozesses zu erfassen. In diesen Segmenten lieBen sich 
kleine marklose Flecken feststellen, welche die Gegend der Intermediarzone 
bevorzugten (s. Abschnitt Histopathologie). Da sich haufig im Zentrum des 
Markausfalles ein GefaB mit verdickter Wandung nachweisen lieB, war es 
naheliegend, vasale Faktoren fur das Zustandekommen dieser kleinen marklosen 
Flecke anzuschuldigen. Wie bereits erwahnt, handelt es sich aber nicht um eine 
Erweichung, sondern man hat eher den Eindruck eines ()dems mit nachfolgender 
Nekrose, da auch ofter in der Umgebung dieser kleinen marklosen Flecke die 
Markscheiden wie auseinandergedrangt erscheinen. Besonders auffallend 
war diese Auflockerung von Markfasern bei einem Fall in der Wurzeleintritts­
zone, wobei in diesem Segmente sonst keine weiteren pathologischen Verande­
rungen nachweisbar waren. Sicher ist es, daB dem Markscheidenausfall nicht 
immer eine Gliose vorauszugehen braucht. In dem Zentrum von ausgedehnteren 
marklosen Flecken laBt sich gelegentlich eine kleine Hohle nachweisen und man 
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wird kaum fehlgehen, wenn man annimmt, daB diese Hohlen durch Zerfall 
des nekrotischen Gewebes entstanden sind. Auf Grund eigener Beobachtungen 
kommen wir zu dem Schlusse, daB den syringomyelitischen Hohlenbildungen 
im Riickenmarksgrau nicht notwendig eine Gliose mit sekundarem Zerfall 
vorausgehen muB. Vielmehr ist die Moglichkeit zu erwagen, daB die Gliose 
eine Reaktion auf den Gewebszerfall darstellt, eine Auffassung, die besonders 
auch von TANNENBERG vertreten wird. Fiihrt man die GefaBveranderungen 
(Wandfibrose, Verdickung der ganzen GefaBwand mit Verengung des Lumens 
bis zur Obliteration) auf eine Entwicklungsstorung zuriick, so beruht natiirlich 
auch die Bildung dieser im Hinterhorn gelegenen syringomyelitischen Hohlen 
bzw. Spalten auf einer Entwicklungsstorung. Wie breits erwahnt wurde, 
geht es aber nicht ohne weiteres an, diese verschiedenartigen Bindegewebs­
anomalien auf die Isolierung eines so differenzierten Keimes zuriickzufiihren. 
Die Annahme, daB die Neigung zu Bindegewebsproliferation, die auch bei der 
Arachnitis proliferans adhaesiva festzustellen ist, besonders Erkrankungen 
mit Storungen in der Raphebildung eigen ist, hat nach unseren Untersuchungs­
befunden viel Wahrscheinlichkeit fUr sich, wobei aber nicht gesagt sein soIl, 
daB diese Bindegewebsanomalien auf Verlagerung von Bindegewebskeimen 
aus der Piaanlage beruhen. Es laBt sich nur nachweisen, daB man bei Fallen 
mit Wandfibrose der GefaBe, meningitischen Ringen und freien Bindegewebs­
ballen ausgesprochene Storungen in der Raphebildung bei genauer Untersuchung 
des Riickenmarks haufiger antrifft. Anscheinend finden sich diese Storungen 
(dorsaler Ependymspalt) besonders am Ubergang yom Lumbal- ins Sacralmark. 

Von franzosischer Seite (IIALLOPEAu, JOFFROY und ACHARD) wurden die 
GefaBveranderungen, die meningitischen Ringe sowie die Skleroreaktion des 
Riickenmarks als Zeichen eines entziindlichen Prozesses (Myelite cavitaire) 
angesehen. IIALLOPEAU nimmt ebenfalls eine chronisch verlaufende, und zwar 
periependymare Myelitis an, die zu einer Schrumpfung des chronisch entziind­
lichen Gewebes und dadurch zu einer Erweiterung des Zentralkanals fiihren 
soIl. SAXER tritt dafiir ein, daB nicht aIle FaIle von Syringomyelie auf eine 
Entwicklungsstorung zuriickzufiihren seien, sondern daB auch entziindliche 
Prozesse syringomyelitische Spalt- und Hohlenbildungen hervorrufen konnen. 

Er fiihrt einen 61/ 2jahrigen Jungen an, der vor 3 Jahren eine schwere Cerebrospinal­
meningitis durchzumachen hatte und seit dieser Zeit Erscheinungen von seiten des Riicken­
marks bot. Das Riickenmark des Kranken, der an einer interkurrenten Erkrankung starb, 
war von zahlreichen Hohlen und Spalten durchzogen und zeigte schwere chronisch entziind­
liche Veranderungen der Riickenmarkshaute sowie Neurogliawucherungen im Riickenmark. 
SAXER deutete die Veranderungen der Haute und die Neurogliawucherungen als Zeichen 
eines entziindlichen Prozesses. 

GUILLAIN fiihrt die Syringomyelie auf eine aufsteigende Neuritis zuriick, 
die entlang den dem Nerven eigenen LymphgefaBen, die mit dem LymphgefaB­
system des Riickenmarks kommunizieren sollen, in das Riickenmark vordringen. 
Interessanterweise konnten LERI und WILSON auch bei einer Poliomyelitis 
anterior Hohlenbildungen beobachten. Konnte man aber dabei nicht daran 
denken, daB bei den angefiihrten Fallen neben der infektiosen Noxe noch ein 
konstitutioneller Faktor fUr die Entwicklung der syringomyelitischen Hohlen 
verantwortlich zu machen ist. Es liegt nahe, diesen Faktor in der Neigung 
zu der auffallenden Bindegewebsproliferation zu suchen, die man mit der 
Narbenkeloidbildung vergleichen darf. Diese starke Bindegewebsproliferation 
an den GefaBwanden und an den Meningen kann dann sekundar zur Schadigung 
des Riickenmarksgewebes fiihren. AuBerdem muB darauf hingewiesen werden, 
daB nicht jede Spalt- oder Hohlenbildung im Riickenmark unter die Syringo­
myelie eingereiht werden darf. Es laBt sich sonst keine Abgrenzung zwischen der 
Arachnitis proliferans, bei der neben der Verdickung der weichen Riicken-
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markshaute haufig Spaltbildung zu beobachten ist, und der Syringomyelie 
mehr durchfiihren, die zwar pathogenetisch eine enge Verwandtschaft auf­
weisen, jedoch auf Grund ihres klinischen Verlaufes wohl voneinander abge­
grenzt werden konnen. Die Moglichkeit, daB fUr das Zustandekommen der 
Syringomyelie ein infektioser ProzeB eine wesentliche Rolle spielt, hat durch 
die tierexperimentellen Untersuchungen von LEVADITI sehr an Boden gewonnen. 
Dieser fiihrte eine intracerebrale Inoculation mit einem neurotropen epizoiden 
Ultravirus, das von GREEN bei Fiichsen studiert war, bei einem kanadischen 
Fuchs aus, der 60 Tage und 7 Stunden nach der Operation unter dem Bilde 
einer Tetraplegie starb. Die Autopsie ergab keine cerebrale Lasion, sondern 
zeigte eine deutliche Syringomyelie, die sich auf die untere Halfte des Hals­
markes und das ganze Brustmark erstreckte. In manchen Hohen war die Hohle, 
die ihren groBten Durchmesser im oberen Brustmark erreichte, doppelt. Die 
Rohle rahmte eine diinne Lage von Gliazellen ein, ein Ependymbelag fehlte. 
Die GefaBe zeigten Wandverdickungen mit Leukocyteninfiltration, hyaline 
Degeneration und oft vollkommene Obliteration des Lumens. Die Markscheiden 
erschienen gelichtet und fragmentiert und ihre ZerfaIlsprodukte lagen zum Teil 
in Neurogliazellen. Die Rohle wurde auf einen ischamischen und hamorrhagischen 
ProzeB zuriickgefUhrt. Interessant ist es, daB die Hohle hinsichtlich ihrer Lage 
dem Lieblingssitz der menschlichen Syringomyelie entspricht und so weit ab 
von der Inoculierungsstelle gelegen ist. LEVADITI, LEPINE und SCHON heben aber 
hervor, daB das Virus ebenso wie eine Syringomyelie auch eine Encephalitis 
oder Myelitis erzeugen kann, was die Vermutung aufkommen laBt, daB neben 
der Infektion auch ein konstitutioneller Faktor fiir die Entstehung des einen 
oder anderen Krankheitsbildes eine wesentliche Rolle spielt. 

Durch Injektion von einer Mischung aus Fettsaure, Talkum und nucleinsaurem 
Natrium in Wasser durch die Membrana antlanto-occipitalis konnte CAMUS und Roussy 
bei Hunden eine Meningitis cervicalis erzeugen. Dabei kam es in Hohe des 1. und 2. Hals­
segmentes zu einerHohlenbildung, die durchForm undAussehen an eine syringomyelitische 
Hohle erinnerte und auf dem Boden einer ischamischen Erweichung entstanden sein solite. 
Leider aber konnen diese gewiB sehr interessanten Untersuchungsbefunde keine Anwendung 
auf die Pathogenese der Syringomyelie finden. 

Eine ausschlaggebende Rolle in der Pathogenese der Syringomyelie spielt 
die Frage, ob die Gliose immer primar sein muB oder ob sie auch sekundar 
reaktiv sein kann. Wahrend die Vertreter der dysraphischen Auffassung fUr 
eine primare Gliose eintreten, wird von anderer Seite, vor allem von TANNEN­
BERG, die Gliose wenigstens in einem Teil der FaIle als reaktiv gedeutet. 
TANNENBERG, der unter der Syringomyelie eine standig fortschreitende Hohlen­
bildung mit mehr oder weniger ausgepragter Gliose verstanden wissen will, 
nimmt fUr das anatomische Substrat des Krankheitsprozesses im Riickenmark 
eine einheitliche Entstehungsweise an. Er fiihrt die Gliose auf eine reaktive 
Gliawucherung des Riickenmarkgewebes zuriick, die durch irgendeine Noxe, 
welche das Organ betrifft, bedingt sein kann. So sagt TANNENBERG: "Wir 
konnen danach auch die verschiedensten Stadien zu Gesicht bekommen: ausge­
pragte feste gliose Narben, dann zellreichere Stadien, die durchaus Ahnlichkeit 
mit Teilen aus Gliomen haben konnen und schlieBlich auch inmitten der noch 
nicht konsolidierten gliosen Narben Reste des zugrundegehenden Gewebes 
in Form von Fettkornchenzellresten oder auch verkalkten Teilen von Achsen­
zylindern und Markscheiden." Nach TANNENBERG kann die Schadlichkeit, 
die diesen ProzeB aus16sen kann, verschiedener Art sein, ein Tumor, ein entziind­
licher ProzeB oder ein Trauma. So fiihrt der Autor die ober- und unterhalb 
von manchen Riickenmarkstumoren beschriebene Gliose- und Hohlenbildungen 
im Gegensatz zu BIELSCHOWSKY und UNGER, HENNEBERG u. a. nicht auf eine 
die Tumor- und Gliosebildung zugleich erklarende Dysraphie zUrUck, sondern 
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er nimmt an, daB der Tumor wahrscheinlich auf vasalem Wege zunachst das 
angrenzende Riickenmarksgewebe schadigt und so die Hohlen- sowie Gliose­
bildung Ausdruck dieser Schadigung sind. Einen Beweis fiir die reaktive Natur 
der Gliose sieht TANNENBERG unter anderem darin, daB Fettkornchenzellen 
und ROSENTHALSche Fasern, die er als verkalkte Achsenzylinder- und Mark­
scheidenreste deutet, innerhalb der Gliose anzutreffen sind. Beweisend sind 
aber diese beiden Beobachtungen nicht, denn auch in langsam, verdrangend 
wachsenden Tumoren (Astrocytome) des Zentralnervensystems konnen Fett­
kornchenzellen nicht so selten beobachtet werden. Wir konnen auf Grund 
unseres Materials von Hirn- und Riickenmarkstumoren nicht sagen, daB Tumoren 
der Glia- oder Ganglienzellreihe rein verdrangend wachsen und keine Mark­
scheiden in ihr Wachstum einbeziehen konnen. AuBerdem fehlen in den syringo­
myelitischen Gliosen des Oiteren ROSENTHALSche Fasern und auch der Gehalt 
an Fettkornchenzellen kann sehr gering sein. Bei dem cystischen Ependymom 
am Ubergang yom Hals- zum Brustmark war am oralen Pol des exstirpierten 
Tumorstiickes, d. h. oberhalb yom eigentlichen Ependymom ein Gewebe 
nachweisbar, das einer reaktiven Gliose weitgehend gleicht und im Sinne von 
TANNENBERG gedeutet werden konnte. Auffallend bleibt aber die starke Wand­
fibrose der GefaBe innerhalb des Gliastiftes sowie der im Zentrum des Stiftes 
gelegene Bindegewebspfropf. Auch bei dem anderen sehr ausgedehnten stift­
formigen Riickenmarkstumor mit Hohlenbildung lieB sich eine auffallende 
Bindegewebsproliferation (Bindegewebsmembran der Hohlen, Wandfibrose der 
GefaBe und freie Bindegewebsbander) nachweisen. 

Die so auffallende Bindegewebsproliferation, die keineswegs allen Riicken­
markstumoren eigen ist, sondern sich bei unseren 21 intramedullaren Ge­
schwiilsten nur in 3 Fallen fand, scheint eine fiir die Syringomyelie typische 
Reaktionsweise zu sein. Auch bei den sonstigen im Riickenmark beobachteten 
Erweichungs- und Zerfallsprozessen sieht man fiir gewohnlich keine so ausgedehnte 
und intensive Bindegewebsreaktion, wenn auch die Annahme, daB sowohl die 
Gliose wie Bindegewebsproliferation in manchen Syringomyeliefallen reaktiver 
Natur sind, nicht von der Hand gewiesen werden solI, so stellt doch diese 
starke Bindegewebsreaktion eine besondere Reaktionsweise der Syringomyelie­
kranken dar. Diese ausgedehnte nur bestimmten Individuen eigene Reaktions­
weise des Bindegewebes diirfte sowohl fiir die Entwicklung der Hohlen- und 
Spaltbildungen sowie fiir die Progredienz des syringomyelitischen Prozesses 
von wesentlicher Bedeutung sein. THOMAS und HAusER stellen ebenfalls die 
starke Bindegewebsproliferation in den Vordergrund und bezeichnen den 
ProzeB als Neoplasie conjunctivo-vasculaire. Es solI aber damit nicht gesagt 
sein, daB durch irgendeine Noxe primar die Bindegewebsproliferation hervor­
gerufen wird und daB die Gliose und Hohlenbildung erst sekundar seien. Die 
kleinen marklosen Flecke, die in einem unserer FaIle zu beobachten waren, 
zeigten zwar eine gewisse GefaBabhangigkeit, stellten aber zunachst keine 
kleinen Erweichungsherde dar, die durch Ischamie hatten bedingt sein konnen. 
Die Auflockerung des umgebenden Gewebes laBt eher an ein (:)dem denken, 
iiber dessen Herkunit aber noch keine naheren Angaben gemacht werden konnen, 
was zeigt, wie unvollkommen unsere Kenntnisse iiber die Genese der Syringo­
myelie noch sind. Die der Syringomyelie eigentiimliche Reaktionsweise des 
Bindegewebes macht es verstandlich, daB sich nur bei bestimmten Individuen 
auf ein Riickenmarkstrauma oder eine Iniektion eine Syringomyelie entwickelt. 
Ebenso ist die Bevorzugung des mannlichen Geschlechts, der TANNENBERG 
groBen Wert beimiBt, verstandlich, da beim Manne, besonders beim werktatigen, 
der auslOsende Faktor, in diesem FaIle das Trauma, haufiger gegeben ist. Es 
wird jedoch darauf hingewiesen, daB nach den neueren Statistiken das tJber-
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wiegen des mannlichen Geschlechts nicht mehr so in Erscheinung tritt. Das 
Trauma spielt aber bei der Entwicklung der Syringomyelie nur die Rolle des 
auslosenden Momentes und ist nicht die eigentliche Krankheitsursache oder 
mit anderen Worten, es wird abgelehnt, daB ein Riickenmarkstrauma an einem 
vollkommen gesunden Riickenmark eine Syringomyelie erzeugen kann. Unter 
Umstanden kann sogar eine Tumormetastase im Riickenmark bei einem dispo­
nierten Individuum diese Bindegewebsreaktion aus16sen und zur Hohlenbildung 
und Gliose ober- und unterhalb vom eigentlichen Tumor fiihren. Doch sollte 
man solche FaIle wegen des vollkommen anderen klinischen Bildes nicht mehr 
der Syringomyelie zurechnen, wie man ja auch die Arachnitis cystica proliferans 
und Pachymeningitis cervicalis hypertrophicans, denen sowohl die starke 
Bindegewebsproliferation und die Spalt- bzw. Hohlenbildung sowie die Pro­
gredienz eigen sind, von der Syringomylie abgrenzt. 

Leider wird dem klinischen Bild von seiten mancher Pathologen zu wenig 
Bedeutung beigemessen, was zu einer weitgehenden Verwasserung des Syringo­
myeliebegriffes gefiihrt hat. Die Durchsicht der in neuerer Zeit veroffentlichten 
Arbeiten zeigt, daB aus pathogenetischen Erwagungen heraus Krankheitsbilder 
zur Syringomyelie gerechnet wurden, deren klinisches Bild nicht nur bis zu 
einem gewissen Grade, sondern nahezu vollkommen von der klassischen Syringo­
myelie abweicht, was sich urn so unangenehmer bemerkbar macht, weil der 
Kliniker unter Syringomyelie ein ganz bestimmtes Krankheitsbild versteht. 
Den Vertretern der dysraphischen Auffassung liegt es natiirlich fern, einen Unter­
schied zwischen der Hydromyelie und Syringomyelie herauszuarbeiten, da sie 
beide Erkrankungen auf eine Storung im SchlieBungsmechanismus des Medullar­
rohres zuriickfiihren und so aIle Dbergange annehmen. Wie bereits im Kapitel 
Differentialdiagnose gezeigt wurde, ist aber unserer Anschauung nach in manchen 
Fallen schon klinisch eine Differentialdiagnose zwischen beiden Erkrankungen 
moglich. Diese Abgrenzung hat auch praktische Bedeutung, da wir die Operation 
bei der Hydromyelie giinstiger beurteilen als bei der Syringomyelie. Wahrend bei 
der Hydromyelie immer der Versuch einer Operation zu machen ist, kann man 
hinsichtlich der Syringomyelie geteilter Ansicht sein. Mit Recht besteht SPATZ 
auch in anatomischer Hinsicht auf einer scharfen Trennung zwischen Syringo­
myelie und Hydromyelie. Eine Syringomyelie liegt nach SPATZ vor, sobald 
Riickenmarksteile in die Hohle aufgegangen sind. Er sieht in diesem Merkmal 
einen besseren Anhaltspunkt dafiir, wenn man von Syringomyelie zu sprechen 
anfangen solI, als in dem Vorhandensein bzw. Fehlen eines Ependymbelages, 
eine Auffassung, der wir uns ganz anschlieBen. Es besteht namlich die Moglich­
keit, daB eine syringomyelitische Zerfallshohe sekundar mit dem Zentralkanal 
kommuniziert und so diese Hohle wenigstens auf kiirzere Strecken Ependym­
epithel zeigen kann (Abb. 13), zumal noch die Moglichkeit besteht, daB sich 
das Ependymepithel entlang der syringomyelitischen Hohlenwand ausdehnt. 
Andererseits kann durch Druck der Ependymbelag einer hydromyelitischen 
Hohle leiden und so auf groBere Strecken zugrunde gehen. In der Beurteilung 
der Frage, ob eine echte Hydromyelie mit dem entsprechenden klinischen Bilde 
immer auf einer Entwicklungsstorung beruhen miisse, erscheint uns noch eine 
gewisse Vorsicht am Platze. Auf Grund unserer eigenen Erfahrungen mochten 
wir diese Frage bejahen, womit aber nicht gesagt sein solI, daB geringere Er­
weiterungen des Zentralkanals ohne das klinische Bild der Syringomyelie nicht 
auch auf andere Weise entstehen konnen. Diese echte Hydromyelie ohne 
weitgehendere Entwicklungsstorungen (Myelocele u. a.) konnten wir nur in einem 
einzigen Falle feststellen und von diesem glauben wir, daB er auf eine Storung 
im SchluB des Medullarrohres zuriickzufiihren ist. 
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Streng genommen muBten die Vertreter der dysraphischen Auffassung 
auch die FaIle von Arachnitis cystica proliferans, bei denen sich eine aus­
gesprochene Sttirung in der Raphebildung nachweisen laBt, zur Syringomyelie 
rechnen, was zu einer noch groBeren Erweiterung des Begriffes Syringomyelie 
fuhrt. Noch weiter geht KIRCH, der einen zentral zerfallenen Ruckenmarks­
tumor, ja sogar einen metastatischen, als intrablastomattise Syringomyelie 
bezeichnet. Zwischen einem zentral zerfallenen Ruckenmarkstumor und einer 
Syringomyelie dUrfte sich aber kaum eine pathogenetische Verwandtschaft 
aufstellen lassen, sondern es fUhrt lediglich die anatomische Definition der 
Syringomyelie im weiteren Sinne zu dieser Zuordnung von Krankheitsprozessen 
zur Syringomyelie, die mit dem klinischen Begriff der Syringomyelie kaum mehr 
etwas zu tun haben. Ebensowenig erscheint es glUcklich die Hohlenbildungen 
bei Hamangioblastomen des Ruckenmarks zur Syringomyelie zu rechnen, 
denn diese Hohlenbildungen im Ruckenmark sind ebenso wie die entsprechenden 
im Kleinhirn auf den Tumor zuruckzufuhren. Ihre groBeren Langsausdehnungen 
erklaren sich durch den anatomischen Bau des Ruckenmarks. Es ist nicht 
verstandlich, daB man im Kleinhirn von einem Hamangioblastom mit Cysten­
bildung spricht, wahrend man den gleichen ProzeB im Ruckenmark als extra­
blastomattise Syringomyelie bezeichnet. NatUrlich kann in einem bestimmten 
FaIle, namlich wenn das betreffende Individuum die fUr die Syringomyelie 
eigentumliche Reaktionsweise besitzt, ein Hamangioblastom des Rucken­
marks auch die auslOsende Ursache fUr eine Syringomyelie abgeben, nur wird 
man dann die Besonderheit des syringomyelitischen Prozesses namlich die 
starke Bindegewebsproliferation fordern. DaB solche FaIle von Kombination 
von Tumor mit syringomyelitischer Reaktionsweise aus pathogenetischer 
Erwagung heraus zur Syringomyelie gerechnet werden, ist verstandlich, ganz 
gleich ob man die Auffassung einer DysJ,'aphie vertritt oder nicht. 

SchlieBlich erhebt sich noch die Frage, ob eine durch primaren Gewebs­
zerfall entstandEme Hohle trotz Fehlens der eigentumlichen Bindegewebsproli­
feration weiter urn sich greifen kann. In einem unserer FaIle mit ausgedehnter 
Hohlenbildung (Abb. 1) lieB sich nur eine geringe Gliose und Bindegewebs­
proliferation nachweisen, welche das MaB einer reaktiven Gliose bzw. Binde­
gewebsreaktion nicht uberschritt. AuBerdem waren die Zeichen des Gewebs­
abbaues auch in den Abschnitten, in welchen der ProzeB noch relativ jung war, 
so gering, daB die Hohlen wie aus dem Nervengewebe ausgestanzt erschienen. 
In spateren Stadien beobachtete man eine geringe Wandgliose und Bindegewebs­
membran an der Hohlenwand, die moglicherweise durch Einwucherung von 
Piagewebe entstanden sein konnte. Die NISSL-, Markscheiden- sowie VAN GIESON­
Bilder gleichen weitgehend denen von SPATZ unter dem Begriff der Poromyelie 
zusammengefaBten Bildern. In diesem FaIle handelt es sich aber urn eine 
33jahrige Frau, die sich bis 8 Monate vor ihrem Tode vollkommen gesund fUhlte. 
Die Erkrankung entwickelte sich im AnschluB an einen Fall auf die Wirbelsaule 
wahrend einer Graviditat. Auf genaues Befragen gibt die Kranke zu, daB sie 
seit ihrem 14. Lebensjahre eine leichte Kyphoskoliose bemerkte. Es ist wohl 
kaum anzunehmen, daB so ausgedehnte Hohlenbildungen, wenn sie schon intra­
uterin oder in fmher Kindheit extrauterin entstanden waren, so lange Jahre 
ohne jegliche klinische Erscheinungen geblieben waren. AuBerdem hatte die 
Kranke noch eine Kleinhirncyste, die ebenfalls hatte Erscheinungen machen 
mussen. Anscheinend dUrfte es also doch Individuen geben, bei denen im 
spateren Alter irgendeine Lasion zum Untergang von Parenchym und Glia 
fUhren kann. Ob in unserem Fall dabei die Graviditat eine gewisse Rolle spielt, 
ist fraglich. Vielleicht gewinnen in diesem Zusammenhang die Untersuchungs­
befunde von JOANNOVICS noch einmal an Bedeutung, der spezifisch iill Elute 
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kreisende Abbaukorper nachgewiesen haben will, die eine Auflosung von Gewebs­
elementen bedingen konnen. Jedoch sind diese Experimente und Befunde 
noch keineswegs uberzeugend und bedurfen vielmehr einer entsprechenden 
Nachprufung. DaB manche FaIle von Syringomyelie, bei denen die Krank­
heitserscheinungen angeboren oder doch in fruhester Kindheit aufgetreten 
sind, zu den Poromyelien im Sinne SPATZ zu zahlen sind, solI nicht bestritten 
werden, wenn auch anscheinend eine weitgehend ahnliche Reaktionsweise 
wie beim Neugeborenen auch beim Erwachsenen vorkommen kann. 

KAHLER und PICK sowie MIURA glauben, daB eine Hydromyelie auch den Ausgangs­
punkt fiir eine Syringomyelie abgeben kann. Sie stellen sich vor, daB ein im Zentralkanal 
herrschender hoher Druck divertikelartige Erweiterungen des Zentralkanals zur Folge 

",,-. , 

Abb. 40. Erweichung im Gebiete des ventralen Hinterstrangsfeldes nach Ru.ckenmarkskompression. 
Querschnitt durch das 1. Thorakalsegment, oral von der Kompressionsstelle. 

(WOLTERS-MarkscheidenfiOrbung, Vergr. 8fach_) Praparat meines Mitarbeiters YASUDA. 

haben kann, die sich in die am wenigsten Widerstand leistenden Teile der hinteren Riicken­
markshaIfte ausdehnen. Inwieweit aber diese Entstehungsweise tatsachlich in der mensch­
lichen Pathologie eine Rolle spielt, lii,Bt sich nur schwer sagen. 

Unter die Syringomyelie im weiteren Sinne, der aber in dieser im Hinblick 
auf das klinische Bild gegebenen Darstellung weniger Bedeutung zukommt, 
werden noch Hohlenbildungen nach Abscessen und anderweitigen Zerfallsprozessen 
des Ruckenmarks gerechnet, denen aber ein wichtiges Merkmal der syringo­
myelitischen Hohlen, namlich die Progredienz fehlt_ STROBE konnte nach 
Ruckenmarksdurchschneidungen beim erwachsenen Kaninchen ober- und unter­
halb der Durchtrennungsstelle Hohlen- und Spaltbildungen feststellen, die nicht 
auf eine sekundare Degeneration zuruckgefUhrt werden konnte. Nach STROBE 
scheint das ventrale Hinterstrangsfeld, das yom Ruckenmarksquerschnitt 
die schlechteste GefaBversorgung besitzt, eine Pradilektionsstelle fUr solche 
Erweichungen und Hohlenbildungen abzugeben. Dieses Areal wird von der 
Arteria fissurae posterioris allein versorgt und liegt weit entfernt yonder Rucken­
marksperipherie, so daB das Blut bei dem relativ weiten Wege bis zur Endver­
zweigung und der relativ geringen Entwicklung der GefaBe in diesem Rucken­
marksbezirk unter geringerem Drucke zirkulieren durfte, als in anderen. Wir 
konnten in 2 Fallen von Querschnittsunterbrechung des Ruckenmarks ebenfalls 
eine stiftformige Erweichung im ventralen Hinterstrangsfeld oberhalb von der 
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Unterbrechungsstelle beobachten (Abb. 40). Moglicherweise kann es in spateren 
Stadien zu einer Hohlenbildung in diesem Areal kommen, wodurch langliche 
Hohlen entstehen, denen aber im Gegensatz zu syringomyelitischen Hohlen 
die Progredienz fehlt. AuBerdem unterscheiden sich die zentralen syringomye­
litischen Hohlen ihrer Lage nach von diesen Erweichungshohlen, denn letztere 
liegen in dem eigentlichen ventralen Hinterstrangsfeld, wahrend die ersteren 
die Gegend des Zentralkanals und die hintere Commissur in die Hohlenbildung 
mit einbeziehen. Man kann daher kaum davon sprechen, daB diese Erweichungs­
hohlen in der Pradilektionsstelle der Syringomyelie gelegen sind. 

Eine Riickenmarkshohle in Hohe des Dorsolumbalmarkes beobachteten THOMAS und 
HAUSER im Verlauf einer POTTschen Erkrankung. LHERMITTE und BOVERI sprechen bei 
einem 34jahrigen Kranken von einer sekundaren Syringomyelie (C1-DlO), die durch Druck 
eines Knochentumors hervorgerufen sein solI. 

Nach SCHIEFERFDECKER sollen Storungen der Lymphzirkulation wahrend des friihen 
Embryonallebens die pathologischen Prozesse an den Ependym- und Gliazellen ausli:isen, 
eine Hypothese, die nur schwer zu beweisen ist. 

Der Annahme von LANGHANS, daB allein eine Steigerung des intrakraniellen Druckes 
(besonders raumbeengende Prozesse der hinteren Schadelgrube) infolge Stauung ohne weitere 
andere Momente eine Syringomyelie erzeugen konne, diirfte zur Zeit keine Bedeutung mehr 
innewohnen, denn bei der relativ groBen Zahl der Hinterschadelgrubentumoren, iiber die 
in den letzten Jahren berichtet wurde, findet sich so gut wie nie eine Syringomyelie. 

1m verlangerten Mark beobachtet man im Gegensatz zum Ruckenmark im 
wesentlichen nur Spaltbildungen,wahrend echte Hohlenbildungen zu den Selten­
heiten zahlen. SCHLESINGER will die median gelegenen Spaltraume von den 
lateral gelegenen unterschieden wissen. Wahrend von ihm die medianen Spalt­
raume auf Entwicklungsstorungen zuruckgefuhrt werden, sollen die lateral en 
nicht praformiert sein. Die medianen Spaltraume, die von der Gegend des 
Calamus scriptorius haufig sehr weit ventralwiirts ziehen, sollen fast stets 
wenigstens teilweise von Ependymepithel begleitet sein und mit dem 4. Ventrikel 
kommunizieren. FUr die kongenitale Genese dieser Spalten spricht nach SCHLE­
SINGER des weiteren der Umstand, daB diese Spalten keine sekundare Degene­
ration machen. 

Die seitlichen Spaltraume in der Oblongata entsprechen dagegen haufig 
dem Versorgungsgebiet eines BlutgefaBes, vor aHem dem der Arteria cerebellaris 
posterior inferior (SCHLESINGER). Nahezu konstante GefaBveranderungen 
in der Nahe des Spaltes legen die Annahme nahe, daB die GefaBveranderungen 
die Ursache fUr die seitlichen Spaltbildungen sind, zumal man in der Umgebung 
der GefaBe haufiger Homogenisierungsprozesse beobachtet (SCHLESINGER). 
Da sich im AnschluB an die Spalten im Gegensatz zu den medianen sekundare 
Degenerationen entwickeln konnen (DIONISI), glaubt SCHLESINGER, daB diese 
seitlichen Spaltbildungen erworben sind, denn bei einer Entwicklungsstorung 
hatte man eine Atrophie und nicht eine sekundare Degeneration erwarten mussen. 
Nach BIELSCHOWSKY sind die GefaBveranderungen Ausdruck einer embryonalen 
Mesenchymverschleppung und so eine Entwicklungsstorung. BIELSCHOWSKY 
lehnt auch eine sekundare Degeneration im AnschluB an die seitlichen Spalten 
ab und nimmt vielmehr eine sekundare Atrophie an, da an den betroffenen 
Systemen nur ein Bruchteil der leitenden Elemente fehle und keine Reste von 
Zerfallserscheinungen nachweisbar seien. Dazu muB aber bemerkt werden, 
daB wir auch bei Ruckenmarksspalten und Hohlen, die keinerlei auffallende 
Gliaproliferation in ihrer Umgebung zeigten und wahrscheinlich auf einen 
primaren Gewebszerfall zuruckzufuhren waren, auf- und absteigende Degene­
ration nachweisen konnten (Markscheidenabbauprodukte, Fettkornchenzellen). 

Die von uns bei einem Fall von Syringomyelie im Kleinhirn beobachtete 
Hohle macht eher den Eindruck einer ZerfaHshohle als einer Entwicklungs-
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storung, wie dies OSTERTAG fUr den Fall BOGAERTS annimmt, jedoch solI hieriiber 
auf Grund dieses einen Falles noch kein abschlieBendes Urteil gefallt werden. 

Dieser kurze Dberblick iiber die Pathogenese der Syringomyelie, der keines­
wegs Anspruch auf Vollkommenheit erheben will, zeigt schon klar, daB wir nicht 
einmal von einer einheitlichen Genese der Syringomyelie im engeren Sinne 
sprechen konnen. 

Atiologie. 
Wie bereits aus den pathogenetischen Erwagungen ersichtlich ist, entwickelt 

sich wenigstens bei einem Teil der Syringomyeliefalle das Leiden auf dem Boden 
einer angeborenen Anlagestorung des Riickenmarks (Dysraphie s. Pathogenese). 

Abb. 41. Hyperdaktylie bei einem FaIle von 
Syringomyelie. 

In dem gleichen Sinne spricht auch 
das gelegentliche V orkommen von noch 

Abb.42. Angeborenes Fehlen und Verkriippe· 
lung von Fingern bei Syringomyelie. (Photo· 

graphie in liebenswiirdiger Weise von 
Dr. ALTENBURGER iiberlassen.) 

anderen Entwicklungsstorungen bei Syringomyeliekranken, wie Oxycephalie, 
Kiemengangsresten, Halsrippe, Hyperdaktylie (Abb.41), Syndaktylie, Fehlen 
und Verunstaltung von Fingern (Abb.42), Ohranomalien usw. Eine weitere 
Stiitze fiir diese Auffassung liefert das gelegentliche familiare Auftreten der 
Syringomyelie, wenn auch die Zahl der familiaren Syringomyeliefalle im Ver­
haltnis zu der groBen Zahl nichtfamiliarer Falle keine wesentliche Rolle spielt. 
In letzter Zeit ist zwar die Zahl der familiaren Falle etwas angewachsen (RED­
LICH, CLARKE und GROWES, GUILLAIN, SINDELAffiE, FINZI, MARGULIS, LEYDEN 
und GOLD SCHEIDER, PRICE, SCHULTZE, NALBANDOFF, PREOBRAJENSKI und 
IVANOVA), doch fehlt leider bei dem groBten Teil dieser Falle die pathologisch­
anatomische Kontrolle. So muBte schon der Fall von VERHAGEN und V ANDER­
WELDE, der friiher der familiaren Syringomyelie zugerechnet wurde, auf Grund 
der spateren anatomischen Kontrolle als nicht zur Syringomyelie gehorig aus­
scheiden. Interessant ist in diesem Zusammenhang eine Mitteilung von KINO, 
der bei einem Vater und seinen 3 erwachsenen Tochtern eine Syringomyelie 
nachweisen konnte, und zwar erkrankte der Vater mit 12 Jahren, die erste 
Tochter mit 13, die zweite mit 16 und die dritte mit 14 Jahren. Auffallend ist 



378 O. GAGEL: Syringomyelie. 

die groBe "Obereinstimmung im Krankheitsverlauf bei den vier Familienmit­
gliedern, so begann das Leiden beim Vater mit Schwache der Nackenstrecker, 
Ungeschicklichkeit und Schwache der Arme, bei der erst en und zweiten Tochter 
mit Schwache und Ungeschicklichkeit in den Armen und bei der dritten mit 
Ungeschicklichkeit bei feinen Hantierungen mit den Handen. 1m Gegensatz 
zu diesen Beobachtungen steht eine Mitteilung von WEITZ iiber eineiige Zwil­
linge, von denen das eine Zwillingsgeschwister an einer mittelweit fortgeschrit­
tenen Syringomyelie litt, wahrend das andere vollkommen gesund war. Wenn 
es sich dabei auch nur urn eine Einzelbeobachtung handelt, so beweist diese 
doch, daB nicht bei jeder Syringomyelie Erbfaktoren die Hauptrolle spielen 
miissen. Fiir die Auffassung, daB wenigstens ein Teil der Syringomyeliefalle 
auf einer angeborenen Entwicklungsstorung beruht, sprechen die von BREMER 
an den Familienmitgliedern von Syringomyeliekranken erhobenen Unter­
suchungsbefunde. Dieser Autor unterzog die Mitglieder von 10 Syringomyelie­
familien einer eingehenden Untersuchung und konnte an diesen eine Reihe von 
Anomalien nachweisen, die sich zum Teil auch bei Syringomyeliekranken finden. 
So hatte er in fast all diesen Fallen Sternumanomalien angetroffen, die in einer 
Abflachung des unteren und zum Teil auch des mittleren Brustbeinabschnittes, 
in einer echten Trichter-, Dellen- oder Rinnenbrust, in einer auffallenden Kiirze 
des Sternums oder in muldenfOrmigen Eindellungen bestanden. Recht haufig 
fanden sich bei den Familienmitgliedern von Syringomyeliekranken Kypho­
skoliosen, besonders Dorsocervicalskoliosen. Von einer seiner Syringomyelie­
familien wiesen fast aIle Mitglieder ein fliigelformig abstehendes rechtes Schulter­
blatt auf. Mammadifferenzen und Polymastie (OPPENHEIM) wurden bei einer 
relativ groBen Zahl von Familienmitgliedern beobachtet. "Oberwertigkeit der 
Spannweite iiber die Korperlange trotz fehlender Kyphoskoliose, sowie Ver­
kriimmungen der Finger nach Richtung der Klauen- oder Affenhand lieBen sich 
nicht so selten feststellen. Livide und kalte Hande sowie Neigung zur Ver­
kleinerung und Verschmalerung der Extremitatenenden fand sich in der Ver­
wandtschaft von Syringomyeliekranken ebenfalls relativ haufig. Ferner konnte 
BREMER manschettenformig und segmental begrenzte Sensibilitatsstorungen 
vom Charakter der dissoziierten Empfindungslahmung bei Mitgliedern von 
Syringomyeliefamilien nachweisen. Enuresis nocturna und schlechtes Heilen 
der Wunden vervollstandigen die Reihe der Anomalien, die bei Angehorigen 
von Syringomyeliefamilien zur Beobachtung kommen. BREMER nimmt an, 
daB sich auf dem Boden dieses durch die neun soeben angefiihrten Symptome 
gekennzeichneten Konstitutionstypes aus uns vorlaufig noch unbekannten 
Ursa chen die Syringomyelie entwickelt. CURTIUS geht sogar noch einen Schritt 
weiter und sieht in dem Status dysraphicus nur eine bestimmte Form der 
Syringomyelie. Seiner Meinung nach gehort die Progressivitat des Prozesses 
nicht zu dem Wesen der Syringomyelie, da ja auch ausnahmsweise weitgehend 
stationare Syringomyelien vorkommen. Es erscheint uns jedoch keineswegs 
angangig, daB der klinische Begriff der Syringomyelie einer. gemeinsamen 
Pathogenese zuliebe mehr und mehr verwischt wird. Wenn auch ganz und gar 
nicht geleugnet werden solI, daB bei einem Teil der Syringomyeliefalle eine 
angeborene Anlagestorung eine Rolle spielt, so muB doch hervorgehoben werden, 
daB diese Anlagestorung keineswegs bei allen Syringomyeliefi1llen nachweisbar ist. 

Fiir das Zustandekommen der Syringomyelie scheinen auBer der angeborenen 
Veranlagung noch auBere Schadlichkeiten notig zu sein, denn im allgemeinen 
erkranken Manner relativ haufiger als Frauen und unter ihnen wieder mehr 
solche, die einem Beruf angehoren, bei dem sie auBeren Schadlichkeiten und 
vor allem korperlichen Traumen besonders ausgesetzt sind. Es ware unverstand­
lich, daB kongenitale embryonale Entwicklungsstorungen des Riickenmarks 



Atiologie. 379 

bei Handarbeitern haufiger als bei Kopfarbeitern vorkommen soUten. Von 
groBerer Bedeutung als schwere Traumen der Wirbelsaule oder der Extremitaten, 
die nur in AusnahmefaUen zur Entwicklung einer Syringomyelie fUhren, scheinen 
fiir das Zustandekommen der Krankheit haufig sich wiederholende leichte 
Traumen zu sein, wie Erschiitterungen oder starke Belastungen der Wirbelsaule 
durch Heben von schweren Lasten usw. Es muB aber zugegeben werden, daB 
wir uns dariiber, wie diese Traumen auf das Riickenmark einwirken, noch 
keinerlei Bild machen konnen. Der Beweis, daB ein Syringomyeliekranker, 
der friiher ein einmaliges schweres Riickenmarkstrauma erlitten hatte, vor 
dem Unfall voUkommen gesund war, vor allem auch keine kongenitale Ent­
wicklungsstorung aufwies, laBt sich wohl kaum jemals erbringen, weshalb es 
beweiskraftige FaIle von rein traumatischer Syringomyelie nicht gibt. Aus 
subjektivem Wohlbefinden und entsprechender Leistungsfahigkeit vor dem 
Unfall auf eine objektive Intaktheit aller Organe zu schlieBen ist natiirlich 
nicht angangig. Dies zeigt sich ja vor allen Dingen gerade bei der Syringomyelie, 
denn so und so oft wird eine Syringomyelie bei einem Kranken aufgedeckt, der 
sich selbst vollkommen gesund fiihlte und nur wegen eines Panaritiums oder 
einer anderen schlecht heilenden Wunde den Arzt aufsuchte. DaB dagegen 
Traumen aller Art den Ausbruch einer Syringomyelie bedingen oder deren 
Verlauf beschleunigen konnen, ist eine alte Erfahrungstatsache. Traumen 
konnen schon dadurch zur Verschlimmerung einer Syringomyelie fiihren, daB 
sie in einem bereits schon vorher veranderten und dadurch vulnerablen Riicken­
marksgewebe Blutungen, ZerreiBungen und sonstige Zirkulationsstorungen 
hervorrufen, zumal die in der Hohlenwandung gelegenen GefaBe relativ haufig 
krankhaft verandert und besonders briichig sind. So kann dann bei latenter 
Syringomyelie eine echte Hamatomyelie vorgetauscht werden. HENNEBERG 
und KOCH haben besonders darauf hingewiesen, daB auch manche "spontane" 
Hamatomyelien auf diese Weise entstehen konnen. Wie weit die Auffassung 
mancher Autoren, daB nach Riickenmarkstraumen die ruhenden Gliazellen der 
Gliose bzw. Gliomatose mobilisiert werden, zutrifft, laBt sich nur schwer ent­
scheiden, doch konnen Entschadigungsanspriiche von Unfallskranken, die vor 
einem schweren Wirbelsaulentrauma gesund und arbeitsfahig waren, mitunter 
berechtigt sein. Schwere kiinstliche Geburten, bei denen es sowohl zu Riicken­
markszerrungen wie Blutungen vor allem im Bereich der HalsanschweUung 
kommen kann, scheinen bei einem Teil der SyringomyeliefiiUe einen wesentlichen 
atiologischen Faktor auszumachen (SCHULTZE, MINOR, K6LPIN, E. MULLER 
und WESTPHAL jun.). So beschreibt E. MULLER einen diesbeziiglichen Kranken, 
bei dem nach einer schweren Zangengeburt voriibergehend eine linksseitige, 
ohne nachweisbare Skeletveranderungen einhergehende Armlahmung bestand 
und bei dem in spateren Jahren eine Syringomyelie mit vorwiegender Storung 
gleichfalls im linken Arm auftrat. AuBer diesen im Riickenmark selbst an­
greifenden Traumen sollen, wie wiederholt behauptet wurde, auch peripherische 
Verletzungen mit oder ohne sekundaren Entziindungen auf dem Wege iiber 
eine Neuritis ascendens eine Syringomyelie hervorrufen konnen (Mms, STERN 
und EULENBERG), was aber noch keineswegs bewiesen ist. FUCHS berichtet 
iiber einen derartigen Fall, bei dem sich im AnschluB an eine Verletzung der 
rechten Hand eine Phlegmone und eine Tendovaginitis einstellten, wobei aber 
die Schmerzempfindung noch vollig ungestort war. Ungefahr 1 Jahr spater 
beobachtete dann der Kranke eine Herabsetzung der Kraft im rechten Arm 
und nach 5h Jahren eine Arthropathie im rechten Ellenbogengelenk. 21/2 Jahre 
spater hatte sich bereits das klinische Bild einer Syringomyelie entwickelt. 

STENGEL, der bei einem Kranken eine Kombination von Syringomyelie und 
akuter multipler Sklerose feststeUen konnte, nimmt einen kausalen Zusammenhang 
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zwischen diesen beiden Erkrankungen an. Ein hypothetisches Virus, das mit 
der multiplen Sklerose, der Encephalitis lethargica und der Poliomyelitis ver­
wandt sein solI, erreicht nach ACHARD ebenfalls auf dem Wege einer Neuritis 
ascendens das Zentralnervensystem und ruft dort eine Syringomyelie hervor. 
Es braucht wohl nicht eigens gesagt zu werden, daB es sich hier nur urn eine 
bloBe Vermutung handelt. Fi'iiher hat man auch die Lepra, Lues und den 
AlkoholmiBbrauch fiir die Entwicklung der Syringomyelie verantwortlich 
gemacht. DaB die Lues oder der AlkoholmiBbrauch den Verlauf einer Syringo­
myelie im beschleunigenden Sinne beeinflussen oder die Erkrankung selbst 
auslosen kann, solI nicht bestritten werden. Ebenso wird die Moglichkeit zu­
gegeben, daB schwere psychische Traumen auf den Krankheitsverlauf einer 
Syringomyelie ungiinstig einwirken kOnnen. Nach MIES solI auch die Zink­
vergiftung als gelegentliche Ursache in Frage kommen. VOlT, der bei einer 
Syringomyelie thyreotoxische Erscheinungen nachweisen konnte, will in diesem 
Zusammentreffen keine Zufalligkeit sehen, sondern glaubt innere Zusammen­
hange zwischen der Thyreotoxikose und der Syringomyelie annehmen zu miissen. 
Jedoch kommt dieser Einzelbeobachtung keine so groBe Bedeutung zu. 

Prognose. 
Die Prognose quoad sanationem ist als ungiinstig zu bezeichnen, da die 

Erkrankung, wenn auch sehr weitgehende Remissionen und sogar langjahriger 
Stillstand des Prozesses vorkommen konnen, im allgemeinen progredienten 
Charakter zeigt und die Besserung gewohnlich nur Einzelsymptome betrifft. 

Akut einsetzende Lahmungen der Extremitaten, die wahrscheinlich durch 
6dem, Erweichungen und sekundare Blutungen verursacht werden, konnen im 
Gegensatz zu den langsam einsetzenden spastischen Lahmungen fortgeschrit­
tenerer FaIle weitgehend zuriickgehen. Ebenso konnen sich die trophischen 
Storungen der Haut und Weichteile zuriickbilden. Die Prognose quoad vitam 
ist gewohnlich nicht schlecht, denn die Erkrankung zieht sich durchschnittlich 
iiber 20-30 Jahre und mehr hin. Komplikationen konnen natiirlich schon 
friiher den Tod herbeifiihren. Unter diesen stehen die Cystitiden mit ascen­
dierender Pyelonephritis mit an erster Stelle. Lang dauernde Eiterungen des 
Unterhautzellgewebes oder der Gelenke konnen zu Nierenschadigung (Amyloid­
niere) fiihren, die dann sekundar den Tod zur Folge haben. Auch Nephrolithiasis 
wurde wiederholt bei Syringomyelie beobachtet. Trotz der Haufigkeit der 
bulbaren Symptome wird der Tod nur selten durch bulbare Storungen (Atem­
und Schlingstorungen) bedingt. Gewohnlich fiihren interkurrente Erkrankungen 
wie Tuberkulose, Typhus und Pneumonie zum Tode der durch die jahrzehnte· 
lange Krankheit geschwachten Patienten. 

Therapie. 
Die Behandlung der Syringomyelie laBt sich in prophylaktische MaBnahmen, 

in chirurgische Eingriffe an Weichteilen, Knochen und Gelenken und schlieB­
lich in die Behandlung des Nervenleidens seibst unterteilen. Da zur Zeit eine 
sichere giinstige Beeinflussung des pathologischen Prozesses noch nicht erreicht 
ist, kommt auch den beiden erst angefiihrten MaBnahmen noch groBere Be­
deutung zu. 

Durch moglichstes Vermeiden auslOsender auBerer Schadlichkeiten wie Ver­
brennungen, Erfrierungen und Verletzungen muG die Entwicklung trophischer 
Veranderungen verhindert werden. Kranken, die, wie Heizer, Kochinnen, 
Schmiede usw.leicht Verbrennungen ausgesetzt sind, ist ein Wechsel des Berufes 
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anzuraten, desgleichen manchen Handarbeitern, deren Beruf leicht Verletzungen 
oder Veratzungen mit sich bringt. Wegen der Gefahr von Spontanfrakturen 
oder Riickenmarksblutungen ist auch bei schweren korperlichen Arbeiten Vor­
sicht am Platze. Vor allem diirfen auch anscheinend geringfiigige Verletzungen, 
denen wegen der Schmerzlosigkeit haufig nur wenig Beachtung geschenkt wird, 
nicht vernachlassigt werden, da sich sonst schwere Panaritien, Phlegmonen, 
Gangran, Gelenkvereiterungen usw. entwickeln konnen. Die Panaritien und 
Phlegmonen miissen natiirlich einer entsprechenden chirurgischen Behandlung 
zugefiihrt werden, doch soIl man die chirurgischen Eingriffe moglichst be­
schranken, da sich oft die spontane AbstoBung nekrotischer Partien giinstiger 
erweist als die friihzeitige operative Entfernung. Die trophischen und vaso­
motorischen Storungen hat man durch periarterielle Sympathektomie zu bessern 
versucht. Unter Umstanden kann auch dieser Eingriff Besserung schaffen, 
doch nur, wenn die Storungen nicht zu weit fortgeschritten sind. Durch Massage, 
Bader und elektrische Behandlung lassen sich in manchen Fallen ebenfalls 
Erfolge erzielen, doch miissen diese Prozeduren, wie bereits erwahnt, mit ent­
sprechender Vorsicht durchgefiihrt werden. Bei Fallen mit Blasenstorungen 
ist es sehr wichtig, so lange wie nur moglich eine Cystitis zu verhiiten. Klagen 
die Kranken iiber starke Schmerzen, so steht der Anwendung von Antineuralgica 
nichts im Wege. Arsen- und Jodkuren, die in friiherer Zeit vielfach Anwendung 
fanden, spielen vielleicht bei der Behandlung in der Sprechstundenpraxis eine 
gewisse Rolle, wenn man sich auch von ihnen keine wesentliche Beein£lussung 
des Leidens versprechen darf. In neuerer Zeit mehren sich die Arbeiten, die 
von einer giinstigen Beein£lussung der Syringomyelie durch Rontgenbestrahlung 
berichten. Nach unseren eigenen Erfahrungen sind die Erfolge vor allem gut 
bei Kranken jugendlichen Alters und nach kurzer Krankheitsdauer, worin wir 
mit HEINISMAN, CZERNY und LENK iibereinstimmen. Von den verschiedenen 
Krankheitssymptomen werden besonders giinstig die trophischen Storungen 
beeinfluBt (GIZE und OSINSKAJA, HEINISMAN, CZERNI, LHERMITTE). Gut 
reagieren auch die Schmerzen und sensiblen Storungen, schlecht dagegen die 
Atrophien (LHERMITTE u. a.). Nach LHERMITTE sollen sich die Blasen- und 
Mastdarmstorungen bei Rontgenbestrahlung ebenfalls bessern. Zusammen­
fassend laBt sich also sagen, daB so gut wie samtliche Autoren iiber eine Besse­
rung nach Rontgenbestrahlung berichten, und zwar CZERNI und HEINISMANN 
in 60% ihrer FaIle, wahrend 33% sich eher verschlechtern. Wenn vielleicht 
auch ein Teil dieser Resultate bei kritischer Einstellung nicht ganz so gut, wie 
berichtet wird, ist, so ist doch bei dem Mangel einer anderen Therapie ein Ver­
such mit Rontgenbestrahlung zu empfehlen. fiber die Erfolge der chirurgischen 
Behandlung der Syringomyelie sind die Meinungen der Autoren noch sehr 
geteilt. Wahrend ein Teil der Autoren tiber giinstige Resultate berichtet (Pus­
SEPP und OPEL, SCHMIEDEN, ZENO und CAMUS, ARNOLD u. a.), lehnt VILAVERDE 
die chirurgische Behandlung der Syringomyelie vollkommen abo Nach unseren 
eigenen Erfahrungen sind die Erfolge im Gegensatz zu denen bei der Hydro­
myelie wenig verlockend. Es ist auch nicht gut verstandlich, daB eine Spaltung 
der Syringomyeliehohlen eine wesentliche Besserung schaffen soIl, denn 
gewohnlich steht der Hohleninhalt gar nicht unter Druck. AuBerdem besteht 
die Gefahr, daB die Bindegewebsproliferation, welche den meisten Fallen von 
Syringomyelie eigen ist, durch die Operation mobilisiert und so eher Schaden 
als Nutzen gestiftet wird. Bei mit Tumoren kombinierten Syringomyeliefallen 
hat der operative Eingriff dagegen groBe Aussicht auf Erfolg. (Nahere Angaben 
tiber Technik der chirurgischen Eingriffe und tiber Erfolge derselben s. LEHMANN, 
Therapie der Erkrankungen und Verletzungen des Nervensystems S.139.) 
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Familiare amanrotische Idiotie. 

Von H. JOSEPHY-Hamburg. 

Mit 8 Abbildungen. 

Die Benennung der unter dem Namen der familiaren amaurotischen Idiotie 
zusammengefaBten Schwachsinnsfalle stammt von Klinikern und die Gesichts­
punkte, unter denen diese Zusammenfassung erfolgte, waren klinische, namlich 
die regelmaBige Beteiligung des optischen Apparates in der Form einer Amaurose 
und das Auftreten mehrerer Erkrankungen in einer Geschwistergeneration, 
die Familiaritat. WAREN TAY und SACHS haben aus Amerika die ersten Falle 
beschrieben (1881). SACHS hat als erster einige Angaben uber die pathologische 
Anatomie gemacht. 1905 haben dann VOGT und SPIELMEYER eine zweite 
Gruppe von Fallen der familiaren amaurotischen ldiotie als juvenile Form 
der von TAy-SACHS beschriebenen infantilen gegenubergestellt. 

Die klinische Definition in ihrer ursprunglichen Form ist nicht mehr aufrecht 
zu halten. Ihr Rahmen war an manchen Stellen zu weit, an anderen wieder 
viel zu eng gespannt. Dagegen hat sich gezeigt, daB die ganze Gruppe durch 
spezifische histopathologische Befunde wohl charakterisiert und scharf um­
schrieben ist. Wir rechnen zur /amiliaren amaurotischen Idiotie alle Fiille, bei 
denen die mikroskopische Untersuchung des Gehirns einen typischen Paren­
chymprozefJ, der in erster Linie die Ganglienzellen bftrittt, au/deckt. Dieser 
ProzeB ist nach den Autoren, die ihn zuerst beschrieben haben, als SCHAFFER­
SPIELMEYERScher ZellprozeB 1 zu bezeichnen. Alle Falle, die diesem Befund 
zeigen, gehoren hierher; alle, die ihn nicht haben, sind anders zu rubrizieren, 
auch dann, wenn sich bei ihnen Schwachsinn, Amaurose und Familiaritat zu­
gleich findet. 

Wenn vorher gesagt wurde, daB der ursprungliche klinische Rahmen sich 
als zu eng erwiesen hat, so bezieht sich das in erster Linie darauf, daB mehrere 
histologisch gesicherte Falle das Kardinalsymptom der Blindheit nicht gezeigt 
haben. WALTER hat deshalb vorgeschlagen, die ganze Gruppe als familiare 
ldiotie unter Weglassung des Wortes "amaurotisch" zu bezeichnen. SCHAFFER 
hat sich diesem Vorschlag angeschlossen. lch halte es aber fur besser, den alten 
Namen beizubehalten; er ist charakteristisch und trifft fur die t!berzahl der 
Falle das richtige. Notigenfalls kann man von einer familiaren amaurotischen 
ldiotie "ohne Amaurose" sprechen. 

Die Unterscheidung einer infantilen und einer juvenilen Form der Erkrankung 
basiert urspriinglich sowohl auf klinischen wie auf anatomischen Gesichts­
punkten. Der histopathologische ProzeB, in seinen Grundzugen stets derselbe, 
schien sich bei den beiden Untergruppen in Einzelheiten grundsatzlich zu unter­
scheiden. Es hat sich aber, als mit der Zeit ein groBeres Material bekannt 
wurde, herausgestellt, daB diese histologischen Unterschiede nicht durchgreifend 
sind. Trotzdem muB man an der alten Einteilung festhalten und zwar aus 
klinischen und aus biologischen Gesichtspunkten. Denn aus der ganzen Gruppe 
der familiaren amaurotischen ldiotie heben sich die TAy-SACHSschen Falle 
zunachst offensichtlich heraus; sie verlaufen klinisch sehr gleichartig und vor 
allem sind sie biologisch dadurch gekennzeichnet, daB fast nur Kinder judischer, 
vor allem ostjudischer Abstammung erkranken. Soviel ich aus der Literatur 

1 Es ist vielfach ublich geworden, nur von dem SCRAFFERschen ProzeB zu sprechen; 
SPIELMEYER hat mit Recht darauf hingewiesen, daB er gleichzeitig mit SCHAFFER die 
typischen Befunde beschrieben hat. 



Erblichkeit. 395 

ersehen kann, gibt es anscheinend nur wenige "nichtjiidische" Faile, so 3 aus 
Japan und 4 aus Nordamerika (SACHS). 

Die juvenile Form und ebenso eine von BIELSCHOWSKY herausgesteilte 
"spatinfantile" Zwischengruppe ist dagegen nicht rassegebunden. Das klinische 
Bild ist hier in toto wesentlich mannigfaltiger, wenn auch innerhalb einer Familie 
die Erkrankungen recht gleichartig zu verlaufen pflegen. Es ist allerdings 
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Abb. 1. Tabellarische Dbersicht von Fallen infantiler familiarer amaurotischer Idiotie. (Nach SACHS.) 

hervorzuheben, daB ein ungewohnlich groBes Material, welches SJOGREN aus 
Schweden gesammelt und mustergiiltig bearbeitet hat, klinisch recht gleich­
formig erscheint. Da ich auf diese Arbeit von SJOGREN noch mehrfach zuriick­
greifen muB, solI hier gleich betont werden, daB seine Kranken aus einer ziemlich 
umschriebenen Population (er selbst spricht von einer "deutlichen Tendenz 
zu einer Anhaufung in gewissen begrenzten Herden in verschiedenen Teilen 
des Landes") stammen, in der die juvenile familiare amaurotische Idiotie un­
gewohnlich haufig ist. Wie weit sich seine Ergebnisse auf die iiberall sporadisch 
vorkommenden, aber offenbar seltenen FaIle iibertragen lassen, steht noch dahin. 
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SchlieBlich kann eine Gruppe von SpaWi.llen als adulte Form der juvenilen 
gegenubergestellt werden. 

Die Einreihung der familiaren amaurotischen Idiotie unter die Heredo­
degenerationen kann als durchaus gesichert angesehen werden. Wenn auch das 
Leiden durchweg nur "familiar", d. h. in einer Generation auftritt und seiner 

(1 

Abb.2. Juvenile familill.re amaurotische Idiotie. Stammbaum 
nach SJOGREN. Sichere Falle in zwei Generationen. 

ganzen Art nach nicht 
"erblich" sein kann, so ist 
doch eben das Auftreten 
bei Geschwistern und der 
gleichmaBige , von allen 
auBeren Faktoren offen­
sichtlich unbeeinfluBte 
Verlauf schon Beweis ge­
nug fur seine endogen­
hereditare Natur. 

Fur die infantile Form 
hat STEWART eine wichtige 
Beobachtung mitgeteilt: 
Von 12 Geschwistern einer 
Generation erkranken 6 

typisch; von den gesunden hat eine Schwester wieder ein Kind mit TAY­
SAcHsscher Krankheit. SACHS erwahnt eine Familie, in der zwei Bruder 
Kinder mit familiarer amaurotischer Idiotie hatten. Er kennt weiter die 
Kinder und Enkel zweier gesunder Glieder aus einer Geschwisterschaft mit 
mehreren kranken Mitgliedern; sie waren gesund. Von zwei gleichgeschlecht­
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Abb.3. Juvenile amaurotische Idiotie. Sta.mmtafel. 
In einer Geschwistergeneration erkranken vier Kinder 
im Beginn des schulpflichtigen Alters. Krankheits­
und Lebensdauer in allen Fallen fast gleich. In der 

Aszendenz ein ungeklarter Fall von Idiotie. 
(Eigene Beobachtung.) 

lichen Zwillingen seiner Klientel 
erkrankte einer und der andere 
blieb gesund. Auch HASSIN fand 
von Zwillingen einen gesund, den 
anderen krank. 

Fur die juvenilen FaIle hat 
SJOGREN Stammbaume von einer 
Ausfiihrlichkeit aufgestellt, wie wir 
sie bisher von der familiaren amau­
rotischen Idiotie nicht besessen 
haben. Er hat gezeigt, daB die 
Zahl der Blutsverwandtschaftsehen 
unter den Eltern der juvenil-amau­
rotischen Idioten eine wesentlich 
hohere war als unter der Normal­

bevolkerung. Die Haufigkeit von Blutsverwandtenehen war auch fruher schon 
aufgefallen. Die Tafeln SJOGRENS zeigen weiter, daB die amaurotische ldiotie 
innerhalb einer groBeren Sippe in mehreren Familien und in verschiedenen 
Generationen auftreten kann. Dabei ist der Erblichkeitsgang der juvenilen 
amaurotischen ldiotie nach SJOGREN ein recessiver (was auch ENTRES schon 
angenommen hat) und ein monohybrider. Er unterscheidet sich von dem der 
infantilen Form. Das spricht fiir die Richtigkeit einer Trennung der beiden 
Formen. 

Die infantile familiare amaurotische Idiotie ist in ihrem klinischen Befund 
und in ihrem Verlauf in fast allen Fallen vollig gleichartig. Von mehreren 
Geschwistern erkrankt eines - oft das a1teste - oder es werden mehrere 
ergriffen. 
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Die Kinder entwickeln sich nach normaler Geburt zunachst regelrecht 
und sind in keiner Weise auffallig. 1m dritten oder vierten Monat, jedenfalls 
vor Ablauf des ersten Lebenshalbjahres, wird bemerkt, daB sie apathisch und 
stumpf werden. Gleichzeitig fallen Bewegungs- und Sehstorungen auf. Die 
Kinder konnen den Kopf nicht mehr halten; er fallt nach der Seite oder nach 
vorn oder hinten, die Extremitaten werden nicht mehr bewegt und hangen 
in schlaffer Akinese herab. Setzt man die Kinder auf, so fallen sie "wie ein 
Kadaver" zusammen. Die Sehfahigkeit nimmt rapide ab und in kurzer Zeit 
ist vollstandige Amaurose eingetreten. Am Fundus ist in allen (1 vgl. dazu 
S. 407) Fallen ein charakteristischer und pathognomischer Befund zu erheben; 
an der Stelle de:t: Macula sieht man einen groBeren grauweiBIichen ("weiB mit 
leicht blaulichem Farbton", "grungrau") Fleck, in dessen Zentrum ein kirsch­
roter Punkt liegt. WAREN TAY hat diesen Fleck mit dem "cherry-red spot" 
zuerst gesehen und kIassisch beschrieben. Dieser weiBIiche Fleck, besser Ring, 
kommt dadurch zustande, daB die um die Fovea besonders dicht gestellten 
Ganglienzellen an der allgemeinen Erkrankung des Nervensystems teilnehmen 
und mit Lipoiden vollgestopft sind; dazu kommt eine odematose Durchtrankung 
der Retina und vielleicht spielt auch die Gliave:t:mehrung eine Rolle. Diese 
Faktoren machen die Retina um die Fovea herum opak und schlecht durch­
sichtig; die Fovea selbst erscheint durch den Kontrast im Augenspiegelbild 
kirschrot (RINTELEN). 

Die Reflexe bleiben bei den kranken Kindern normal oder sie verschwinden 
oder sie sind gesteigert. In manchen Fallen treten bei weiterem Fortschreiten 
der Krankheit krampfartige Erscheinungen, wie z. B. Streckkrampfe der Arme 
auf 1. In den Endstadien konnen die Kinder die Zeichen der Enthirnungsstarre 
zeigen (SIMONS). 

Hyperasthesie und besonders Hyperakusie finden sich recht oft. 
An vegetativen Storungen sind solche vasomotorischer Art, wie kiihle 

Extremitaten und {)deme zu verzeichnen. Vor allem ist aber die ungewohnIiche 
Abmagerung der Kinder hervorzuheben. SACHS hat neuerdings wieder ein­
dringlich auf dieses Symptom hingewiesen. Zu Beginn der Erkrankung sind 
die Kinder dick und wohlentwickelt und nach einem J ahr sind viele von ihnen 
zum Skelet abgemagert. 

Der Exitus tritt meist noch vor Beginn des dritten Lebensjahres im Zustand 
des schwersten korperlichen Marasmus und der tiefsten Verblodung ein. Ein 
von DOLLINGER beschriebener Fall wurde 2 Jahre und 7 Monate alt, bei einer 
ungewohnlich langen Krankheitsdauer von 22 Monaten. Das Kind muBte lange 
Zeit hindurch mit der Sonde ernahrt werden. Ein von WENDEROWIQ, SOKO­
LANSKY und KLOSSOWSKY untersuchtes Kind erkrankte mit 51/ 2 Monaten und 
erreichte ein Alter von 3 Jahren. 

Neuerdings sind Beziehungen der infantilen familiaren amaurotischen Idiotie 
zur NIEMANN-PrcKschen Form der Splenohepatomegalie aufgedeckt worden, 
auf deren prinzipielle Bedeutung weiter unten eingegangen wird. Es wird jeden­
falls in Zukunft notig sein, bei der Untersuchung verdachtiger Kinder auf die 
GroBe von Leber und Milz zu achten. 

Die TAy-SACHSsche Form der familiaren amaurotischen ldiotie ist in ihrem 
Befund und Verlauf charakteristisch genug, um in vivo eine Diagnose zu ermog­
lichen. Beweisend ist der Augenhintergrund; der typische Fleck gehOrt zum 
Befund. Ein von EpSTEIN mitgeteilter Fall ohne den Fleck ist histologisch 
nicht untersucht. Einen Fall von HASSIN ohne den typischen Befund am Fundus 
ist meines Erachtens zur spatinfantilen Form zu rechnen. Der geistige und 

1 Einige Beschreibungen dieser "Streckkrampfe'· lassen vermuten, daB es sich dabei 
um den "Schreckreflex" des Sauglings gehandelt ha.t. 
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korperliche Verfall bei den anfangs gesunden Kindern, das Auftreten der ersten 
Erscheinungen vor Beginn des zweiten Lebenshalbjahres, die jiidische Ab­
stammung und schlieBlich die Familiaritat vervollstandigen das Bild. Eine 
Therapie gibt es nicht. 

Ais 8patinfantile familiare amaurotische Idiotie hat BIELSCHOWSKY eine 
Reihe von Fallen zusammengefaBt, die spater als die infantilen und friiher 
als die typischen juvenilen beginnen und auch in ihrer durchschnittlichen 
Krankheitsdauer zwischen beiden stehen. Die ersten Symptome treten im 
vierten Lebensjahr auf. Das Leiden fiihrt in 31/ 2-4 Jahren zum Tode. Der 
Augenhintergrundsbefund ahnelt dem der juvenilen Form, wie auch sonst die 
Symptomatologie ihr gleicht. Eine Beteiligung des Kleinhirns scheint relativ 
haufig zu sein. Auch die RassenzugehOrigkeit - es handelt sich durchweg um 
Nichtjuden - betont die engen Beziehungen zu der juvenilen amaurotischen 
Idiotie. HASSIN beschrieb einen spatinfantilen Fall mit Enthirnungsstarre. 

Bei der ju,venilen Form der familiaren amaurotischen Idiotie stammen die 
erkrankten Kinder keineswegs aus einer so umschriebenen Rassegemeinschaft 
wie bei der infantilen. Nur wenige sind jiidischer Abstammung; die Mehrzahl 
hat nichtjiidische Eltern. Aus einer Geschwistergeneration erkranken (vgl. 
Abb. 2 und 3) eins oder auch mehrere Kinder, und zwar in derselben Familie 
meist im gleichen Alter und in derselben Form. 

Die erkranktenKinder sind normal geboren und entwickeln sich auch zunachst 
normal. Gelegentlich schon im vierten oder fiinften Lebensjahr, meist aller­
dings erst etwas spater machen sich die ersten Krankheitserscheinungen bemerk­
bar. Selten beginnt das Leiden nach dem 10. Lebensjahr. Die Krankheit setzt 
also um die Zeit des Zahnwechsels ein. 

Die Kinder werden, was in der Schule vielfach zuerst auffallt, sehschwach, 
und gehen gleichzeitig oder auch erst etwas spater intellektuell zuriick. Oft 
schon friih, gelegentlich aber auch erst spater setzen epileptiforme Anfalle ein. 
Der weitere Verlauf ist verschieden; manche Kranke verbloden rasch und impo­
nieren schon nach 1 oder 2 Jahren als tiefstehende Idioten, bei anderen kommt 
es zu einem langsameren Versagen der geistigen Fahigkeiten und es werden 
nicht so tiefe Grade der Demenz erreicht. Es kommt auch zu psychischen 
Storungen anderer Art. 

Die meisten Kranken erblinden; doch mehrt sich die Zahl der gesicherten 
Faile ohne Amaurose. AuBer den schon erwahnten von WALTER sind sie von 
SCHOB, KUFs, ZIERL, MULLER, REYN u. a. beschrieben. 

Aus der Literatur gewinnt man den Eindruck, daB die Faile um so "atypischer" 
verlaufen, je spater die Krankheit einsetzt. 

Das ophthalmoskopische Bild der juvenilen familiaren amaurotischen Idiotie 
ist nicht so einheitlich und charakteristisch wie das der infantilen. In den meisten 
Fallen findet sich eine Opticusatrophie und eine Fundusveranderung, die ahn­
lich wie eine Retinitis pigmentosa aussieht, aber nicht mit ihr identisch ist 
(SJOGREN, LANDEGGEK). Es gibt auch amaurotische Kranke ohne Hinter­
grundsveranderungen. SJOGREN fand Friihfalle mit Erblindung oder mit starker 
Sehschwache, die anfangs einen normalen Befund am Auge hatten; spatere 
Untersuchungen zeigten dann typische Veranderungen auf. 

SJOGREN beschreibt fiir die beginnenden FaIle seines Materials (vgl. dazu 
S.395) eine gelbgraue Papille und sehr schmale GefaBe. Diese diinnen GefaBe 
sind sehr charakteristisch und sind schon in einem Stadium nachzuweisen, 
in dem der Visus noch erhalten ist. Pigmentierungen fehlen im Friihstadium 
noch. Spater treten am haufigsten in der Peripherie kleine runde dichtstehende 
schlecht abgegrenzte und teilweise konfluierende Herde mit ziemlich sparlich 
ausgestreuten Pigmentkornern auf; dazu kommt eine retinitische Atrophie der 
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Papillen. In anderen Fallen sieht das Hintergrundsbild genau wie eine Retinitis 
pigmentosa aus, von der es sich aber durch sein fruhes Auftreten und durch 
seinen rapiden . VerIauf wesentlich unterscheidet. In den Spatstadien sind die 
Papillen gelbblaB mit fadendunnen GefaBen; in der Peripherie der Netzhaut 
finden sich reichliche knochenkorperchenahnliche Pigmentierungen, die schlieB­
lich den Fundus vollig bedecken konnen. 

Gelegentlich kommt eine hintere Corticaliskatarakt vor. VILLANI beschreibt 
eine eigenartige Degeneration der Hornhaut, eine Trubung in Form feiner 
punktchen. 

Die neurologischen und psychischen Erscheinungen ordnet SJOGREN in funf 
Stadien. 1m ersten - Einsetzen der Sehschwache - tritt auch ein psychischer 

a b 

Abb. 4 a und b. Juvenile amaurotische Idiot ie. Typische Korperhaltung. Beachtenswert die 
auffltllige Ahnlichkeit der H altung bei den aus ganz verschiedenen Gegenden stammenden Fallen. 

a Nach SJOGREN. b Nach SOHONFELD. 

Ruckgang ein und gleichzeitig macht sich eine Sprachstorung bemerkbar. Diese 
wird im zweiten Stadium, in dem die Erblindung eingetreten ist, sehr deutlich. 
Man findet eine eigenartig stotternde, lallende, oft explosive Artikulation mit 
Iterationstendenz von Worten und Silben. Die Patienten sind jetzt nicht mehr 
fahig, dem Blindenunterricht zu folgen. Sie sind reizbar, weinerlich oder auch 
stumpf. Epileptische Anfalle - im ersten Stadium noch selten - sind jetzt 
haufig und bleiben bis zum Ende da. 1m dritten Stadium ist die Verblodung 
noch weiter vorgeschritten. Die Sprachstorung ist - bei einem oft starken 
Rededrang - noch deutlicher geworden. Sehr konstant sind jetzt neuro­
logische Symptome, die einen ausgesprochenen extrapyramidalen Charakter 
haben. Es zeigen sich auffallende Bewegungsarmut und BewegungsverIang­
samung, ferner Haltungsanomalien in der Art einer beginnenden Hockstellung 
mit vorgebeugtem Kopf und Oberki::irper. Der Gang wird langsam, steif und 
kleinschrittig; dabei besteht die Neigung, auf der Stelle zu treten. Werden 
die Kranken beunruhigt, so neigen sie dazu, zusammenzuknicken, zu wackeln 
und zusammenzufallen. Der Muskeltonus ist erhi::iht. Die Reflexe sind lebhaft; 
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das BABINsKIsche Zeichen fehlt. 1m vierten Stadium sind aIle diese Erschei­
nungen noch mehr betont, so die Hockerstellung und die Gangstorung. Die 
Sprache ist fast erloschen. Zwangslachen und -wemen kommen vor. Meist 
findet sich Salbengesicht; ferner besteht Akrocyanose. Die Verblodung ist 
noch tiefer geworden. 1m funften Stadium besteht hochste Demenz. Die 
Kranken konnen nicht mehr sprechen und nicht mehr gehen. Sie liegen in 
schweren Marasmus im Bett, in ausgesprochener Hockerstellung. Zuweilen 
treten anfallsartig ungeschickte zupfende, kratzende, manchmal auch athetose­

a 

b 
Abb. 5 a und b. Juvenile iamiliare amaurotische Idiotie. 

Finaler Zustand. (Nach SJOGREN.) 

artige Bewegungen an den Ex­
tremitaten auf. Die Muskulatur 
ist stark hypertonisch. 

Der Exitus trat in dem groBen 
SJOGRENSchen Material durch­
schnittlich mit etwa 18 Jahren 
ein, vielfach allerdings auch 
wesentlich fruher oder spater, 
so bei sieben Fallen mit 24 Jah­
ren, bei einem mit 34. Sechs FaIle 
mit 23 bzw. 24 Jahren waren 
bei AbschluB der Untersuchung 
noch am Leben. 

Die SJOGRENSche Beschrei­
bung trifft fur einen Teil der 
sonst mitgeteilten FaIle im 
wesentlichen zu, besonders auch 
hinsichtlich der extrapyrami­
dalen Erscheinungen (so VOGT, 
Familie 3, ferner ROGALSKI, 
SCHOB, SCHONFELD u. a.). WEST­
PHAL und SWLI fanden bei einem 
mit kongenitaler Lues kompli­
zierten Fall eine ausgesprochene 
doppelseitige Athetose. Ahnliche 

athetotische Bewegungen beschreibt MEYER bei einem Kranken, der einen an 
Pseudosklerose erinnernden Tremor hatte und zum Schlul3 schwerste Rigiditat 
der ganzen Muskulatur bot. 

Andere FaIle zeigen aber diese extrapyramidalen Symptome nicht. So 
hatten von SPIELMEYERS Kranken zwei weder Gangstorungen noch Bewegungs­
anomalien, der dritte hatte eine transcorticale Aphasie und war in dauernder 
Bewegungsunruhe. Ein Fall von GLOBUS konnte nicht sprechen und stiel3 nur 
unartikulierte Laute aus, er konnte aber mit 21 Jahren stehen und gehen. 

Ganz atypisch ist der Krankheitsverlauf in der von WALTER beschriebenen 
Familie. Hier fehlte bei allen Geschwistern die Amaurose. Bei einem von ihnen 
machten sich die ersten Symptome in Form eines geistigen Zuruckbleibens 
schon im ersten Lebensjahr bemerkbar ; der Patient lebte als DreiBigjahriger noch, 
er war sehr schwachsinnig, aber doch nicht vOllig verblOdet. Eine Schwester 
von ihm wurde erst mit sechs Jahren auffallig; als Funfundzwanzigjahrige 
konnte sie einfache Arbeiten verrichten und hatte einige Interessen. Eine 
andere Schwester blieb vom zweiten Jahr an zuruck und starb mit 33 Jahren 
an Tuberkulose. 

Einige FaIle von juveniler familiarer amaurotischer Idiotie lassen an Be­
ziehungen zur Taubstummheit denken (ZIERL, Fall 1, MULLER, HARTUNG­
SCHOLZ) . 
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ZIERL hat 3 Beobachtungen zusammengestellt, bei denen juvenile familiare 
amaurotische Idiotie mit Ostitis fibrosa vergesellschaftet war. Er glaubt, daB 
hier mehr als ein Zufall vorliegt und daB sich von hier aus vielleicht neue Ge­
sichtspunkte fUr die pathogenetische Betrachtung ergeben konnen. 

Einer der ZIERLSchen Falle zeigte Fettsucht mit myxodematosem Habitus. 
Sie wurde auch von anderen Autoren gefunden, so von ERDMANN, SCHALL und 
von RITTER. RITTER halt sie, wohl mit Recht, fUr ein Zwischenhirnsymptom, 
also fUr cerebral bedingt, ebenso wie die finale Kachexie der Kranken. 

Einen "Spatfall" hat KUFS beschrieben. Von einem geistig vollwertigen 
Vater, der aber eine Retinitis pigmentosa hatte, stammten zwei Kinder, bei 
denen die amaurotische Idiotie post mortem histologisch sicher diagnostiziert 
werden konnte. Das eine von ihnen, ein Madchen, blieb bis zum sechsund­
zwanzigsten Lebensjahr intakt. Sie lernte zwar etwas schwer und begriff 
langsam, konnte aber spater jahrelang BuchfUhrung und andere schriftliche 
Arbeiten erledigen und Ein- und Verkaufe abschlieBen. Mit 24 Jahren 
heiratete sie, hatte zunachst ein gesundes Kind und dann eine Totgeburt. 
Von dieser Zeit an ging sie psychisch zuriick und wurde schlieBlich anstalts­
bediirftig. Sie zeigte psychische und somatische Storungen wie bei einer Para­
lyse, dazu kamen schlieBlich noch Zeichen einer cerebellaren Ataxie. Exitus 
mit 38 Jahren. Ein Bruder von ihr wurde mit zehn Jahren krank und ver­
b16dete. Er hatte ebenfalls cerebellare Ataxie. Auch die Beobachtung von 
MEYER - Erkrankung mit 18, Tod mit 26 Jahren - kann als Spatfall gelten. 

KUFS hat diese Familie mit der Retinitis pigmentosa des Vaters zum Aus­
gangspunkt interessanter Auseinandersetzungen iiber die Bedeutung der opti­
schen Komponente bei der familiaren amaurotischen ldiotie gemacht. Here­
ditare Retinitis und auch hereditare Opticusatrophie sind den Ophthalmologen 
ja schon lange bekannt. Es ist auch nicht daran zu zweifeln, daB es sich 
bei den Fallen, die von den Augenarzten als progressive Maculadegeneration 
mit Demenz bezeichnet sind (BATTEN, OATMAN, NETTLESHIP, SCHALL u. a., 
und besonders STARGARDT), um Kranke mit juveniler familiarer amaurotischer 
Idiotie handelt. Das ist heute allgemein anerkannt. Dariiber hinaus sind 
nach KUFS mehrere heredofamiliare Augenleiden, wie die Retinitis pigmentosa, 
die progressive Maculadegeneration, ferner eine besondere Form der erblichen 
Opticusatrophie als Varianten der familiaren amaurotischen Idiotie anzusehen, 
ebenso wie gewisse Formen von recessiv vererbbarer Taubstummheit und 
nervoser Schwerhorigkeit (vgl. oben). 

Die Beziehungen der familiaren amaurotischen Idiotie zum Kleinhirn und 
das Auftreten cerebellar-ataktischer Symptome bei den Kranken hat besonders 
BIELSCHOWSKY eingehend und grundsatzlich gewiirdigt, nachdem schon HIGIER 
eine Familie beschrieben hatte, in der neben einer familiaren amaurotischen 
ldiotie ein Fall von Kleinhirnataxie vorgekommen war und auch von anderer 
Seite, so von STRAUSSLER, BRODMANN und SCHOB, Falle mit starker Beteiligung 
des Cerebellums mitgeteilt waren. BIELSCHOWSKYB Patienten - drei Ge­
schwister - zeigten im Beginn eine gewisse Unsicherheit beim Zugreifen, sie 
stolperten und fielen dabei zu Boden. Spater wurde die Ataxie noch deutlicher, 
um dann bei fortschreitenden Verfall wieder zUrUckzutreten bzw. von den 
anderen groben Storungen iiberdeckt zu werden. Auch die iibrigen in der 
Literatur beschriebenen FaIle zeigten klinisch relativ geringe Symptome, wenig­
stens im Vergleich zu den spater zu besprechenden schweren anatomischen 
Veranderungen des Kleinhirns. ' 

Die Diagnose der juvenilen und ebenso auch der spatinfantilen Form der 
familiaren amaurotischen Idiotie ist nicht so einfach wie die der infantilen. Die 
Trias des familiaren Auftretens, der in der Zeit der zweiten Dentition beginnenden 
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VerblOdung und der Erblindung im Verein mit dem prozeBhaften Fortschreiten 
der Symptome ist immer verdachtig, besonders dann, wenn der Fundus das von 
SJOGREN beschriebene Bild zeigt. Aber im ganzen ist das Krankheitsbild doch 
so varia bel , daB sich in vivo oft genug eine Diagnose nicht machen laBt. Das 
gilt vor allem dann, wenn .ein Hauptsymptom wie die Blindheit fehlt. Wenn 
man allerdings iiberhaupt daran denkt, daB eine familiare amaurotische Idiotie 
vorliegen konnte, kann eine Hirnpunktion mit nachfolgender histologischer 
Untersuchung Klarheit schaffen, wie HASSLER und SCHOLZ in einem Fall gezeigt 
haben. 

SJOGREN halt es fUr moglich, sogar Einzelfalle klinisch zu diagnostizieren, 
was ich durchaus bezweifeln mochte. Differentialdiagnostisch weist er auf 
die Moglichkeit einer Verwechslung mit diffuser Sklerose und mit der HALLER­
VORDEN-SPATzschen Krankheit hin. Viel eher ist, was RITTER mit Recht her­
vorgehoben hat, die juvenile amaurotische Idiotie mit dem LAWRENCE-BIEDL­
schen Syndrom zu verwechseln, bei dem sich Retinitis pigmentosa, Dystrophia 
adiposogenitalis und Schwachsinn kombiniert findet. Doch handelt es sich hier 
urn einen angeborenen Zustand, nicht urn einen fortschreitenden ProzeB, bei 
dem sich Ofter auch andere Zeichen del' Fehlanlage wie Polydaktylie finden. 

Die Zusammenfassung so heterogener klinischer Falle, wie es die TAy-SACHS­
schen Erkrankungen auf der einen Seite, die Spatfalle auf del' anderen sind, 
ist nur moglich gewesen auf Grund der Tatsache, daB sich iiberall histopatho­
logische Veranderungen finden, die grundsatzlich gleichartig sind und dabei 
so typisch und einzigartig, daB sie die gemeinsame Betrachtung aller Falle nicht 
nur ermoglichen, sondern vielmehr durchaus fordern. 

Dieser spezifische anatomische ProzeB bei der familiaren amaurotischen 
Idiotie ist gleichzeitig von SCHAFFER fUr die infantile, von SPIELMEYER fUr 
die juvenile Form genau beschrieben worden, wahrend altere Untersucher 
- HIRSCH und SACHS - zwar Veranderungen gefunden haben, aber das Typische 
noch nicht herausheben konnten. Fiir den Nachweis ist die mikroskopische 
Untersuchung des Gehirns notig. Makroskopisch kann das Cerebrum bei famili­
arer amaurotischer Idiotie normal erscheinen, vor allem bei der infantilen Form. 
Bei den spatinfantilen und juvenilen Fallen sind nicht ganz selten erhebliche 
Abweichungen gefunden worden, so Mikrocephalie mit Gewichten von 750 g 
(WESTPHAL und SIOLI, 16jahriges Madchen), 685, 670 und 760 g (BIELSCHOWSKY, 
71/ 2-8jahrige Geschwister), 670 g (SCHOB, 6jahriges Madchen). Daneben stehen 
auffallige Ubergewichte einzelner Falle, so 1690 g bei einem noch nicht 3jahrigen 
Kind (BIELSCHOWSKY) und 1770 g ebenfalls bei einem 3jahrigen Kind (WENDE­
ROWIQ u. a.). Es sind auch manche Abweichungen der Konfiguration beschrieben 
worden, wie starkes Klaffen del' Windungen u. dgl., in einem Fall von OSTERTAG 
auch echte Pachygyrie und Mikrogyrie. Ein besonderes Interesse beansprucht 
die Kleinhirnatrophie, die recht ausgesprochen sein kann. Sie ist verhaltnis­
maBig so haufig, daB sie unter Umstanden schon auf die richtige Diagnose 
leiten kann. Erwahnenswert sind weiter gelegentliche Abweichungen in der 
Konsistenz des Gehirns; so war in dem erwahnten Fall von BIELSCHOWSKY 
mit einem Gewicht von 1690 g die Rinde iiberall merkwiirdig hart, geradezu 
holzig, wahrend das Mark eine glasig-schleimige Beschaffenheit aufwies. Sehr 
ahnlich war das Gehirn im Fall WENDEROWIQ. Konsistenzvermehrung des 
GroBhirns wie auch des atrophischen Kleinhirns ist auch sonst mehrfach ver­
merkt. 

Abel' keine dieser mit bloBem Auge feststellbaren Veranderungen ist wesent­
lich fiir die familiare amaurotische Idiotie. Das typische und charakteristische 
ist nur der SCHAFFER-SPIELMEYERSche ZellprozeB. Es handelt sich hierbei 
urn eine eigenartige Erkrankung del' Ganglienzellen, deren Leib geblaht und 
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mit kornigen, lipoidartigen Stoffen beladen erscheint. Anfangs glaubte man, 
daB zwischen den beiden Hauptformen der familiaren amaurotischen Idiotie 
morphologische Unterschiede bestanden: Fur die TAy-SACHSsche Krankheit 
sollte die Blahung des Zelleibs und eines oder mehrerer Dendriten charakte­
ristisch sein, fUr die juvenilen FaIle die Blahung des Zelleibs allein. Diese und 
andere Differenzen, die sich auf die Farbbarkeit der lipoiden Einlagerungen 
bezogen, haben sich aber nicht als durchgangig erwiesen, so daB yom histo­
pathologischen Standpunkt 
eine gemeinsame Behandlung 
der Veranderungen gerecht­
fertigt erscheint. 

Das typische Bild zeigen 
die Abb. 6-8. 1m NISSL­
Praparat sind die Ganglien­
zellen abgerundet und ver­
groBert. Die Tigroidsubstanz 
ist verschwunden oder bei 
beginnendem ProzeB nur zum 
Teil erhalten. Der Zelleib ist 
von einem feinen Wabenwerk 
oder auch von einem krume­
ligen Detritus erfullt, und der 
Zellkern erscheint hierdurch 
zur Seite oder in den Spitzen­
fortsatz verdrangt . Von den 
Dendriten zeigt besonders der 
basale eine ahnliche Aufbla­
hung. Die Fibrillen sind durch 
die Masse, die diese Blahung 
des Zelleibs bewirkt, augen­
scheinlich zur Seite gedrangt. 

Der pathologische Inhalt 
der geblahten Zellen laBt sich 
auf verschiedene Weise an­
farben. Wichtig ist zunachst 
sein Verhalten gegen Fett­
farbstoffe , wie Scharlach und 
Sudan. Hier tingiert sich der 
Zellinhalt bei den infantilen 

Abb. 6. Rindenbild eines F a lles von infantiler amaurotischer 
Idiotie . Toluidinblauflirbung . Mikrophot.. Mittlere Ver­
griil.lerung. Aile Ganglienzellen sind geschwollen, zum Teil 
sind die sackfiirmig ausgestiilpten Dendriten gut erkennbar. 
Die lipoiden Einlagerungen sind bei der Fixierung usw. geliist. 

Formen meist hellgelblichrot oder mattrosa, bei der juvenilen dagegen etwas 
dunkler, in jedem Fall aber nicht so leuchtend rot wie echte Neutralfette. Diese 
lassen sich in den Gliazellen (infantile Form) und in Fettkornchenzellen in 
den GefaBscheiden nachweisen. Bei Anwendung von Markscheidenmethoden 
und mit HEIDENHAINschem Eisenhamatoxylin farben sich bei der TAy-SACHS­
schen Form die Einlagerungen der Ganglienzellen in charakteristischer Weise 
grau bis tiefschwarz, so daB, wie SCHAFFER es vielfach gezeigt hat, im WEIGERT­
KULSCHITZKY-Praparat die ganze Zellarchitektonik sich klar heraushebt. Bei 
den juvenilen Formen sind diese Ergebnisse verschieden; neben Fallen mit 
fehlender oder ganz schwacher Anfarbung findet man solche mit starkerer 
grauer bis schwarzer oder auch ungleichmaBiger Tingierung. 

Schon ALZHEIMER hat auf Grund der besonderen farberischen Eigenschaften 
angenommen, daB es sich bei den Einlagerungen der familiaren amaurotischen 
Idiotie nicht urn echte Lipoide, sondern urn lecithinartige Stoffe handeln miisse. 

26* 
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SCHAFFER, BIELSCHOWSKY u. a. sind zu einer ahnlichen Auffassung gekommen. 
Es ist anzunehmen, daB diese Stoffe beim Abtransport durch die Glia und durch 
Kornchenzellen in Neutralfette umgewandelt werden (SPIELMEYER) . 

1m Marklager konnen sich besonders bei infantilen Fallen schwere Ab­
weichungen finden, die in den Schnitten als Ausfalle imponieren. Sie beruhen 
in erster Linie auf einer Hemmung der Markbildung ; daneben spielen degenerative 
Prozesse eine Rolle (vgl. dazu das Kapitel iiber diffuse Sklerose). Nach WENDE­

Abb. 7. Rindenbild eines Fa lles von juveniler a maurot.ischer 
Idiotic. Technik wie Abb. 6. Die meist en Ganglienzellen 
sind geschwollen, abgerundet. Dendriten nicht aufgetrieben. 

ROWIQ u. a . handelt es sich 
iiberhaupt um eine rein pro­
zeBhafte Entmarkung. 

Die typische Ganglien­
zellveranderung ist ubiquitar . 
Das gilt in erster Linie fiir 
die infantilen FaIle, wo sie 
sowohl in Rinde und Stamm­
ganglien wie auch in Klein­
hirn, Medulla oblongata, 
Riickenmark und schlieBlich 
in den Spinalganglien sich 
nachweisen laBt. Auch die 
Zellen der Retina sind hier 
erkrankt und ebenso die des 
intramuralen Sympathicus. 
Fiir die juvenilen Falle trifft 
diese allgemeine Verbreitung 
des Prozesses nur bedingungs­
weise zu. Meist sind auch 
hier aIle Abschnitte des Zen­
tralnervensystems betroffen, 
aber doch recht oft in ver­
schiedener Intensitat und so, 
daB sich neben vielen kranken 
auch gesunde Ganglienzellen 
finden. Bemerkenswert ist im 
Hinblick auf die extrapyra­
midalen Symptome in vivo 
die gelegentliche starke Betei­
ligung der Stammganglien und 

der Substantia nigra (STRAUSSLER, WESTPHAL-SIOLI, GLOBUS, SCHOB, SJOVALL). 
Die Retina ist dagegen bei der juvenilen Form - im Gegensatz zur infantilen 

- nicht in der gleichen Weise erkrankt wie das Zentralnervensystem. Es sind 
hier vor allem degenerative Veranderungen an den Stab chen und Zapfen ge­
funden worden (STOCK u. a.). SCHAFFER will hieraus schlieBen, daB diese Dege­
neration des Neuroepithels im Auge im Gegensatz zur Hirnerkrankung ein 
eigenes Erbiibel darstelle, und daB hier, bei der juvenilen familiaren amauro­
tischen Idiotie mit Blindheit infolge Retinitis pigmentosa, zwei heredodegene­
rative Phanotypen zusammentreffen. Ich mochte mich hier aber durchaus 
dem Standpunkt von KUFS anschliel3en, schon deshalb weil die Retinaerkran­
kung doch in der weit iiberwiegenden Zahl der FaIle mit der Hirnerkrankung 
gekoppelt ist. Vielleicht finden sich in friihen Stadien bei den juvenilen Fallen 
auch noch andere anatomische Veranderungen als in den bisher untersuchten, 
bei denen die Krankheit meistens recht lange - im Vergleich zur infantilen 
Form - gedauert hatte. 
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1m Kleinhirn ist durchweg eine Mitbeteiligung der Ganglienzellen an dem 
allgemeinen ProzeB festzustellen; die PURKINJE-Zellen geben im Praparat sogar 
oft besonders schone Bilder. BIELSCHOWSKY hat die Kleinhirnatrophien, die 
oben erwahnt wurden, sehr eingehend untersucht. Er findet eine Lichtung der 
Kornerschicht und eine Degeneration der einstrahlenden Fasern, wahrend die 
PURKINJE-Zellen im wesentlichen erhalten bleiben. Er bezeichnet diesen Typ 
der Atrophie als den cerebellopetalen und stellt ihn in Gegensatz zum cere­
bellofugalen der hereditaren Ataxie, bei der die PURKINJE-Zellen zugrunde 
gehen und die einstrah­
lenden Fasern erhalten 
bleiben. 

1m ganzen erweist 
sich der histopatholo­
gische Befund bei allen 
Fallen von familiarer 
amaurotischer Idiotie 
1m wesentlichen als 
gleichartig und in seiner 
Art als pathognomisch : 
ein reiner Parenchym­
prozeB ohne entztind­
liche Komponente, cha­
rakterisiert in erster 
Linie durch die sich 
diffus tiber das ganze 
Nervensystem ausbrei­
tende Erkrankung der 
Ganglienzellen, die mit 
ihrer Einlagerung lipo­
ider Substanzen in den 
Zelleib in dieser Form 
eben nur hier gefunden 
wird. 

Was die Entstehung 
dieser eigenartigen Zell­
erkrankung betrifft, so 
haben SPIELMEYER, 
ALZHEIMER, BIEL­

z 

Abb. 8. Grollhirnrinde aus einem typi.chen Fall von infantiJ· 
amaurotischer Idiotie (WEIGERTSche Markscheidcnfarbung). G G 
Ganglienzellen mit del'bel'en hamatoxylinaifinen Kol'nel'n vollge­
pfl'opft, welchen gliogene Kol'nchenzellen 1, 2, 3, 4, 5 engstens an­
liegen. - G G Ganglienzelle mit gliogener Kol'nchenzelle 6. - Be­
merkenswert die feine und sparliche Kiirnelung in den gliiisen 
Begleitzellen, welche dadurch von der derberen und hochstgradigen 
Kol'nelung de l' Ga nglienzellen lebhaft abstechen; let ztere ist in G" 

a m stal'ksten entwickelt. (Nach SCHAFFER.) 

SCHOWSKY, GLOBUS, MARINESCO, SCHOB, KUFS und viele andere angenommen, 
daB eine Stoffwechselstorung ihr zugrunde liege, durch die es zu einer Ein­
lagerung intermediarer Stoffwechselprodukte in das Plasma komme. SCHAFFER 
dagegen sieht das Primare in einer Erkrankung des Hyaloplasmas, einer 
Schwellung, der erst sekundar die Ausfallung lecithinoider Korner folge. Dabei 
legt er entsprechend seiner allgemeinen Theorie von dem anatomischen Wesen 
der Heredodegeneration im Nervensystem Wert auf die Feststellung, daB die 
Erkrankung sich rein auf die ektodermalen Bestandteile des Nervensystems 
beschrankt. Diese "Keimblattwahl" und weiter die "Segmentwahl", die bei 
der ubiquitaren Ausbreitung des Zellprozesses der amaurotischen Idiotie keine 
Rolle spielt, schlieBlich die primare Affektion des Hyaloplasmas sind nach 
SCHAFFER die charakteristischen Stigmata aller nervosen Heredodegenerationen. 

Neue Anregung und wesentliche Forderung hat die Diskussion tiber das 
We sen der amaurotischen Idiotie durch eine Arbeit BIELSCHOWSKYS aus dem 
Jahre 1928 gefunden. Ihr liegt ein Fall von TAy-SACHSscher Krankheit zugrunde, 
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der schon in vivo von HAMBURGER bei einem Kinde diagnostiziert war, das 
gleichzeitig an einer Splenohepatomegalie litt. Dieses Leiden gehOrt zu den 
Lipoidosen des Korpers, jenen allgemeinen Stoffwechselerkrankungen, bei 
denen Korperzellen mit Lipoiden vollgestopft und durch sie aufgetrieben er­
scheinen. Das Prototyp dieser Lipoidosen ist der Morbus Gaucher. Von ihm 
hat PICK 1922 die jetzt allgemein als NIEMANN-PICKsche Krankheit bezeichnete 
Form als ein Leiden sui generis abgetrennt. Sie tritt bei Sauglingen auf; die 
Kinder werden gesund geboren, erkranken in den ersten Lebensmonaten und 
gehen unter allgemeiner Kachexie bei starkster Schwellung von Leber und 
Milz bald zugrunde. Histologisch finden sich im ganzen Korper groBe, helle 
Zellen, "Schaumzellen", in den Organen eingelagert, die mit Lipoiden, und 
zwar vorwiegend Phosphatiden (Sphingomyelinen) vollgestopft sind. Um­
gewandelt in Schaumzellen werden nicht nur reticulo-endotheliale Elemente, 
sondern auch Milzpulpazellen, Endothelien der Lymphsinus und der BlutgefaBe, 
weiter die Zellen der Organparenchyme wie der Leberepithelien, die der Niere, 
der Nebenniere, der Schilddriise, des Magen-Darmkanals, des Pankreas, der 
Speicheldriisen, ferner Herzmuskelzellen und schlieBlich auch nervose Elemente. 
Bekannt sind bisher 27 sichere FaIle von NIEMANN -PIcKscher Ktankheit, daypn 
22 bei Mii.dchen gegeniiber 4 bei Knaben, 19 bei jiidischen gegeniiber 7 bei nicht­
jiidischen Kindern. Der neueste Fall ist von BAUMANN, KLENCK, SCHEIDEGGER, 
ESSER, RINTELEN und OPPIKOFER auf das genaueste nach allen Richtungen 
hin untersucht worden; es ist der erste, der in einer gemeinschaftlichen Arbeit 
berufener Spezialisten klinisch, pathophysiologisch, chemisch und histologisch 
wirklich voll ausgewertet ist. 

PICK hat angenommen, daB es sich bei der Erkrankung um ein Dberangebot 
von Lipoiden handle, die sekundar in die Zellen abgelagert wiirden. Dem­
gegeniiber halten es BAUMANN usw. aus Griinden, die hier im einzelnen nicht 
dargelegt werden sollen, fiir wahrscheinlich, daB eine "primare intermediar­
cellulare Dysfunktion" vorliegt, die "ihren Sitz in jeder von der pathologischen 
Einlagerung ergriffenen Zelle" hat. 

DaB bei der NIEMANN - PIcKschen Krankheit cerebrale Symptome vor­
kommen, war schon langer bekannt. KNox , WAHL und SCHMEISSER hatten 
vor BIELSCHOWSKy-HAMBURGER zwei Geschwister mit Splenohepatomegalie 
beschrieben, von denen eins die Zeichen der aumaurotischen Idiotie zeigte. Sie, 
wie vor allem auch HAMBURGER, hatten in diesem Zusammentreffen mehr als 
eine Zufalligkeit geselien. Nach BAUMANN liegen die Dinge so, daB alle bisher 
bekannten 27 FaIle von NIEMANN -PICKscher Krankheit irgendwie die Zeichen 
einer Hirnschadigung gezeigt haben, und zwar zum groBen Teil im Sinne einer 
schweren Idiotie mit mannigfachen neurologischen Symptomen. 8 von diesen 
27 Fallen hatten am Fundus "red spots", 3 weitere waren blind ohne besonderen 
Befund am Augenhintergrund; so stellt sich das Verhaltnis der NIEMANN-PICK­
Falle iiberhaupt zu denen, die mit Idiotie und Amaurose kombiniert waren, 
auf 27 zu II. 

BIELSCHOWSKY nun, der das Gehirn des Falles HAMBURGER untersucht hat, 
fand hier Veranderungen, die durchaus denen bei infantiler aumarotischer 
Idiotie gleich waren: die Ganglienzellen waren ubiquitar geblaht und mit Lipoiden 
vollgestopft. Dariiber hinaus ergabsich als "atypisch" eine Einlagerung der 
Lipoide auch in die mesenchymalen Elemente der Tela chorioidea, des Plexus 
und der GefaBwande. Trotz dieser Atypie, die dem typischen Befund gegeniiber 
nur ein Mehr, nicht etwa ein Anderes bedeutet, ist nicht daran zu zweifeln, daB 
im Nervensystem dieses an NIEMANN-PIcKscher Krankheit gestorbenen Kindes 
das histopathologische Bild der TAy-SACHSschen Idiotie vorlag. 
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BIELSCHOWSKY sah in seinem Fall nicht nur einen Beweis fUr die Richtigkeit 
der von ihm, SPIELMEYER u. a. vertretenen Ansicht von der primaren Bedeutung 
einer Stoffwechselstarung bei der familiaren amaurotischen Idiotie. Er schloB 
vielmehr weiter, daB "die Gehirnkrankheit gelegentlich als Teilerscheinung 
einer Gesamterkrankung des Organismus auftreten kann, die fiir sich nur als 
Starung des Lipoidstoffwechsels gedeutet werden kann". Also: ein heredo­
degeneratives Hirnleiden ist Teilsymptom einer Allgemeinerkrankung des 
Korpers, und zwar Symptom und Auswirkung einer endogenen Stoffwechsel­
storung 1. Damit ist die SPIELMEYERSche Theorie vom eigentlichen Wesen des 
Hirnprozesses bei der familiaren amaurotischen Idiotie weitgehend gestiitzt 
und weitergefiihrt. DaB allmahlich eine immerhin beachtliche Zahl von Fallen 
einer solchen Kombination von NIEMANN-PICKscher und TAy-SACHSscher 
Krankheit bekannt geworden ist, wurde oben schon erwahnt. Es sind bei der 
naturgemaB jetzt besonders darauf gerichteten Aufmerksamkeit inzwischen 
auch Falle juveniler amaurotischer Idiotie bekannt geworden, bei denen sich 
histologisch in Korperorganen "Schaumzellen" gefunden haben, so in einem 
Fall von SCHOB und im "Spatfall" von KUFS, und vor aHem hat neuerdings 
SJOVALL bei der Untersuchung von 21 Fallen aus den schwedischen Sippen 
SJOGRENS in den Reticuloendothelien der Milz und aller Lymphknoten immer 
eine Ablagerung von Lipoiden gefunden. SCHEIDEGGER scheint geneigt zu sein, 
diese juvenilen Falle in die Kategorie der Kombination von NIEMANN-PICKscher 
und TAy-SACHSscher Krankheit zu rechnen; dazu ist allerdings zu sagen, daB 
hier die Lipoidose der Korperorgane gegeniiber der Hirnerkrankung stark zuriick­
tritt, im Gegensatz zu den typischen infantilen Fallen, bei denen die korperliche 
Erkrankung klinisch und anatomisch zum mindesten ebenso das Bild beherrscht 
wie das Hirnleiden. Allerdings muB man, wie SCHEIDEGGER betont, auch bei 
der TAy-SACHSschen Krankheit den Begriff der Ubiquitat des Prozesses cum 
grano salis verstehen: man sieht im Nervensystem graduelle Unterschiede in 
der Intensitat der Zellerkrankung und im Fall BAUMANN-KLENK-SCHEIDEGGER 
bot die Retina "entschieden ein anderes Bild wie bei einem Tay-Sachs von 
27 Monaten" (RINTELEN). Was den Fundus mit den red spots angeht, so meint 
SCHEIDEGGER, man solIe diesen Befund iiberhaupt nicht iiberschatzen: "daB 
wegen dieses einzigen kleinen Gehirnabschnitts die Diagnose nicht zu Recht 
bestehen solI, scheint etwas fraglich." 

Diese Bemerkung richtet sich gegen SCHAFFER, der an seiner Hyaloplasma­
theorie und der auf das Ektoderm beschrankten Ausbreitung des Zellprozesses 
als einem grundlegenden Charakteristicum festhalt und der infolgedessen die 
generelle Identitat der NIEMANN-PICKschen und TAy-SACHSschen Krankheit 
ablehnt. Es handle sich urn zwei verschiedene Erbleiden, und wenn ein Kind 
von beiden betroffen sei, so trafen hier eben zwei verschiedene Erkrankungen 
bei einem Individuum zusammen. Die Mitbeteiligung des Mesenchyms bei der 
NIEMANN-PICKschen Krankheit, das elektive Ergriffensein des Ektoderms bei 
der familiaren Idiotie weise auf einen grundsatzlichen Unterschied hin, der 
dariiber hinaus betont werde durch gewisse morphologische Divergenzen des 
Zellbildes und durch das chemische Verhalten der Einlagerungen. SCHAFFER 
stiitzt sich in diesem letzten Punkt auf chemische Untersuchungen von EpSTEIN, 
der die Lipoide bei der NIEMANN-PICKschen und der TAy-SACHSschen Krankheit 
verschieden fand, allerdings wohl mit nicht einwandfreiem alten Formolmaterial 

1 Es gibt zu dieser Mitbeteiligung des Gehirns an einer allgemeinen Stoffwechselstorung 
ein Analogon. Bei der Glykogenose, einer seltenen Erkrankung des Sauglingsalters, ist 
der Kohlehydratstoffwechsel gestort und es kommt zu einer Ablagerung reichlichen Glyko­
gens in allen moglichen Organen (schwere Leberschwellung !). Auch bei dieser Glykogenose 
konnen die GanglienZellen mit Glykogen vollgestopft sein. 



408 H. J OSEPHY: Familiare amaurotische Idiotie. 

gearbeitet hat. SCHAFFER hat seine Ansicht gegeniiber der Mehrzahl aller Unter­
sucher, die sich SPIELMEYER angeschlossen haben, aufrecht erhalten. Es diirfte 
allerdings kaum noch zu bezweifeln sein, daB seine Theorie nicht mehr haltbar 
erscheint. Eine "Keimblattwahl" liegt bei den Heredodegenerationen des 
Nervensystems nicht vor, und die SCHAFFERSche Theorie, die sie als notwendig 
postuliert, wird schlechterdings durch die Tatsachen widerlegt: wenn man schon 
den "Kombinationsfallen" von BIELSCHOWSKy-HAMBURGER usw. keine Beweis­
kraft zumessen will, so ist doch die Serie der schwedischen FaIle SJOVALLS ein­
deutig genug. DaB weiterhin nicht die Hyaloplasmaschwellung bei dem Zell­
prozeB das Primare ist, sondern daB ihm eine Stoffwechselstorung zugrunde 
liegt, daran lassen wieder die NIEMANN -PICK-Falle keinen Zweifel: die einzelne 
Ganglienzelle verandert sich hier ganz genau so wie bei der echten oder "reinen" 
TAy-SACHSschen Krankheit. Die tiefgreifende Wesensverwandtschaft, wenn 
nicht Wesensgleichheit der NIEMANN-PICKschen Krankheit und der familiaren 
amaurotischen Idiotie ist sicher: beiden liegt eine Storung des Lipoidstoffwechsels 
zugrunde. Innerhalb dieses Rahmens wechselt das Bild: reine Erkrankungen 
der Korperorgane, reine Erkrankungen des Nervensystems und Kombinationen, 
bei denen die Beteiligung der Korperorgane mehr oder minder hervortreten 
kann. BAUMANN spricht in diesem Sinne von einem "multisymptomatischen 
Krankheitsbild auf gleicher pathogenetischer Grundlage" und denkt bei der 
Verschiedenheit des klinisch-anatomischen Bildes an eine zunachst nicht weiter 
erklarbare, verschieden starke Organvulnerabilitat. Gerade BAUMANN macht 
allerdings auch darauf aufmerksam, daB zwischen der mit NIEMANN-PICKscher 
Krankheit verbundenen amaurotischen Idiotie und dem klassischen TAy-SACHS­
schen Leiden im klinisch-neurologischen Bild gewisse Unterschiede bestehen: 
Hypertonie, Streckkrampfe, tonische Halsreflexe, Schreckhaftigkeit u. a. fehlen 
bei der amaurotischen Idiotie der NIEMANN-PlcKschen Krankheit, wahrend sie 
bei der TAy-SACHSschen Krankheit iiblich sind. Weiter betont er die Seltenheit 
des familiaren (geschwisterlichen) Auftretens der NIEMANN-PICKschen Krank­
heit. Es ist auch sicher nicht unbeachtlich, daB bei den vielen Obduktionen von 
Kindern mit familiarer amaurotischer Idiotie sich nie eine Splenohepatomegalie 
sozusagen als Nebenbefund gezeigt hat; wesentliche Leber- und MilzvergroBe­
rungen waren doch kaum iibersehen worden (SACHS). So gibt es zwischen 
TAy-SACHSscher und NIEMANN-PICKscher Krankheit immer noch gewisse Unter­
schiede, die nicht zu vernachlassigen sind. Aber sie sind, wie hier ausdriicklich 
hervorgehoben werden mag, nicht so, daB sie etwa die SCHAFFERschen Hypo­
thesen stiitzen; sie lassen nur die Moglichkeit offen, daB die Ansicht von der 
v6lligen Wesensgleichheit beider Leiden zu weitgehend ist. Die letzte Entschei­
dung wird nach BAUMANN erst dann zu treffen sein, wenn geklart ist, ob die 
Lipoide der NIEMANN-PICKschen und der reinen TAy-SACHSschen Krankheit 
wesensgleich sind oder nicht. Das ist sicher wichtig. Wichtiger noch erscheint 
mir die Frage, ob sich der Erbkreis beider Krankheiten deckt oder nicht; daB 
dies der Fall ist, erscheint zum mindesten nicht unwahrscheinlich. Der Morpho­
loge allerdings wird bei der Ubereinstimmung der histologischen Bilder schon 
jetzt kaum daran zweifeln, daB er es bei der NIEMANN-PICKschen Krankheit 
und der familiaren amaurotischen Idiotie mit wesensgleichen Leiden zu tun hat. 

Ungeklart bleibt die Stoffwechselerkrankung als solche. Ob sie sich weiter 
auf innersekretorische Momente zuriickfiihren lassen wird, laBt sich nicht sagen. 
Ungeklart bleibt auch, weshalb sich nun die Lipoidose einmal nur oder wenigstens 
vorwiegend an den Korperorganen und dann wieder nur oder vorwiegend am 
Nervensystem auswirkt. 

Von der Erkenntnis aus, daB sich bei der familiaren amaurotischen Idiotie 
nicht eine Fehlanlage des Nervensystems, sondern eine Stoffwechselstorung 
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vererbt, ergeben sich Beruhrungspunkte zu andern hereditaren Nervenleiden, 
so zur familiaren diffusen Sklerose und zur WILSON - Pseudosklerosegruppe 
(SCHOLZ, v. BRAUNMUHL, SPIELMEYER). 
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Pathologische Anatomie der Myopathien. 

Von A. SLAUCK-Aachen. 

Mit 12 Abbildungen. 

Das Gebiet der Myopathie erschien lange Zeit dem Kliniker nach Fest­
stellung der wesentlichen Grundziige des Leidens etwas eint6nig ermiidend. 
Therapeutisch offenbar doch unbeeinfluBbar wurden Krankheitsbilder, wie 
die Dystrophia musculorum progressiva, die Dystrophia myotonica und die 
Myotonia congenita in den Kliniken als mehr weniger seltene Falle gezeigt, 
einzelne tThergange zu anderen Krankheitsarten - etwa Einmengen von Aus­
fallen des peripheren motorischen Neurons, Auftreten myotonieverwandter 
Muskelerscheinungen bei scheinbar sonst Gesunden - konstatiert und kasuistisch 
berichtet. Entscheidende Schritte in der Analysierung der Krankheitsbilder 
der Myopathie sind nach den Zeiten ERRS und STEINERTS aber erst in den letzten 
Jahren gegangen worden, als sich der klinischen allgemeinen Betrachtungsform 
und der systemlosen histologischen Uberarbeitung der Faile die Klarung prin­
zipiell wichtiger Fragen auf dem Gebiete der Muskelpathologie und systematische 
Stoffwechseluntersuchung mit Auswertung neuer hormonaler Erkenntnisse an­
schlossen. 

Vorweg nehme ich einen Bericht iiber die Ergebnisse neuer Stoffwechsel­
untersuchungen auf dem Gebiete der Myopathie, wei! hier der entscheidendste 
Schritt in der Forschung getan wurde. Einen kurzen tTherblick iiber den Ausbau 
unserer Kenntnisse yom Kreatin-Kreatinin-Stoffwechsel im menschlichen Orga­
nismus gibt die Arbeit iiber Glykokollbehandlung von KOSTAKOW-SLAUCK im 
Deutschen Archiv fUr klinische Medizin, Bd. 175. 1m Verfolg der Beobachtungen 
amerikanischer Forscher haben THOMAS, MrLHORAT und Mitarbeiter den Nach-
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weis zu erbringen vermocht, daB eine fortgesetzte perorale Glykokoll-Darreichung 
einen Stillstand im Ablauf der Dystrophia musculorum progressiva herbei­
fiihrt, und dariiber hinaus auch in vielen Fallen Besserungszustande bisher 
nicht gekannten AusmaBes erzielen laBt. Ausgehend von der alten Erfahrungs­
tatsache, daB bei Zustanden von Muskelsphwund eine Kreatinurie die Regel 
bildet, versuchten THOMAS und Mitarbeiter zunachst auf Grund theoretischer 
Erwagungen derartige Erkrankungszustande im Muskel dadurch anzugehen, 
daB sie Glykokoll als wahrscheinliche V orstufe des Kreatins dem Organismus 
in reichlicher Menge anboten. Es gelang ihnen so die wichtige Feststellung, 
daB unter der Glykokolldarreichung es regelmaBig im Ham zunachst bei Ab. 
nahme der Ausscheidung des priiformierten Kreatinins zu einem Anstieg der 

~----------------------------r1mo 
Kreatinurie, zu einer Ausschiittung 
von Extrakreatin (Mehrkreatin) um 
die mehrfachen Werte des vorher 
ausgeschiedenen Harnkreatins, kam. 
Bei fortgesetzter Glykokolldarrei­
chung sank dann die erhohte Kreatin­
ausscheidung wieder ab, um mehr 
oder weniger schnell unter den An­
fangswert zu sinken (s. Abb. 1). 
Exogen zugefiihrtes Kreatin, das zu 
Beginnder Behandlungnoch zu 100% 
wieder im Harn ausgeschieden wurde, 
wurde spaterhin im Laufe der Be­
handlung nur noch zu Bruchteilen 
wieder ausgeschwemmt. In Uberein­
stimmung mit diesem Kurvenverlauf 
fanden sich ausgesprochene Besse­
rungserscheinungen im Zustandsbild 
des atrophischen Muskels selbst. Es 
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Abb. 1. Typ einer Stoffwechselkurve bei Glyko­
kollmeditation in einem Fall von progressiver 

Muskeldystrophie. (Eigene Beobachtung.) 

traten grobe fasciculare Zuckungen im Bereich der atrophischen Muskeln auf, 
Erscheinungen, die von seiten der Kranken oft iiber Wochen als lastiges ReiBen 
hochst unangenehm empfunden wurden, die aber das Angreifen des Mittels 
und seine reaktive Auswirkung auf die geschadigte Muskelsubstanz augenschein­
lich machten. Gleichzeitig hob sich die Kraft in den geschiidigten Muskeln 
wieder. Die Kranken konnten wieder treppensteigen, konnten wieder radfahren, 
gewannen iiberhaupt eindrucksvoll ihre Bewegungsfahigkeit wieder. Ein Aus­
setzen in der Medikation lieB nach einiger Zeit die Kreatinurie wieder auf die 
urspriinglichen Werte vor Beginn der Behandlung ansteigen, und langsam 
zunehmend stellte sich wieder eine Abnahme der Besserung in der Leistungs­
fahigkeit der Muskeln ein. Kurz, das Fortlassen der Glykokollzufuhr versenkte 
den Kranken langsam, aber sicher, wieder in seinen alten Krankheitszustand, 
aus dem ihn erst emeute Glykokolldarreichung wieder unter der beschriebenen 
Kurvengestaltung der Kreatin-Kreatinin-Ausscheidung im Ham wieder er­
wecken konnte. Ahnliche Beobachtungen teilten E. BRAND und M. M. HARRIS 
auf dem Intemationalen PhysiologenkongreB in Rom 1932 mit. 

Gemeinsam mit KOSTAKOW habe ich in nunmehr 19 Fallen von progressiver 
Muskeldystrophie diese Beobachtungen von THOMAS, MILHORAT und Mit­
arbeitem ebenfalls feststellen konnen. Zum Teil laufen unsere Beobachtungen 
jetzt schon iiber 2 Jahre. Kurvengestaltung in der Ausscheidung von Mehr­
kreatin und Abnahme des priiformierten Kreatinins, gefolgt von der Senkung 
des Kreatinspiegels im Ham, stellt etwas durchaus Typisches und Charak­
teristisches dar ebenso wie das klinische Besserungsbild mit all seinen Anzeichen 
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eines Angreifens des Mittels in den geschadigten Muskelpartien (s. Abb. 1). 
Dabei zeigen sich die reaktiven Einwirkungen auf die Muskulatur nach unseren 
Erfahrung nur an den wirklich atrophisch veranderten Muskeln, die, gemessen 
am Ergometer, nicht nur an Kraft wiedergewinnen, sondem auch meBnerisch 
eine deutliche Zunahme im Volumenumfang erkennen lassen. Nach geniigend 
langer Beobachtungszeit konnen wir dariiber hinaus aber sagen, daB es bei 
konsequenter Fortsetzung der Glykokollbehandlung uns in einer groBeren Zahl 
der FaIle auch gelungen ist, die Kreatinurie vollig zum Schwinden zu bringen. 
Gaben wir zu Beginn der Behandlung nach kreatinfreier Kost Kreatin intra­
muskular, so wurde dieses exogen zugefiihrte Kreatin bis zu 100%, also vollig 
ungeniitzt, wieder ausgeschieden. Gaben wir bei den Fallen, wo die Kreatinurie 
unter Glykokollbehandlung geschwunden war, exogen Kreatin, so wurde Kreatin 
nur noch zu Bruchteilen, bis zu 5-10%, im Ram ausgeschieden, ein Zeichen, 
daB der Organismus die Fahigkeit zuriickgewonnen hatte, exogen zugefiihrtes 
Kreatin wieder im Muskelhaushalt zu verwenden. 

Diese Feststellung von THOMAS, MILHORAT und Mitarbeitem, KOSTAKOW 
und mir haben meines Erachtens schlagartig das Dunkel, das bisher iiber dem 
Wesen der progressiven Muskeldystrophie lag, gelichtet. Ganz abgesehen von 
der interessanten physiologischen Feststellung, daB wir nach den Versuchen im 
Glykokoll vielleicht eine Vorstufe des Kreatins zu sehen haben, daB wir annehmen 
miissen, daB das Glykokoll im intermediaren Muskelhaushalt eine bisher nicht 
geniigend gewiirdigte Rolle spielt, darf als feststehend gelten, dafJ wir in der 
Dystrophia musculorum progressiva ein Krankheitsbild zu sehen haben, dessen 
Wesen darin besteht, dafJ de?' Organismus die Fiihigkeit verloren hat, exogen zuge­
liihrtes Kreatin und seine Vorstulen im intermediiiren Stotfwechsel des Muskels 
auszunutzen. Ein Unvermogen, das der Organismus bei fortgesetzter Glykokoll­
darreichung wieder verliert. Mit anderen Worten, es handelt sich mit der aller­
groBten Wahrscheinlichkeit bei der Dystrophia musculorum progressiva um 
ein Krankheitsbild, dem eine Storung im Kreatinstoffwechsel zugrunde liegt. 
Das stiitzt unsere bisherige Anschauung, in dem Krankheitsbild vorzugsweise 
eine reine Myopathie zu sehen. Ob es gelingt, nach geniigend langer Glykokoll­
behandlung spaterhin das Mittel weglassen zu k6nnen, weil der Organismus 
seine alten Fahigkeiten mit der Zeit zuriickgewinnt, muB die weitere Beobachtung 
lehren. Wahrscheinlich ist mir dieses nicht, wenn man sich der Erfahrungen 
mit der Insulintherapie erinnert. 

Die Beeinflussung der progressiven Muskeldystrophie durch die Glykokoll­
therapie ist nicht immer so eindrucksvoll; auch wir haben in 2 Fallen mit aus­
gedehnten Atrophien und Kontrakturen jeden Erfolg vermiBt. Zahlreiche 
Zuschriften gaben mir ihre Enttauschung kund. Wer jedoch, wie wir, Kinder, 
die praktisch gelahmt waren, nach dreimonatiger Behandlung bis zu 8 km 
wieder gehen und mit ihren Spielkameraden auf der StraBe wieder herumtollen 
sahen, dem fallt es leicht, an die Wirksamkeit des Mittels zu glauben. Trotzdem 
erwarte man keine vollige Restitutio ad integrum. Der Grad der Besserung 
ist abhangig von der Reinheit der Krankheitsform, von der noch vorhandenen 
Muskelmasse, vom Alter und von der Progredienz des Leidens, aber unab­
hangig vom Alter des Krankheitstragers. Die Glykokolltherapie ist heute 
fraglos die Methode der Wahl, die Adrenalin-, Pilocarpin- und Galvanisations­
methode weit iiberfliigelt. Reute schon etwas Definitives sagen zu wollen iiber 
die Ursache der Fehlschlage in der Behandlung, ware verfriiht, solange wir 
noch nicht tiefer in die Stoffwechselgeschehnisse hineinzuschauen vermogen. 
Kann doch sehr wohl die Auswirkung des Glykokolls vom jeweiligen Vorhandensein 
sonstiger unterstiitzender Faktoren im Organismus abhangig sein. Interessant 
bleibt die Feststellung KOSTAKOWS, daB beim Muskeldystrophiker unter sonst 
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gleichen VerhiiItnissen eine groBe Muskelleistung durch Erhohung der zu ver­
abfolgenden Glykokollmenge kompensiert werden kann. 

MrLHORAT sah auch gunstige Erfolge der Glykokollmedikation bei neuraler 
Muskelatrophie und Myatonia congenita; REMEN sah gunstige Erfolge bei 
Mya.sthenie. Wir konnen das Angreifen des Mittels bei neuraler Muskelatrophie 
in 2 Fallen bestatigen. Weiter sah ich Gutes in der Nachbehandlung einzelner 
Falle von spinaler Kinderlahmung in der Rekonvaleszenz. 

1m ganzen gilt aber der Satz, daB die Glykokollmedikation bei neural be­
dingter Atrophie am Muskel nicht angreift, wie schon THOMAS in seiner ersten 
Veroffentlichung bemerkte. KOSTAKOW und ich haben uns in verschiedenen 
Kontrollversuchen von der 
Richtigkeit dieser Anschauung 
uberzeugt. Man wird in An­
betracht des noch jungen Da­
tums der ersten Feststellungen 
Untersuchungen in groBem 
Rahmen abwarten mussen, um 
zu ersehen, welche Moglich- 0,' 

keiten die Glykokollbehand- f/3 
lung weiter noch schafft. So qt ....--.---_____. 

wurde nach meinen Beobach- ~:r----'--""'~ I I I I ~ 
tungen in Anbetracht der auch 13 16 1f.!6 .J5 '13 1/6 «9 1iZi¥5658 
bei Fehlschlagen in der Be- liJge 

1 f b b h Abb. 2. Stoffwechselkurven bei Dystrophia myotonia 
hand ung ast stets zu eo ac - (GIykokolI allein wirkungslos). 
tenden erheblichen Gewichts-
zunahme auch festzustellen sein, welche Beziehungen die Glykokollbehand­
lung zum Wasserhaushalt ganz allgemein gewinnt; bekanntlich haben wir ja 
auch bei Insulin ahnliche Beziehungen. 

In jungster Zeit gelang mir in Zusammenarbeit mit KOSTAKOW weiterhin 
der Nachweis, daB Glykokollbehandlung bei dystrophischer Myotonie unwirksam 
bleibt, daB aber das Mittel sofort angreift, wenn man gleichzeitig Testishormon 
verabfolgt. Wir wahlten das standardisierte Testishormon Erugon und konnten 
unter der kombinierten Glykokoll-Erugon-Behandlung die typischen Kreatin­
Kreatinin-Stoffwechselkurven mit Ausschuttung des Mehrkreatins und eine 
entscheidende Besserung im Krankheitsbild beobachten (s. Abb. 2). Mit anderen 
Worten, dieser Stoffwechselversuch bringt einen lange gefiihrten Streit in der 
Einordnung des Krankheitsbildes der Dystrophia myotonica endlich zur Ruhe. 
Die Dystrophia myotonica ist, stoffwechselgemiifJ erfafJt, hochwahrscheinlich die 
Kombination einer hormonalen StOrung und einer StOrung des Kreatinstoff­
wechsels nach Art der Dystrophia musculorum progressiva. Wenn ich vor 
Jahren auf Grund einer histologischen Untersuchung den Standpunkt vertrat, 
daB die Dystrophia myotonica als die Schwester der Dystrophia musculorum 
progressiva zu gelten habe, so ist diese Anschauung jetzt auch stoffwechsel­
gemaB bestens belegt. Wieder durfen wir sagen, auch die Dystrophia myo­
tonica ist bisher mit Recht als eine vorzugsweise reine Myopathie angesprochen 
worden. DaB unser Untersuchungsergebnis uns weiteren Einblick in die Tatig­
keit der Hormone gewahrt, insofern wir jetzt dem Testishormon einen Arbeits­
anteil in der intermediaren Arbeit des Muskelstoffwechsels, speziell wohl des 
Kreatinstoffwechsels, zusprechen mussen, bietet mehr physiologisches Interesse. 

Auf anderem Wege strebte der pathologische Anatom die Klarung des 
Krankheitsbildes der Myopathie an. Zwangslaufig muBte ein Kernproblem der 
Fragestellung darstellen, ob es gelingt, histologisch sog. primare Myopathien 
von neural bedingten Myopathien zu trennen. Ich habe diese Moglichkeit fur 
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typische Falle immer bejaht, wobei ich aber zugebe, 
myositis und sonstige kombinierte Storungen gr6Bte 

daB Bilder einer N euro­
diagnostische Schwierig­

keiten bereiten k6n­
nen. lch wies schon 
fruher darauf hin, daB 
die primareMyopathie 
durch ihren Reichtum 
an binnenstandigen 
Kernen und die Form 
der Einschmelzungder 
Muskelfasern , sowie 
durch die regelloseAn­
ordnung der Faserver­
anderungen sich aus­
zeichnet, daB wir hin­
gegen bei allen neural 
bedingten Atrophien 
der Muskelfasern ein 
merkwurdiges Zusam­
menliegen der atro­
phierenden Faserbun­
del zu sehen bekom­
men. Bei amyotro­
phischer Lateralskle­
rose (s. Abb. 3), spi­
naler Muskelatrophie 
(s. Abb. 4) und Blei­
neuritis fand ich stets 
diese felderformige 
Anordnung der Mus­
kelatrophie. Dieser 
meiner Ansicht hat 
sich auch BIELSCHOW-Abb. 3. Degenerationstyp bei amyotrophischer Lateralsklerose. 

SKY unter Beifiigung 
weiterer histologischer Belege bei der Auswertung seiner Befunde im Krank­
heitsbild der Myatonia congp,nita vor Jahren angeschlossen, wie mir auch 

Abb. 4. Degenerationstyp bei 
spinaler Muskelatrophie. 

zahlreiche andere Untersucher die Richtigkeit 
meiner Beobachtung mundlich und schriftlich 
bestatigt haben. 

Lange Zeit hat die Histopathologie des 
Muskels zwischen einfacher und degenerativer 
Atrophie des Muskels zu scheiden versucht, 
muBte aber immer wieder Fallen begegnen, 
wo beide Formen vermischt im Muskel vor­
kamen, ohne daB sichere Schlusse auf eine 
myogene oder neurale Genese der Atrophie 
abgeleitet werden konnten. 

Auf Grund physiologischer Giftstudien hat 
LANGLEY den Begriff der rezeptiven Substanz 
gepragt und unter derselben den Angriffspunkt 
bestimmter Toxine an den "Obergangen der 

motorischen Endverzweigungen in den Muskelfasern verstanden. 1m Lauf der 
Zeit wurde es ublich, dies en zunachst rein chemisch gewonnenen Begriff mehr 
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anatomisch aufzufassen, und wir verstehen heute unter rezeptiver Substanz 
oder neuroplasmatischer Zwischensubstanz (nach ASHER) das vielleicht imaginare 
Schaltstuck zwischen motorischer Nervenendigung und contractiler Muskel­
substanz. Eine anatomische Stutze scheinen hierfur die Untersuchungen BOEKES 
und seiner Schuler abzugeben, denen es gelang, die Existenz eines peritermi­
nalen Netzwerks in der Muskelfaser und deren Verzweigungen bis zu jeder 
einzelnen doppelbrechenden Scheibe nachzuweisen. Die Zugehorigkeit dieses 
Netzwerkes zum Sarkoplasma konnte BOEKE aus der Tatsache heraus an­
nehmen, daB das periterminale Netzwerk die vollstandige Degeneration des 
peripheren Neurons noch eine Zeitlang nachweisbar uberdauerte. lch habe 
fruher Feststellungen uber den Versorgungsbereich einer einzelnen motorischen 
Nervfaser veroffentlicht, der sich nach meiner Auszahlung auf 3-80 Muskel­
fasern erstreckt, habe auch das Phanomen der typischen fibrillaren Zuckung 
als ReizauBerung einer einzelnen Vorderhornganglienzelle angesprochen. 

Aus dem Studium des Degenerationsablaufs bei den verschiedenen Formen 
der Atrophie suchte ich mir unter Berucksichtigung der bekannten anatomischen 
Bedingungen ein Urteil daruber zu bilden, welche Richtlinien bei der Muskel­
atrophie maBgebend sind, urn unter kritischer Wurdigung bisher bekannter 
Beobachtung unsere Kenntnisse auf dies em Gebiet weiter auszubauen und so 
dem physiologischen Studium weitere Unterlagen zu schaffen. 

Bei akuten Formen eines Entzundungsvorganges werden wir stets Degene­
rationen und reaktive Folgeerscheinungen mit Regenerationsbestrebungen des 
Organismus eng miteinander verbunden sehen, ohne sie anatomisch zunachst 
sicher unterscheiden zu konnen. Dieser Tatsache haben wir auch bei den Ent­
artungsvorgangen an den Muskelfasern immer wieder Rechnung zu tragen. 
Das gilt auch, trotzdem LEWEN, ZENKER, WALDEYER, KRASKE, NEUWERK u. a. 
unsere Kenntnisse auf dem Gebiet der Muskelregeneration, ERB, F. W. SCHULTZE, 
STRUEMPELL und seine SchUler durch die Bearbeitung der atrophischen Formen 
der Muskelerkrankungen, SCHIEFFERDECKER und O. SCHULTZE durch Studium 
an der embryonalen Muskelfaser erweitert haben. Schon fruhzeitig war erkannt 
worden, wie eng Kernvermehrung und Atrophie an der Muskelfaser miteinander 
verbunden, und LOEWENTHAL, KOTTMANN, ASKANAZY u. a. haben eingehende 
Kernstudien angestellt. Auch mir scheinen bei der Analyse atrophischer Vor­
gange am Muskel Kernstudien am aussichtsreichsten, da Hyper- und Atrophie 
und Veranderung der Quer- und Langsstreifung als Anhaltspunkte fUr Beurtei­
lung eines Krankheitsprozesses aus unten noch naher zu erorternden Grunden 
mir wenig geeignet erschienen. Bekanntlich haben wir neben interstitiellen und 
Capillarkernen eigentliche Sarkolemmkerne und Kerne in hypolemmaler und 
zentraler Lagerung (binnenstandige oder endogene Kerne) zu unterscheiden. 
Diese Binnenkerne kommen auch normalerweise gelegentlich zur Beobachtung, 
bedeuten aber in groBerer Anhaufung stets etwas Pathologisches. Gerade 
diesen binnenstandigen Kernen habe ich stets mein besonderes Augenmerk 
zugerichtet, vor allem unter Berucksichtigung ihres Verhaltens bei Vermehrung 
der randstandigen endogenen Kerne, die sich nicht immer von den eigentlichen 
Sarkolemmkernen abgrenzen lassen. 

Zwangslaufig ergab sich als weitere Fragestellung fUr den pathologischen 
Anatom, ob wir auf Grund der bisherigen Untersuchungen berechtigt sind, 
etwa von einer Doppelinnervation der Muskelfaser zu sprechen. Hier liegen die 
Bedingungen recht schwierig. Wenn wir nach der Feststellung von BOEKE 
und seinen SchUlern auch feste Vorstellungen uber das Herantreten der motori­
schen Nervfasern an die Muskelfasern haben, so liegt doch die Schwierigkeit 
experimenteller Forschung darin begrundet, daB wir uber den Gestaltungsgang 
eines nichtmotorischen lnnervationsanteils bisher keine sicher anatomisch 
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begriindeten Vorstellungen hatten. Auch -ein nicht gebahnter Innervations­
angriffspunkt auf humoraler Basis ware moglich. Die pharmakologischen 
Priifungsversuche konnen zwar zu gewisser Anschauung iiber eine zweite Inner­
vation der Muskelfaser fiihren, konnen aber niemals fUr sich allein die Frage 
entscheiden. 

Vor kurzem haben KEN KURE und seine SchUler eingehend begriindete 
Anschauungen iiber die Muskelinnervation iiberhaupt und die Beurteilung der 
Muskeldystrophie im besonderen veroffentlicht. Die Publikation KEN KURES 
tragt den Titel "Die vierfache Muskelinnervation" und soIl das Vorhandensein 
einer cerebrospinalen und einer autonomen Innervation des willkiirlichen Muskels 
nachweisen. Auf Grund peinlich genauer histologischer Untersuchungen ver­
tritt KEN KURE die Anschauung, daB wir auBer der bekannten motorischen 
Innervationsbahn zum Muskel noch drei weitere Innervationswege zu beriick­
sichtigen haben, namlich eine sympathische, eine parasympathische und eine 
extrapyramidale Faserversorgung. Fiir aIle drei Bahnen glaubt er die Faser­
bezirke gefunden zu haben. Den sympathischen Innervationsanteil sollen 
marklose, postganglionare Fasern aus dem Grenzstrang vermitteln, die dem 
peripheren Nervenstamm zum Muskel hin sich spater anschlieBen und nahe der 
BOEKEschen akzessorischen Endplatte endigen sollen. Dem parasympathischen 
Anteil der Innervation spricht er wenig markhaltige Fasern zu, die zwischen 
Vorderhorn und Substantia gelatinosa des Hinterhorns entspringen und durch 
die Hinterwurzeln iibers Ganglion zum peripheren Neuron austreten; bei der 
Schwierigkeit, diese parasympathischen Fasern mit dem Messer auszuschalten, 
griff er bei seinen Versuchen zu der Ausschaltung durch Atropin oder Scopolamin. 
SchlieBlich nahm er noch einen extrapyramidalen Innervationsmodus an, den 
er wenig markhaltigen Fasern via Vorderwurzeln unmittelbar an den peripheren 
Nerv zum Muskel zuschrieb. Er nimmt einen isolierten Verlauf der genannten 
drei Bahnen an, die auch ihre speziellen Endplatten haben sollen. Ubergeordnete 
Zentren fiir den sympathischen Innervationsweg sieht KEN KURE im DEITER­
schen Kern, fUr den Parasympathicus im Hypothalamus, fiir die extrapyramidale 
Versorgung natiirlich in den Basalganglien. "Obergeordnet seien weiterhin 
GroBhirn, Striatum und Kleinhirn. Durch experimentelle Durchschneidungs­
versuche und histopathologische Befunde am kranken Menschen hat KEN KURE 
diese seine Anschauungen zu erharten versucht. Auf Grund dieser Anschauungen 
schlagt KEN KURE vor, den Begriff der Dystrophia musculorum progressiva 
iiberhaupt fallen zu lassen und nur von einer progressiven Muskelatrophie 
infolge Storung der motorischen Innervation und infolge Storung der autonomen 
Innervation noch zu sprechen, was zweifellos eine Vereinfachung unserer An­
schauung darstellen wiirde - falls aIle Befunde ihre Bestatigung finden wiirden. 

Die Originalitat der hier entwickelten Anschauungen steht auBer Frage und 
erstrebt die Betrachtung des Muskelschwundes iiberhaupt von hoherer Warte. 
Zuzugeben ist KEN KURE ohne weiteres auf Grund seiner Belegbilder, daB er 
experimentell durch Schadigung der sympathisch-parasympathischen Ver­
sorgung Bilder erzeugen konnte, die dem Bilde der progressiven Muskeldystrophie 
nahekommen. Zuzugeben ist weiter, daB Grenzstrange und umschriebene Zell­
gebiete im Riickenmark sicher bei friiheren histologischen Untersuchungen 
etwas zu kurz gekommen sind, wie auch bisher auf bestimmte kleinste Kern­
gebiete im Gehirn wohl nicht immer geniigend geachtet worden ist. Leider 
liegen noch nicht geniigende Untersuchungen vor, die die neuen Gesichtspunkte 
von KEN KURE beriicksichtigen. In seinem Obduktionsmaterial spricht KEN 
KURE meines Erachtens zu sehr im Sinne seiner The()rie, verlegt die Haupt­
veranderungen in die sympathisch-parasYmpatnischen Riickenmarkszentren, 
findet die sympathischen Ganglien weniger affiziert, spricht dann aber doch 
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in Auswertung der Nervfaserbefunde im Muskel von einer fraglos starken Ver­
anderung im Sympathicusanteil. HinzufUgen mochte ich, daB gerade die Be­
urteilung der sympathischen Ganglien und des Grenzstranges groBe Ubung und 
Erfahrung erfordert. So ist das Thema heute meines Erachtens ohne Vorliegen 
einer groBeren Zahl von Untersuchungen von verschiedener Seite noch nicht 
spruchreif. Damit solI aber keineswegs verleugnet werden, daB die Veroffent­
lichungen KEN KURES eine Fiille von Anregungen geben. Es wiirde uns dadurch 
verstandlich, daB die histologischen Bilder bei der spinalen Muskelatrophie, 
amyotrophischen Lateralsklerose, Myatonia congenita und Bleineuritis eine 
Sonderstellung gegeniiber den sonstigen myopathischen Bildern einnehmen. 
Auch wiirden uns Kombinationen von FRIEDREICHscher Krankheit mit Muskel­
atrophie, Verwischung des histologischen Bildes einer neural bedingten Myo­
pathie bei Neuritis, Auftreten muskelatrophischer Bilder bei sonstigen Gehirn­
Riickenmarksaffektionen verstandlicher. Aber wollen wir den Schritt gehen, 
hier auf festgefiigten neuen anatomischen Vorstellungen eine neue Betrachtungs­
form des Muskelschwundes iiberhaupt zu geben, so miissen wir doch verlangen, 
daB weitere Nachpriifungen erst die Basis fUr die neue Betrachtungsform sichern. 
Natiirlich ist jetzt die Forderung zu erheben, in Zukunft ganz besonders auf 
die Verhaltnisse an GroBhirn, Kleinhirn, Striatum, insbesondere im DEITERsschen 
Kern, Hypothalamus, die fUr Sympathicus und Parasympathicus in Anspruch 
genommenen Riickenmarks-Zellgruppen, sympathische Ganglien und Grenz­
strang ganz besonders zu achten. Von besonderem Interesse scheint mir zu sein, 
daB KEN KURE u. a. auch aus rein theoretischen Uberlegungen das Vorhanden­
sein einer spinalen Form der Muskelatrophie annimmt, wo der Erkrankungs­
prozeB lediglich im Bereich der motorischen Endplatte spielt. Solch eine "End­
plattenform" konnte in der Tat bei 2 Fallen, die ich im Laufe der Jahre gesehen 
habe und die ich als atypisch kombinierte Form der Muskeldystrophie und 
spinalen Muskelatrophie ansprach, vorgelegen haben; jedenfalls sieht man 
derartige FaIle gelegentlich. Personlich habe ich in meinen friiheren Veroffent­
lichungen stets Wert darauf gelegt, bei aller Bejahung in der Annahme einer 
weiteren, nichtmotorischen Versorgung der Muskelfasern die nervose Ver­
sorgung nicht kurzerhand einem bestimmten Nervenanteil zuzusprechen. Ich 
sprach nur von der "trophischen" Innervation der Muskelfasern im Sinne der 
Doppelinnervation, wobei ich weiterer Forschung offen lieB, diese Faserver­
sorgung noch weiter zu analysieren und den Entscheid zwischen gebahntem 
oder ungebahntem Innervationsweg noch klarzustellen. Selbstverstandlich 
wiirden bei Annahme gebahnter Nervwege iibergeordnete Nerveinheiten in 
Riickenmark und Gehirn anzunehmen sein. Gewisse Hinweise sind uns ja durch 
den Nachweis myotonischer Muskelzustande bei Basalganglienschadigung 
bereits bekannt. Auch KEN KURE spricht kurzerhand von einer "trophischen" 
Innervation der Muskelfaser, formuliert aber jetzt seine Anschauung von dem 
Innervationsgang genauestens. 

Ich habe vor einiger Zeit einen neuen Weg beschritten, urn in experimenteller 
Arbeit in der Muskelphysiologie voranzukommen. Nachdem ich durch partiellste 
Schadigung der motorischen Nervfasern (Stichelung mit der Gliihnadel) mir 
Kenntnisse iiber die Teilveranderungen in der Muskulatur im Bereich der nerv­
fasergeschadigten Versorgungsgebiete verschafft hatte, muBte ich erkennen, 
daB lokalisierte Verfettungszustande in den Muskelfasern 3-4 Tage spater 
histochemisch faBbar zur Darstellung zu bringen waren. Durch subdurale 
Injektion von verdiinntem Diphtherietoxin, Plumbum aceticum, Acid arsenicum 
konnte ich nunmehr, histologisch kontrolliert zentral an den Vorderhorn­
Ganglienzellen angreifend, Schadlichkeitseinwirkungen im Innervationsbereich 
der nervgeschadigten Muskelgebiete zur Darstellung bringen in Gestalt von 
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Faserverfettung. Es war dies der erste Weg, der beschritten wurde, isolierte 
Vorderhorn-Ganglienzellen zum AusfalI zu bringen und di~ Auswirkung an der 
Muskulatur zu beobachten; unsere Kenntnisse iiber die Verteilung der motori­
schen Nervversorgung im Muskel konnten dadurch erweitert werden. Spater 
muBte ich erkennen, daB neben dem Diphtherietoxin jeder verdiinnten Saure, 
anscheinend aber nicht basischen Fliissigkeiten, diese Einwirkungsmoglichkeit 
zukommt. lch habe spaterhin vorzugsweise mit Einspritzung verdiinnter 
Milchsaure gearbeitet. Durch Abstufung der Saureintensitat konnte ich mich 
dann experimentelI davon iiberzeugen, daB sich reparable und irreparable Aus­
falIe im Muskel in Gestalt der Verfettung setzen lieBen. Hatte ich urspriinglich 
gehofft, nun den Weg zur Abgrenzung der neuralen und rein myopathisch 
bedingten Myopathie gefunden zu haben, zumal aIle neuralen Myopathien die 
fettige Degeneration in den Muskelfasern erkennen lieBen, so fand sich doch 
die gleiche Veranderung auch gelegentlich in den intakten Muskelfasern bei 
Dystrophia musculorum progressiva. Heute kann ich auf Grund meiner abge­
schlossenen Untersuchungen sagen, daB schon eine lange dauernde Agone kraft 
der Veranderung des Blutchemismus imstande sein diirfte, die Verfettung zu 
setzen. Die Verfettung der Muskelfasern ist also auch, vielleicht sogar nUT, 

myelopathischer Herkunft. Die lntensitat der Schadigung der Vorderhorn­
GanglienzeHen bestimmt den Ausgang in Degeneration oder Heilung. Es bedarf 
jetzt meines Erachtens konsequenter "Oberwachung des Chemismus der Blut­
und Liquorverhaltnisse, um vor aHem in die Krankheitsursache der amyo­
trophischen Lateralsklerose und der spinalen Muskelatrophie Einblick gewinnen 
zu konnen. In zahlreichen Untersuchungen habe ich inzwischen die absolute 
ldentitat der Veranderung bei schweren toxischen Krankheitsbildern, wie der 
LANDRYSchen Paralyse nach Nahrungsmittel-Intoxikation, bei schweren lnfek­
tionskrankheiten, wie der Diphtherie, bei Uramie und bei einigen Fallen azidoti­
schen Diabetes feststellen konnen. Hierbei ergab sich hochstinteressanterweise, 
daB auch der Herzmuskel in gleichgerichteter Form und zeitlicher "Oberein­
stimmung sich den Veranderungen der quergestreiften Muskulatur nach Schadi­
gung des zugehorigen peripheren motorischen Neurons anschlieBt. Gerade 
der Nachweis dieser Reparabilitat der Teilveranderung der Muskulatur lieJ3 
mich seinerzeit den Standpunkt vertreten, daB wir wahrscheinlich in leichtesten 
Fallen derartiger Schadigungen des peripheren motorischen Neurons die Ursache 
fiir myalgische Beschwerden zu sehen haben, wo kraft der gesetzten Verande­
rungen in den Muskelfasern nach Reizeinwirkung, vor aHem wohl Kaltereiz, 
eine Erregbarkeitsstorung im geschadigten Muskelgebiet Riickwirkungen auf 
die capillare Blutdurchstromung gewinnt und so zum Muskelschmerz Veran­
lassung gibt. lch gewann damals diese "Oberzeugung aus meinen Versuchen bei 
subduraler Einspritzung von Acetessigsaure und P-Oxybuttersaure, zumal ja 
der Diabetiker auch zumeist ein Rheumatiker ist. DaB nach meinen Ausfiih­
rungen damit zu rechnen ist, daB auch andere Sauren und Toxine in ahnlicher 
Weise zu wirken vermogen, liegt natiirlich klar auf der Hand. Fiir die histo­
logische Bewertung von Muskelbildern scheint mir aber vor allem die Fest­
stellung von Wert, daB wir die Verfettung der Muskelfaser, vielleicht lediglich, 
sicher aber zum iiberwiegenden Teil, als Ausdruck einer Schadigung im Bereich 
der Vorderhorn- Ganglienzellen" anzusehen haben. 

Die Verfettung des Muskels konnen wir nach neueren Untersuchungen 
bekanntlich nicht schlechthin als einen pathologischen Zustand hinstellen. Wir 
sehen im mikroskopischen Bild feine Fetttropfchen im schmalen Protoplasma­
saum um den Kern und zu Reihen angeordnet zwischen den Fibrillen liegen. 
Die Langsstreifung erfahrt so eine verstarkte Zeichnung, wahrend die Quer­
streifung mit Zunahme der Veranderung immer mehr verdeckt wird; erst hoch-
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gradige Fettanhaufungen verdecken schlieBlich auch die Langsstreifung. DaB 
Kern und Sarkolemm zunachst keine Schadigung erkennen lassen, ist bekannt. 
Der Angriffspunkt auf das Sarkoplasma ist also nach allem offenbar. Man lese 
die kritischen AusfUhrungen von MEYERBURG im Kapitel "Quergestreifte 
Muskulatur" des Handbuchs der speziellen pathologischen Anatomie und 
Histologie, die die Spannungsbreite in der pathologischen Bewertung der Ver­
fettungszustande eingehend beleuchtet. Das Vorkommen derartiger Verfet­
tungszustande der Muskulatur bei schwerer Allgemeinerkrankung, besonders 
in Verbindung mit Kachexie, bei Vergiftung sowie bei akuten lnfektionskrank­
heiten, insbesondere bei Diphtherie, ist seit langem bekannt. Unter anderem 
fand schon DURANTE die Veranderungen bei myelopathischer Atrophie, wies 
aber darauf hin, daB sie bei Nervdurchtrennung vermiBt wurde, bzw. daB sie 
hier nur einer hinzutretenden Kachexie oder ahnlichem zuzuschreiben sei; 
Untersuchungen von RICKER und ELLENBECK schlossen sich dieser Ansicht an. 
lch mochte aber glauben, daB meine oben geschilderten Beobachtungen geeignet 
sind, uns in der ganzen Frage der Bewertung von Verfettungszustanden im 
Muskel voranzubringen, weil uns das Experiment gestattet, reparable und 
irreparable Verfettungszustande zu setzen. Auch klinisch folgt der Vorderhorn­
ganglienzellschadigung nicht immer der Endzustand der degenerativen Atrophie ; 
wir kennen auch Erholungen im Nervversorgungsbereich. Zwischen lntaktheit 
der elektrischen Erregbarkeit und Entartungsreaktion gibt es Zwischenstufen, 
nicht nur rein zeitlich im biologischen Ablauf des Phanomens betrachtet. So 
braucht die Verfettung der Muskelfaser nicht auch den Ablauf der Degenerations­
erscheinungen anzukiinden; wohl leitet sie jede schadliche Auswirkung einer 
Vorderhornganglienzellschadigung auf die versorgte Muskulatur ein. 

Ein besonderes Kapitel stellen die elektrischen Untersuchungsverhaltnisse 
am quergestreiften Muskel dar. Seit langem sehen wir in der elektrischen Ent­
artungsreaktion ein biologisches Zustandsbild, das zu fest vorgezeichneten 
Zeiten die Entartungsvorgange in der Muskelfaser begleitet. Wo wir die Ent­
artungsreaktion mit ihrer Umkehr des Zuckungsgesetzes und seiner tragen 
Zuckung zu sehen bekommen, diirfen wir mit Sicherheit eine Schadigung des 
peripheren motorischen Neurons annehmen. Da, wie erwahnt, die Faserverfettung, 
die jede Vorderhorn-Ganglienzellschadigung begleitet, bereits nach 4 Tagen 
histologisch faBbar wird, so mag die Frage erlaubt sein, ob wir gleichgerichtete 
Veranderungen auch im Verlauf der elektrischen Entartungsreaktion zu sehen 
bekommen. Wenn wir uns der Tatsache erinnern, daB dem Einspielen der 
Entartungserscheinungen ein Stadium gesteigerter galvanischer Erregbarkeit 
vorauslauft, so halte ich es durchaus fiir moglich, daB dieses Phanomen mit den 
beginnenden Faserveranderungen in Zusammenhang gebracht werden kann. 
Tatsache ist im iibrigen, daB aIle Myopathien bei strenger Fassung des Wortes 
nichts von einer Entartungsreaktion oder ihren Vorstufen erkennen lassen. 

Seit einigen Jahren haben wir in der Untersuchung der Chronaxie exaktere 
MeBmoglichkeiten fiir elektrische Erregbarkeit von Nerv und Muskel. 1m 
Rahmen des hier zur Behandlung stehenden Themas interessieren uns die Fest­
stellungen von BOURGUIGNON, der fiir alle Myopathien, also fiir die progressive 
Muskeldystrophie, fUr die THOMsENsche Krankheit und die myotonische Dystro­
phie, gemeinsam giiltige Erregungsgesetze fand. Er schreibt, daB diese Krank­
heiten charakterisiert sind durch die myotonische Zuckung und durch eine 
Chronaxie, die groBer ist, als man sie sonst in der Pathologie antrifft. Die 
Chronaxie erreicht in diesen Fallen Werte von 40-80 o. Bei neural bedingten 
Muskelerkrankungen fand er langsame Muskelkontraktion und einen verlang­
samten Chronaxiewert bis zu 30-40 a. So vermag uns auch die Chronaxie­
messung differentialdiagnostisch Hilfsdienste zu leisten; leider wird ja wohl in 
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absehbarer Zeit diese exakte Erregungsmessung kraft ihrer Kompliziertheit in 
der Praxis noch nicht so bald Eingang finden, mehr den Kliniken und Kranken­
hausern zunachst vorbehalten bleiben. 

Unter dem Eindruck der Untersuchungen von KEN KURE wird man sich die 
Frage vorlegen miissen, wieweit wir heute noch berechtigt sind, in alter An­
schauung primare Myopathien von neural bedingten Atrophien abzutrennen. 
Mir will scheinen, daB auch die Untersuchungen von KEN KUBE nicht zwingen, 
von dieser Betrachtungsform abzugehen. Vielleicht wird man besser bei Be­
statigung der Befunde von KEN KURE nicht mehr schlechtweg von neuraler 
Myopathie sprechen, sondern von dem Degenerationstyp der Muskeltasern bei 
Vorderhorn-Ganglienzell-Atfektion (Vorderhorn-M yopathie). Dieser Degenera­
tionstyp hebt sich weiterhin unbestritten heraus. Einseitige Wirkung des 
Glykokolls bei progressiver Muskeldystrophie, die praktischen Besserungs­
moglichkeiten dieses Leidens, das differente histologische Bild bei der Muskel­
veranderung, die elektrischen Untersuchungsergebnisse bei Anwendung des 
galvanischen Stromes und der Chronaxie, sowie das Studium iiber Verfettung 
der Muskelfasern bei myelopathischer, besser gesagt Vorderhorn-Ganglienzell­
Schadigung berechtigen uns meines Erachtens weiterhin, an dem Begriff der 
primaren Myopathie festzuhalten. Erweitern wiirde sich nur das Verstandnis 
fiir die krankhaften Vorgange im Muskel selbst. Letzten Endes ist ja dann 
nur unsere Kenntnis iiber den nervosen Versorgungsmechanismus der Muskel­
fasern weiter ausgebaut worden. Mit nervosen iibergeordneten Zentren muBte 
man aber immer rechnen, sofern man nicht Anhanger einer rein humoralen 
Stoffwechselarbeit war. Erweitern wiirde sich nur unser Verstandnis fUr ge­
legentlich zur Beobachtung gelangende kombinierte Atrophiebilder im Rahmen 
der Neuritis, Auftreten myopathischer Ziige im Muskelbild bei sonstigen Gehirn­
Riickenmarksleiden und Aligemeinstorungen, wie Rachitis, Osteomalacie, 
Basedow, Tuberkulose und Carcinose. Darum wird doch das Krankheitsbild 
der primaren Myopathie seinen Wert behalten, eine Einheit bleiben. Die Zu­
sammengehorigkeit von progressiver Muskeldystrophie und Dystrophia myotonica 
hat histologische Untersuchung und Stoffwechselstudium zur Geniige sicher­
gestellt. Dystrophische Myotonie und Myotonia congenita gehoren aber wiederum 
schon kraft ihrer gleichen Muskelerscheinungen, dem Phanomen der myotoni­
schen Reaktion, die dem Krankheitsbilde den Namen gab, zusammen. Moglich 
iibrigens, daB eine Bestatigung der KEN KUREschen Befunde uns auch das 
Verstandnis dafiir eroffnet, weshalb Glykokoll auch bei einzelnen Fallen spinaler 
Kinderlahmung und neuraler Muskelatrophie im Muskel angriff. Die spinale 
Kinderlahmung ist ja gewiB nicht immer ein streng auf die Vorderhorner lokali­
sierter KrankheitsprozeB, und die Abgrenzung der neuralen Muskelatrophie Typ 
WERDNIG-HoFFMANN ist bis auf den heutigen Tag mehr aus klinischen wie aus 
anatomischen Griinden zu stiitzen gewesen. DaB gerade bei letztgenannter 
Krankheit im Verfolg der Untersuchungen von KEN KURE vielleicht noch 
histologische Neuentdeckungen entstehen, ist durchaus moglich. 1m iibrigen 
wird eine systematische Liquoruntersuchung bei Stoffwechselerkrankungen, wie 
Diabetes, und gewissen entziindlichen rheumatischen Affektionen, wie Spondyl­
arthritis, meines Erachtens gar bald vor Augen fiihren, daB es zwischen gesunder 
und deletar erkrankter Vorderhornganglienzelle Zwischenstufen gibt. Miissen 
wir doch wohl das Fibrillieren an den FuBmuskeln bei diesen Affektionen, ebenso 
wie bei manchen Inschialgien, als ReizauBerung von Vorderhornganglienzellen 
ansprechen. 

Ubrigens konnte ich bisher auch bei fortgesetzter Glykokoll-Erugonbehand­
lung der Dystrophia myotonica ein Verschwinden der myotonischen Erschei­
nungen nicht beobachten. Natiirlich laBt sich Sicheres erst nach geniigend 
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langer Behandlungszeit sagen. Die Wahrscheinlichkeit spricht aber eher dafiir, 
daB wir fiir die myotonischen Erscheinungen besondere Stoffwechselstorungen 
verantwortlich machen miissen, vor allem wohl Vorgange im Muskel, die dem 
Entspannungszustand des Muskels vorstehen. Mogen sie vielleicht auch nervoser 
Natur sein und unter Umstanden iibergeordnete Nervbezirke betreffen, woran 
die Beobachtung myotonoider Erscheinungen im Muskel bei Basalganglien­
schadigung denken lassen kann. Wie wenig wir heute noch iibrigens in die Vor­
gange des intermediaren Muskelstoffwechsels hineinschauen, dokumentiert am 
besten die Feststellung von THOMAS, daB das Glykokoll als Vorstufe des Kreatins 
eine bisher nicht gekannte Rolle im Kreatin-Stoffwechsel spielt, zum anderen 
der von KOSTAKOW und mir gefiihrte Nachweis, daB auch das Testishormon 
einen Arbeitsanteil am Kreatinstoffwechsel gewinnt. 

Nach dies en Ausfiihrungen wird klar, weshalb ich dieses Kapitel nicht rein 
pathologisch-anatomisch fassen konnte. Die rein histologische Auswertung der 
Muskelbefunde bei der Myopathie wird stets Stiickwerk bleiben miissen, ver­
mag uns den Einblick in das Krankheitswesen der Myopathie nie zu geben. 
Die Abfassung des Kapitels fiel in eine Zeit, wo auf dem Gebiet der Myopathie 
allerwichtigste neue Feststellungen gemacht wurden, die in ihrer Gesamttrag­
weite heute noch nicht voll zu iibersehen sind. So erschien mir das Voraus­
schicken langerer einleitender Ausfiihrungen und eigener, soeben erst abge­
schlossener Untersuchungen in diesem besonderen Fall unerlaBlich, zumal 
wesentliche neuere Feststellungen auf dem Gebiete der pathologischen Anatomie 
der Myopathie im Laufe der letzten Jahre nicht mehr gemacht worden sind. 

Pathologisch-anatomische Befunde bei Dystrophia musculorum progressiva und 
Dystrophia myotonica. 

Die gemeinsame Betrachtung beider Krankheitsformen glaube ich oben 
geniigend begriindet zu haben. Es fallt schwer, den melsterhaften Beob­
achtungen ERBS, die das Wesentlichste schon enthalten und durch spatere Be­
obachtung nur noch in geringem MaBe erganzt zu werden brauchten, iiberhaupt 
noch etwas Neues hinzuzufiigen. Die Vorstellung ERBS iiber Art und Weise 
des anatomischen Geschehens auf Grund seiner klinischen und anatomischen 
Untersuchungen findet jedenfalls auch bei allen spateren Untersuchungen, auch 
der meinigen, nur ihre vollste Bestatigung. Der ProzeB geht primar von den 
Muskelfasern aus, und sind die interstitiellen Veranderungen nur sekundarer 
Natur. Uber die Sarkolyse der Muskelfasern wird man sich an der Hand der 
Zusammenstellungen der bisher geauBerten Ansichten, die uns EISLER im 
BARDELEBENschen Handbuch der Anatomie des Menschen liefert, und in 
v. MEYENBURGS Kapitel "Quergestreifte Muskulatur" (HENKE-LuBARSCH) am 
raschesten orientieren. Fiir meine Untersuchungen standen mir genugend 
Muskeln, in vivo excidiert, zur Untersuchung zur Verfugung. Teilweise waren 
die Muskelstucke bei Klinikreisenden im Ablauf des Krankheitsbildes in zeit­
lichen Abstanden gewonnen worden, so daB Vergleichsmoglichkeiten im klini­
schen Befund mit anatomischen Ablaufen der Degeneration in der Muskelfaser 
moglich waren. Die Untersuchungsergebnisse sind folgende: 

Der KrankheitsprozeB spielt sich gleichmaBig stark diffus im ganzen Muskel 
ab; fUr die einzelnen Muskeln gibt es eine Pradilektation, deren Gesetze uns 
vorlaufig nicht sicher bekannt sind. Ausgehend von seinen Kreatinstudien und 
den Studien in der Versorgung der Muskeln durch das autonome Nervensystem, 
vertritt KEN KURllJ die Anschauung, daB der Reichtum der Muskeln an sym­
pathischen Fasern fUr den Pradilektationstyp der Atrophie der einzelnen Muskeln 
ausschlaggebend ist. Wie er vor allem fur das Zustandekommen der primaren 
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Muskeldystrophie den Ausfall der sympathischen und parasympathischen 
Nervversorgung verantwortlich macht, so vertritt er den Standpunkt, daB 
die sparlich innervierten Hand- und V orderarmmuskeln in geringem Grade 
der Degeneration verfallen. Er bleibt allerdings den Beweis schuldig, warum 
das sympathicusnervfaserreiche Zwerchfell eine Ausnahmestellung einnimmt 
und zumeist intakt befunden wird. lch mochte die Frage aufwerfen, ob hier 
nicht Beziehungen zu der Funktionsbreite der Muskeln eine Rolle spielen. lch 
konnte mir denken, daB ein vielgetatigter Muskel, wie z. B. Hand- und FuB­
muskeln, einen Muskelstoffwechsel in sich schlieBt, der kraft seines ergiebigen 
Ablaufs den endogenen Stoffwechselstorungen in der Muskelfaser weniger 
Angriffsflache bietet. Auffallig bleibt ja die Pradilektation des Erkrankungs­
sitzes in den Muskeln des SchuIter-Oberarmgiirtels und Becken-Oberschenkel­

Abb. 5. BUd der Dystrophia myotonica. I. Excision. 
(Erstes Degenerationsstadium.) 

giirtels. Dicke und diinnere Fasern 
liegen nebeneinander ; iiberhaupt 
lassen die sog. Friihformen der 
Erkrankung eine deutliche Diffe­
renzierung in den einzeInen Faser­
querschnitten augenscheinlich 
werden. Das erste weitere Krank­
heitszeichen stellt eine Zunahme 
der Sarkolemmkerne dar, die sich 
zunachst auf schmalere und brei­
tere Muskelfasern ziemlich gleich­
maBig erstreckt. Die Atrophie 
einzelner Muskelfasern geht dieser 
Kernvermehrung zumeist noch 
etwas voraus, so daB wir also das 

Bild sog. "einfacher Atrophie", primar diffus verstreut, zu sehen bekommen, 
das auch in der Folge im Vordergrund steht, allerdings spaterhin mit Kern­
vermehrung (s. Abb. 5). Nunmehr folgt Auftreten von Degenerationsbildern 
in den Fasern. Auftreten zahlreicher innenstandiger Kerne, teilweise um­
geben von kleinem Hof. Die Sarkolemmkerne ordnen sich langs des Sarko­
lemms in Reihen an; in fortgeschrittenen Fallen findet man auch zentral 
gelagert, langs der Muskelfasern, langs- und quergestellt, zumeist in kleinen 
Spalten gelegen, Kernzeilen, oft zwei nebeneinander. 1m ganzen iiberwiegt 
aber das Bild einer Kernverstreuung iiber die ganzen Muskelfasern. Die Fasern 
behaIten bis zur starkeren Abmagerung ihre Konturen. Auf den Langs­
schnitten stellenweise blasse Streifen, herriihrend von untergegangener Kern­
reihe nach der Art, wie sie ASKANAZY bei Basedow abgebildet hat und KOTT­
MANN sie bei Tuberkulose, Carcinom und Leukamie beobachtet hat. Mit Zu­
nahme der Atrophie Schwinden der polygonalen Form des Faserquerschnitts 
und Hervortreten einer Rundung derselben. Finden wir diese Erscheinungen 
bei Excision am Lebenden, so haben wir zu beriicksichtigen, daB hier die Fasern 
durch Kontraktur kiirzer und dicker werden, auch der Seitendruck der normalen 
Umgebung (Haut, Fascie) in Wegfall gekommen ist. Ein Vergleich mit Quer­
schnitten, die ich der Leiche entnommen hatte, fand ich in der Tat viel seItener 
derartig abgerundete Faserformen, auch treten sie dann erst bei vorgeschrittenem 
ProzeB am dystrophischen Leichenmuskel auf. In letzterem Fall scheint mir 
die Faserverodung als Folge der Abnahme des Seitendrucks durch Schwund 
der contractilen Fasern der Nachbarschaft anzusprechen zu sein, nachdem als 
Ersatz nachgiebiges Fettgewebe aufgetreten ist. Mit Zunahme der Binnenkerne, 
die iibrigens in keiner Weise nur atrophische Fasern iibersaen, sondern auch 
solche noch normaler Abmessung, verliert die Faser an Farbbarkeit, besonders 
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der periphere Teil wird unscharf gezeichnet, die Sarkolemmkerne stehen im 
Querschnitt ringformig urn die zugrunde gehenden Muskelfasern herum. AlI­
mahlich verlieren auch die zentralen Partien ihre Farbbarkeit, wahrend die 
Kerne zunachst noch relativ gut gekenn-
zeichnet erscheinen. Die Faser ist in­
zwischen soweit abgeblaBt, daB praktisch 
nur noch der Kernhaufen zu entdecken 
ist (s. Abb. 7 und 8). Inzwischen ist es zu 
einer erheblichen interstitiellen Bindege­
webswucherung gekommen und Peri· und 
Endomysium haben sich in kriiftige Binde­
gewebsstrange entwickelt, wohlverstanden 
aber erst bei Degeneration der Faser. 
SchlieBlich liegt als Rest der zugrunde 
gegangenen Faser nur noch der Kern· 
haufen im Bindegewebe, bis auch diese 
Kernansammlungen sich in der Folge 
wieder etwas zuriickbilden (s. Abb. 6). In Abb. 6. Bild der Dystrophia myotonica. 
den Bl'ndegewebszugen findet man diesen II. Excision (5 Jahre nach I. Excision Abb. ;;). Schwerstes Degenerationsstadium. 
Kernrest der zugrunde gegangenen Muskel. 
fasern massenhaft verstreut; in ihrer unmittelbaren Nahe finden sich, diffus im 
Bindegewebe verstreut, normale und bereits atrophische Fasern (s. Abb. 7 und 8). 
Jedenfalls ist die Bindegewebsentwicklung ausgesprochen sekundarer Natur. 
Die sekundare Ruck· 
bildung des Bindege. 
webes und der Ersatz 

durch Fettgewebe 
pflegt dann in der 
Regel den AbschluB 
des Prozesses zu bil. 
den. Die dichotome 
Teilung der Muskel­
fasern finden wir vor 
allem in den spateren 
Stadien reichlich, und 
besonders fand sie sich 
an den einzelnen we­
nigen im Bindegewebe 
verstreut liegenden, 
lange Zeit noch nor­
malen Fasern. Gerade 
diese Fasern haben oft 
eine hypertrophische 
Abmessung im Quer. 
und Langsschnitt, und 
scheint mir hierfiir be· 
achtenswert, daB die 
Muskelfasern gern in 

.. -. .="r '.. . t"n,.. • t. ': . -. ., -.. _-, .---
Abb. 7. Bild weit vorgeschrittenen Faserzerfalls bei Dystrophia 

musculorum progressiva. 

einzelne Teile zerbricht bzw. nicht in ihrer Gesamtheit zerfallt (s. Abb. 8). Es 
bildet die Regel, daB einzelne Faserteile sich oft iiberaus lange halten, und es 
erscheint mir bei der Unterbrechung ihrer Kontraktilitat nur wenig erstaunlich, 
daB sie durch Kontraktur ein hypertrophisches Volumen vortauschen. Ob wir 
den dichotomischen Teil der Faser dann als einen Abbaubeginn oder als einen 
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Regenerationsversuch aufzufassen haben, ist nicht sicher zu entscheiden. 
Jedenfalls ist aber das Letztere wahrscheinlicher, zumal dichotomische Tei­
lungen der Faser auch an anscheinend normaler Muskulatur beschrieben 
worden sind. 1m iibrigen scheint der dichotomischen Teilung der Schwund 
der Faser dann auf dem FuB zu folgen (s. Abb. 9). Gerade bei Muskelalteration 

" ~ ,-' 
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bu. Sa. 

Abb. IJ. 

Abb. 8 a und b. Dystrophia myotonica. 

in der Umgebung von 
Geschwiilsten fand ich 
ahnliche Bilder. 

Ais besonders charak­
teristisch ist der oben ge­
schilderte Auflosungspro­
zeB der Muskelfaser zu 
betrachten, den ich in 
seiner reinsten Form 
immer wieder bei der 
Dystrophie myotonica zu 
beobachten Gelegenheit 
hatte. Der Auflosungs­
prozeB schreitet von der 
Peripherie nach dem Zen­
trum zu fort. Die Auf­
hellung und Zerstorung 
des Muskelplasmas er­
folgt unregelmaBig von 
der Peripherie aus, nimmt 
seinen Ausgangspunkt 
von den Kernen, urn die 
herum das Plasma zu­
nachst ausgelaugt wird 
(s. Abb. 10). Der noch 
farbbare, farberisch auch 
noch gut zur Darstellung 
zu bringende Teil der 
Muskelfasern ist in dieser 
Zeit wie abgenagt; nicht 
selten liegt zwischennoch 
gut gefarbten und vollig 
aufgelOsten bzw. aufge­
helltem Muskelplasma ein 
Saum von schlecht ge­

farbter Substanz. Durch AuflOsung und Aufhellung und zum Teil Resorption der 
Muskelplasmas wird der Sarkolemmantel alsdann zu weit, liegt etwas entfernt 
von dem gefarbten Plasma mit den Kernen. Wand- und innenstandige Kerne 
der Faser sind in solchen Fallen umgeben von hellem Hof aufgelOsten Muskel­
plasmas (s. Abb. 11). Das angenagte Faserbild laBt geradezu die Kerne ahnlich 
Phagocyten erscheinen, ein Vergleich, den erstmalig LEWEN beim Studium der 
Muskelatrophie zog. Beziiglich der Entwicklung der Binnenkerne kann gesagt 
werden, daB sie im ganzen noch etwas reichlicher ist als bei der Muskeldystrophie 
und vielleicht noch hohere Grade annimmt. Jedenfalls kann man in der Kern­
vermehrung geradezu einen Gradmesser fUr das Stadium der Erkrankung sehen. 
Die Kernreihen erreichen bei der atrophischen Myotonie zumeist noch eine 
groBere Lange als bei der Muskeldystrophie, sind auch im ganzen zahlreicher 
anzutreffen. 1m iibrigen ist die lJbereinstimmung der histologischen Befunde 
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bei der Dystrophia musculorum progressiva und der Dystrophia myotonica 
eine geradezu iiberwaltigende, wie es ja auch nach der jetzigen Klarstellung 
der Krankheitsbilder nicht anders zu erwarten war. Die Einschmelzungsarbeit 
durch die Myoklasten HiBt uns den stoffwechselgemaB zu erwartenden isolierten 
Zerfall der einzelnen Fasern 
gut verstandlich erscheinen. 

Schon die alten Untersucher 
stimmten im wesentlichen darin 
iiberein, daB das Nervensystem 
(Riickenmark und periphere 
Nerven) in der ganz iiberwie· 
genden Mehrzahl der Falle im 
wesentlichen intakt befunden 
wurde. Fiirden motorischenAn. 
teil des Nervensystems stimmt 
das unbedingt. In Dberein· 
stimmung mit KEN KURE habe 
ich auch in mehreren eigenen 
Obduktionsfallen das moto· 
rische System intakt gefunden. 
In Kenntnis der Ergebnisse von 
KEN KURE habe ich mein histo· 
logisches Material spaterhin 
noch einmal einer genauen 
Durchsicht unterzogen, habe 
aber Veranderungen in Gehirn 
und Riickenmark an den nach 
KEN KURE zu beriicksichtigen. 
den Stellen nichtgefunden. 
Leider war der Grenzstrang 
seinerzeit zur Untersuchung 
nicht herausgenommen worden, 
das jeweilig nur einmal heraus­
genommene Spinalganglion lieB 
iiberzeugende Veranderungen 
nicht erkennen. 1m iibrigen 
sind bis in die letzte Zeit hinein 
immer noch vereinzelte Beob­
achtungen mit positivem Riik­
kenmarksbefund veroffentlicht 
worden, zumeist relativ gering­
fiigige Veranderungen im V or­
derhorngebiet. Ich verweise auf 
meine obige Stellungnahme zur 
Endplattenform der Muskel­

, 
/ 

Allb . lin. 

Abb.9b. 

Abb. 9a und b. Dystrophia myotonica. F a serzerfall weit 
vorgeschritten. - Zahlreiche Kernhaufen in Interstitium· 
Bindegewebe vermehrt, scheinbar kernreicher. Fasern in 

allen Stadien des Zerfalls. Dichotome Teilung. 

atrophie und den atypischen Muskeldystrophieformen iiberhaupt , ebenso auf 
die Feststellungen KEN KUREs. 

Ebenfalls negativ war im wesentlichen bisher die Untersuchung des Zentral­
nervensystems bei der Dystrophia myotonica. STEINERT veroffentlichte seiner­
zeit den ersten Obduktionsbefund der Krankheit, in dem er eine tabiforme 
Hinterstrangdegeneration fand. Zwei weitere Obduktionsresultate teilte J. HOFF­
MANN mit, der das Riickenmark intakt fand und damit nachweisen konnte, 
daB die Hinterstrangdegeneration sicher nicht zur regelmaBigen Veranderung 
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im Ruckenmark gehort. Andere Obduktionsergebnisse berichteten in ahnlichem 
Sinne. Die Gehirne der beiden HOFFMANNschen Obduktionsfalle hatte ich 
schon in fruherer Zeit einer histologischen Durcharbeitung unterzogen, ohne 
Besonderheiten feststellen zu konnen. Nach den Veroffentlichungen KEN KUREs 
habe auch ich diese Praparate nochmals einer genauesten Durchsicht unter­
zogen. Hypothalamus, DEITERsscher Kern und Striatum sowie Pallidum 
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Abb. 10 a und b. FaserauflosungsprozeJ3 bei progressiver Muskeldystrophie. 

zeigten jedoch keine Abweichungen von der Norm. Am Ruckenmark fanden 
sich am auBeren hinteren Teil der V orderhorner und zwischen innerer und 
auBerer Zone des Teils zwischen Vorderhorn und Substantia gelatinosa des 
Hinterhorns im NISSL-Bild in der Tat ein Zellschwund und Bild einer Neuro­
phagie. Das einzige sympathische Ganglion zeigte in beiden Fallen keine Ver­
anderungen; der Grenzstrang war auch hier nicht herausgenommen worden . 

, • 

a b ~ 

Abb. 11 a-c. FaserauflOsungsprozeJ3 bei progressiver Muskeldystrophie. 

Diese Befunde werden unbedingt zur Nachuntersuchung im Sinne von KEN KURE 
auffordern mussen. An den Hirnrinden lieBen sich grobere histologische Ver­
anderungen nicht nachweisen. Immerhin wird man sich der Tatsache bewuBt 
sein mussen, daB es sich bei der Dystrophia myotonica auch urn eine hormonale 
Storung handelt, die naturlich auch andernorts ihre Ausfalle setzen kann. 
Sehen wir doch bei der Dystrophia myotonica gar nicht so selten, vielleicht 
uberwiegend, auch psychisehe Storungen, zum mindesten Grade gewissen 
Sehwaehsinns oder Zuge von Psyehopathie. So ist das letzte Wort uber zentrale 
Storungen bei der Dystrophia myotoniea sieher noeh nieht gesproehen. Es wird 
aber histologischer Kleinarbeit bedurfen, urn hier das Letzte noch klarzustellen. 

Die Feststellungen auf dem Gebiete des Stoffweehsels bei der Dystrophia 
museulorum progressiva und Dystrophia myotoniea fordert natiirlieh dazu auf, 
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histologische Feststellungen mit den Beobachtungen der Glykokollbehandlung 
in Einklang zu bringen. Bisher liegt nur die Veroffentlichung von Ml::LHORAT 
vor. Mrr..HORAT konnte excidierte Muskelstiickchen nach durchgefiihrter Glyko­
kollbehandlung histologisch untersuchen lassen. Da ich vor mehr als 10 Jahren 
bei dem gleichen Kranken, einem Klinikreisenden, Muskulatur zur Unter­
suchung hatte entnehmen diirfen, stand MILHORAT dieses Material zum Vergleich 
zur Verfiigung. Es konnte festgesteHt werden, daB neu erkrankte Fasern nicht 
mehr nachzuweisen waren. Nur intakte oder nicht mehr restitutionsfahige, 
schon zu weit zugrunde gegangene Fasern lieBen sich nachweisen. So sprach 
auch das histologische Bild dafiir, daB die Glykokollbehandlung einer kausalen 
Therapie gleichkommt. 

Pathologische Anatomie der Myotonia congenita. 

Als bei weitem regelmaBigstem Befund lieB sich bisher eine allgemeine 
Hypertrophie der Fasern nachweisen. Die Frage der Faserdicke im Muskel hat 
vor aHem durch HAUCK eine Bearbeitung erfahren. Ich wies schon oben auf 
meine Beobachtungen auf diesem Gebiet hin, und so mochte ich die ganze 
Frage der Bewertung dieser Befunde noch nicht fiir spruchreif erklaren; sind 
doch die bisherigen Befunde samtlich an lebend excidiertem Material erhoben 
worden, und solange wir nicht Beobachtungen am Leichenmaterial zum Vergleich 
heranzuziehen in der Lage sind, werden wir eventuelle Fehlerquellen, die in der 
Fixierung und in der Art des Erkrankungsprozesses der Fasern, vielleicht auch 
in der N eigung zu einer groBeren Kontraktur der Faser nach erfolgter Excision 
begriindet sein kann, nicht geniigend in Rechnung zu setzen in der Lage sein. 
Die Befunde SCHIEFFERDECKERS am myotonischen Muskel haben uns zweifels­
ohne manches Interessante gelehrt, aber die Analyse des eigentlichen Vorganges 
der Myotonie haben sie uns nicht zu bringen vermocht; ich mochte mich in 
ihrer Beurteilung ganz auf den Standpunkt STEINERTS stellen. Meine eigenen 
Untersuchungen umfassen 3 FaIle echter THoMsENscher Krankheit; samtliche 
Muskelstiicke wurden durch Excision am Lebenden gewonnen. 1m ersten FaIle 
war das einzig Auffallende die groBe Differenz in der GroBe der Fasern, besonders 
fanden sich viele kleine Fasern. Sonst waren die erhobenen Befunde als absolut 
negativ zu bezeichnen. Auch die so haufig erwahnte Faserhypertrophie war 
nur in einem FaIle ausgesprochen vorhanden. Ich glaube mich auf Grund 
dieser Befunde dahin aussprechen zu diirfen, daB eine anatomische Unterlage 
fiir den ErkrankungsprozeB bei Anwendung der heute bekannten Mittel sich 
am myotonischen Muskel zur Zeit nicht erheben laBt. Die sonst des ofteren 
erwahnte Vermehrung der Sarkolemmkerne war in meinen Fallen nur relativ 
durch die Faserverbreiterung bedingt bzw. nur geringgradig nachweisbar. 
Sehr interessanterweise hatte ich Gelegenheit, im Vergleich zum THOMSEN­
Muskel eine Muskelpartie bei einem Patienten mit Riesenwuchs des rechten 
Armes zu untersuchen, und konnte hier eigentlich nicht die geringste Abweichung 
von dem oben geschilderten Fall mit hypertrophischem Faserquerschnitt und 
Kernvermehrung feststellen; vielleicht waren die Fasern bei Riesenwuchs noch 
etwas runder gehalten. 

1918 berichtete HEIDENHAIN erstmalig von hypolemmaler Ringfaserbil­
dung an Muskelfasern bei der Dystrophia myotonica. Der Veroffentlichung 
seiner histologischen Belege scWoB er "Oberlegungen an, in denen er eventuelle 
Beziehungen dieser Befunde zu den Erscheinungen der myotonischen Reaktion 
der Muskelfaser erortert. Bei aller Wiirdigung der Bedeutung dieser Befunde 
glaube ich heute doch nicht, daB man dieses Phanomen der myotonischen 
Reaktion im Muskel aus der Ringfaserbildung erklaren kann. Wohl konnte ich 
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die Befunde HEIDENHAINS ebenso wie andere Untersucher bei einer Anzahl 
von Fallen von dystrophischer Myotonie ebenfalls bestatigen; sie fanden sich 
aber nicht bei allen Fallen dystrophischer Myotonie, trotz sorgfaltigster Unter­
suchung. Ebenso fehlten sie bei den 3 Fallen echter Myotonie, die ich unter­
suchte. Hingegen fand ich die hypolemmale Faserbildung auch in einem FaIle 
von kongenitalem Myxodem, und zwar in bisher nicht beobachteter Starke 
(s. Abb. 12). SchlieBlich muBte ich in der Literatur feststellen, daB diese hypo­
lemmale Faserbildung bereits fruher von MUENZER1 bei einem Fall von Gonitis 

Abb. 12. Hypolemmale Faserringbildung bei kongenitalem 
Myxiidem. 

tuberculosa beschrieben 
worden ist. Spatere Ver­
offentlichungen uber weitere 
Faserringbildungen brach­
ten nichts Neues. Auf Grund 
dieser Befunde neige ich der 
Ansicht zu, daB die Faser­
ringbildung unter uns noch 
nicht bekannten Bedingun­
gen bei langer bestehenden 
atrophischen Prozessen im 
Muskel zur Entwicklung 
kommen kann. Eine Ver­
wendbarkeit des Befundes 
zur Losung der Frage der 
myotonischen Reaktion ist 
vorlaufig wohl nicht an­
gangig. 

Ich bin am SchluB mei­
ner Ausfiihrungen, die ver­
anschaulichen, welche Fulle 
neuer Probleme gerade die 
letzte Zeit uns durch neue 
Forschungsergebnisse ge­
brachthat. Wir habenjeden­
falls jetzt das Gebiet der 
Myopathien mit anderen 
Augen anzusehen. Die Mus­
kelveranderungen in ihrer 
Gesamtheit sind lediglich 
Teilsymptome einer Allge­
meinstorung, mag sie nun 

endogenen Stoffwechselstorungen, speziellen hormonalen Ausfallen oder toxisch­
infektiosen Einwirkungen ihre Entstehung verdanken, mag die Schadigung nun 
an gebahnten oder ungebahnten Innervationspunkten angreifen. Es ist dann 
schlieBlich Geschmackssache, will man bei Bestatigung der Befunde von 
KEN KURE diesem Forscher in seiner neu vorgeschlagenen Einteilung folgen 
und zwischen progressiver Muskelatrophie infolge Storung der motorischen 
und der autonomen Innervation unterscheiden. Fur didaktische Zwecke mag 
dies seinen Vorzug haben, aber jedes gewahlte Schema darf uns nicht daruber 
hinwegtauschen, daB wir den kranken Organismus in der Gesamtheit seiner 
patho-physiologischen Funktionen zu betrachten haben. 

1 MUENZER: Z. klin. Med. 22. 
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Klinik der Myopathien. 

Von HANS CURSCHMANN-Rostock. 

Mit 28 Abbildungen. 

I. Dystrophia musculorum progressiva (ERR). 
(Myopath. progressive Muskelatrophie.) 

Historisches. Die primare myopathische progressive Muskelatrophie, heute 
kurz und mit Recht meist ERBsche Dystrophie genannt, ist wohl zuerst von 
DUCHENNE (de Boulogne) prazise beschrieben worden: als «Paraplegie hyper­
trophique de l'enfance» (1861); nachdem vorher SEMMOLA, COSTE und GIOJA, 
E. LEYDEN, GRIESINGER und EULENBURG, SEIDEL u. a. ahnliche, mit Hyper­
trophien verlaufende Muskelatrophien geschildert hatten. DUCHENNE hatte 
jedoch, wie ERB betonte, diese FaIle fUr durchaus identisch mit der gewohnlichen 
progressivenMuskelatrophie gehalten, ihre myopathische Sonderart nicht erkannt. 
Erst WILH. ERB hat aus dem Wirrwarr der verschiedenartigen Muskelatrophien 
das Krankheitsbild der progressiven Dystrophia musculorum herausgeschalt, 
sie insbesonders von dem spinalen Muskelschwund von DUCHENNE und ARAN 
streng getrennt und ihre myopathische Genese erkannt (1883 und 1884); auf 
Grund eigener FaIle und des LICHTHEIMschen Sektionsfalles. Spater (1885) 
haben LANDOUZY und DEJERINE in einer umfangreichen Arbeit die myopathi­
sche Natur der DUCHENNEschen FaIle aufs neue "entdeckt" und zwei Formen 
derselben unterscheiden wollen. Ohne auf den sachlichen und Prioritatstreit 
ERBS mit den Franzosen naher einzugehen, muB heute anerkannt werden, daB 
ERB der erste war, der zu der obigen, heute noch unbestreitbaren nosologischen 
Auffassung des Leidens kam. 

Auch CHARCOT (1885) und MARIE und GUINON haben ERB zugestimmt 
und das Leiden mit dem Sammelnamen «Myopathie primitive progressive» 
bezeichnet; dabei ausdrucklich CHARCOTS fruhere Auffassung von der progressiven 
Muskelatrophie revidierend. Von besonderer Wichtigkeit fur die ERBsche 
Krankheit waren ferner die Arbeit von FRIEDRICH SCHULTZE (1886), der ana­
tomisch zuerst exakt den Nachweis der Intaktheit des Ruckenmarkes erbrachte 
und die zusammenfassende Arbeit von RAYMOND (1889). Seitdem hat das 
Interesse an der Krankheit, wie zahlreiche klinische und anatomische Ver­
offentlichungen zeigten, lange angehalten, aber spater nachgelassen; bis die 
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pathogenetische Forschung insbesondere des Japaners KEN KUREB und seiner 
Schule neuerdings das Interesse an der ERBschen Krankheit wieder stark belebte. 

AIle Formen des Leidens sind gekennzeichnet durch folgendes stereotype 
Verhalten: 1. Meist nachweisbares familiares Auftreten bei den infantilen 
Formen, wahrend bei den juvenilen Fallen die Hereditat oft fehlt (ERB). 2. Be­
ginn entweder in friiher Kindheit oder im jugendlichen bzw. jugendlich erwach­
senen Alter. 3. GesetzmaBig verteilte Muskelatrophien und -hypertrophien, 
deren erstere grundsatzlich die distalen Gliedabschnitte verschonen und das 
Gesicht, den Stamm, Schulter- und Beckengiirtel und proximale Gliedmuskeln 
bevorzugen; wahrend die Hypertrophien die Waden u. a. Muskeln befallen. Den 
atrophischen Muskeln fehlen aIle Zeichen der degenerativen Atrophie. 4. Ab­
gesehen von der Areflexie fehlen klinisch aIle cerebrospinalen Symptome; auch 
anatomisch sind Ruckenmark und Gehirn intakt, die Muskeln regelmaBig ver­
andert gefunden worden. 

Bezuglich der Einteilung der ERBschen Krankheit in Unterformen darf bei 
allem Festhalten an einer Einheitlichkeit auch heute noch mit W. ERB die infantile 
und juvenile Form unterschieden werden. ERB ist noch weiter gegangen und hat 
die infantilen Formen noch getrennt: 1. in die hypertrophische Form, a) mit 
vorwiegender Lipomatose und Pseudohypertrophie, b) mit echter Muskelhyper­
trophie, und 2. in die atrophische Form mit geringer oder fehlender Hypertrophie, 
bei der er noch zwei Unterformen: die mit primarer Gesichtsbeteiligung und die 
ohne eine solche, unterschied. 

An der v6IIigen Einheitlichkeit der juvenilen Form hat ERB aber mit Recht 
festgehalten. 

Heute, wo das Material der Varietaten des Leidens noch mehr angewachsen 
ist, wird man die Einheitlichkeit auch der infantilen Form sogar noch scharfer 
betonen durfen, als dies ERB in der obigen Einteilung getan hat. Dabei sei bereits 
hier erwahnt, daB aIle alten und neuen Versuche, das ERBsche Syndrom in das 
Chaos der angeblich flieBend ineinander ubergehenden Heredodegenerationen 
zurucksinken zu lassen, mir miBgluckt zu sein scheinen, ebenso wie der Versuch 
mancher Autoren, immer neue Sondertypen des Leidens aufzustellen: zitiert 
doch JENDRASSIC bereits nicht weniger als 19 solche Typen. Wer die Krankheit 
wirklich kennt, wird diese angeblichen Sonderformen, wie auch JENDRASSIC be­
tont, in der Regelleicht in das einheitliche ERBsche Schema einordnen k6nnen! 

Die infantilen Formen der ERBschen Dystrophie sind wohl an Zahl die haufig­
sten; besonders gilt dies von den uberwiegend atrophischen Fallen. Die infan­
tilen Formen sind in der Regel nachweisbar hereditiiren Ursprungs. W. WEITZ 
hat auf Grund von genauen Untersuchungen an 14 verschiedenen Sippen mit 
Muskeldystrophie angenommen, daB fiir die Dystrophie die Geschlechtsanlage 
durch Mutation entstehe, im mannIichen und weiblichen Geschlecht gleich haufig, 
daB sie dem dominanten Erbgang folge und im mannlichen Geschlecht ein ge­
wisses Alter des Erkrankten vorausgesetzt, stets die Krankheit bewirke, dagegen 
im weibIichen Geschlecht nur in einem gewissen Teil. Die erfahrungsgemaB 
(ubrigens auch bei der juvenilen Form) weit geringere Morbiditat der weiblichen 
Personen sei je nach Familie verschieden ,ausgepragt. Die gesunden Frauen 
mit Krankheitsanlage vererben die Krankheit durchschnittlich auf die Halfte 
der Kinder. Das Gesetz der Anteposition und der progressiven zunehmenden 
Schwere in der Deszendenz trifft fur das Leiden anscheinend nicht zu (WEITZ); 
eine Annahme, die bereits aus den ERBschen Krankheitsgeschichten hervorgeht, 
und, die ich bestatigen kann. HANSEN und v. UBISCH haben ubrigens - aller­
dings auf Grund nur eines eigenen Stammbaumes - die Angaben von WEITZ 
bestritten; wie mir scheint, aber zu Unrecht. M!NKOWSKI und SIDLER schlossen 
in ihren Fallen auf einen doppelt rezessiven Erbgang. Die Krankheit komme dann 
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zum Ausbruch, wenn in den Eltern sich zwei Individuen kreuzen, von denen 
ein jedes die zwei verschiedenen krankhaften Erbanlagen in gleicher Weise 
hetero-gametisch enthalte. In keinem FaIle konnten die Verfasser das Leiden 
in der direkten Aszendenz ihrer Kranken nachweisen. KOSTAKOW berichtete 
neuerdings iiber 55 Glieder dreier Generationen einer Dystrophikerfamilie, von 
denen 47 (27 Frauen und 20 Manner) lebten. 15 Glieder, und zwar durchweg 
Manner, waren erkrankt. Die Kinder der gesund gebliebenen Manner waren 
samtlich gesund. Die Frauen fungierten, wie bereits von WEITZ hervorgehoben, 
stets als Konduktorinnen und iibertrugen die Krankheitsanlage auf fast 100% 
aller Knaben. Nach KOSTAKOW liegt also ausgesprochen geschlechtsgebundener 
rezessiver Erbmodus vor. Die Beobachtungsreihe ergab Homologie und Homo­
chronie, lieB aber - in Dbereinstimmung mit dem obigen Befund - Anteposition 
und Progressivitat in der Deszendenz vermissen. 

In eugenischer Hinsicht scheint es also nach diesen Ergebnissen am gefahr­
lichsten, wenn eine scheinbar gesunde Frau aus einer Dystrophiefamilie Kinder 
zeugt, von denen zum mindesten die Knaben in fast 100% (nach WEITZ in etwa 
50%) die Krankheit erben. Die Heirat eines gesunden Mannes aus einer solchen 
Familie scheint am wenigsten bedenklich bzw. nahezu unbedenklich. Dagegen 
ist KOSTAKOW darin nicht zuzustimmen, wenn er die Heirat und Fortpflanzung 
eines dystrophischen Mannes in eugenischer Hinsicht fiir relativ ungefahrlich 
halt. Das geht ja bereits aus den ERBschen Stammbaumen hervor. 

Etwaige gesetzliche Sterilisationsbestimmungen hatten diese Ergebnisse zu 
beriicksichtigen. Allerdings ware, wie bei allen Heredodegenerationen, die die 
geistige Personlichkeit meist intakt lassen, ein Zwang zur Sterilisierung meines 
Erachtens noch nicht auszuiiben. Dagegen sollte der eugenische Eheberater sich 
um so mehr nach diesen Ergebnissen reichten; vor allem beziiglich der dringenden 
Warnung vor den gesunden Konduktorinnen. 

Die infantile atrophische Form ist unter den infantilen wohl die relativ haufigste. 
Sie beginnt stets langsam und schleichend, nie akut, meist in friiher Kindheit 
im 3.-5. Jahr, nachdem die Kinder bereits laufen gelernt haben; seltener sollen 
bereits beim Laufenlernen die beginnenden Defekte da gewesen sein. Ganz 
vereinzelt scheint das gesamte dystrophische Syndrom bereits bei der Geburt 
vorhanden zu sein (JENDRASSIK). Weitere Progredienz tritt nicht ein. JEN­
DRASSIK deutete seinen Fall als "angeborene Aplasie". Es ist mir fraglich, ob 
diese FaIle wirklich zur ERBschen Dystrophie gehOren. Zuerst fallen in typischen 
Fallen auf: der etwas langsamer und ungeschickter werdende Gang, der dann 
watschelnd und schaukelnd wird, die Schwierigkeiten bein Laufen, Springen 
und besonders beim Aufstehen aus liegender oder gebiickter Position. Zugleich 
entwickelt sich die Lordose. Meist spater werden die Storungen an den Armen 
und Schultern bemerkt, insbesondere die des Hebens derselben, und die Lah­
mungen im Bereich der Gesichtsmuskeln. Friih werden dagegen stets die Hyper­
trophien registriert, die in gewissem Umfang auch den atrophischen Fallen kaum 
je zu fehlen pflegen. Nach mehreren Jahren, oft bereits mit 6-8 Jahren, erreicht 
das Leiden einen gewissen Hohepunkt. Jetzt ist oft folgender Befund zu erheben: 

Die erheblichsten Storungen betreffen fast stets die Rumpf-, Becken- und 
Oberschenkelmuskeln. Der Gang ist fast immer unsicher, schaukelnd, wat­
schelnd (wegen der Schwache der M. glutaei medii), die Oberschenkel werden 
miihsam relativ hochgehoben, die FiiBe fallen stampfend auf den Boden. Die 
Haltung des Rumpfes wird im Stehen und Gehen durch eine starke Lordose der 
unteren Wirbelsaulenhalfte gekennzeichnet, die extreme Grade erreichen kann; 
eine Folge der Atrophie der langen Riicken- und Beckenmuskeln. Der Bauch 
wird demgemaB stark vorgestreckt, ohne daB iibrigens die Bauchmuskeln erheb­
licheren Schwund zu zeigen brauchen. Die Atrophie bevorzugt neben den langen 
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Riickenmuskeln die Glutaen, die Extensoren des Oberschenkels (Quadriceps), 
etwas weniger konstant die Beuger desselben. Die Lahmung der beiden letzteren 
verursacht zusammen mit dem Schwund der M. erectores trunci das bekannte 
Versagen der Kinder beim Versuch, sich vom Liegen aufzurichten: zuerst heben 
die Kinder sich mittels der Arme so weit in die Hohe, bis sie auf allen Vieren 
stehen; dann klettern sie gleichsam an sich selbst in die Hohe, indem sie die 
Arme auf die Knie und dann auf die Oberschenkel stemmen. Dies Unvermogen, 
sich vom Liegen in normaler Art zu erheben, ist pathognomonisch fiir die ERB­
sche Dystrophie; iibrigens fiir fast aIle ausgebildete Formen und FaIle derselben. 

Abb. 1. Vier Geschwister mit infantiler Dystrophia muscu]. Die beiden Alteren zelgen die atrophische, 
die beiden jtingeren Knaben die fast rein pseudo·hypertrophische Form. (Nach HEINR. CURBCBMANN.) 

Zugleich mit den Atrophien findet sich an den unteren Extremitaten fast 
stets mehr oder minder deutliche Pseudohypertrophie der Wadenmuskeln, 
seltener findet sie sich an den Glutaen und am Deltoideus. Natiirlich gibt es auch 
ganz rein atrophische infantile FaIle; in der Regel verrat aber das vergleichsweise 
normale, sogar iibernormale V olumen der Wadenmuskeln im Rahmen des 
sonstigen Muskelschwundes die zum mindesten relative Hypertrophie dieser 
Muskeln. Diese hypertrophischen Muskeln fiihlen sich meist schlaffer an als 
normale, oft eigentiimlich teigig; gelegentlich aber auch derb und fest. Ihre Kraft 
ist in jenen Fallen, die ERB als Pseudohypertrophie ansprach, vermindert; 
gelegentlich ist sie aber auch gut, sehr selten gesteigert. Letzteres beobachtete 
ich bei einem sonst schwer atrophischen Knaben, der ohne eigentliche SpitzfuB­
kontraktur ein fOrmlicher Virtuose im Zehenspitzenlaufen war. 1m iibrigen 
sei schon hier vorgreifend bemerkt, daB man klinisch kaum je imstande sein 
wird, die echte und Pseudohypertrophie im Sinne ERBS sicher zu unterscheiden. 
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Die Muskeln des Schultergiirtels, des Halses und der Oberarme werden bei 
der infantilen Form entschieden spater befallen als die des Rumpfes und Beckens. 
Bei jiingeren dystrophischen Geschwistern kompletter FaIle werden wir immer 
Fallen begegnen, die noch fast oder ganz frei von Stcirungen im Schultergiirtel 
sind. Spater kommt es aber doch stets zum Schwund bestimmter Muskeln des 
Schultergiirtels, vor aHem der M. pectorales, trapezii, serrati, latissimus dorsi, 
subscapularis u. a. Auch die langen Strecker des Halses werden befallen. Die aus 
der Atrophie dieser Muskeln des Schultergiirtels resultierenden Bewegungs­
stcirungen, die besonders beim horizontalen und vertikalen Heben der Arme, 
beim Heben der Schultern usw. auftreten, werden noch eingehend bei Be­
sprechung der juvenilen Form (hier spielen sie die dominierende Rolle) be­
schrieben werden. 

Die mimische Gesichtsmuskulatur wird bereits friihzeitig yom Schwund 
befallen. Zuerst pflegt die Schwache der Ringmuskeln des Auges und des Mundes 
aufzufallen; der AugenschluB wird kraftlos und unvollkommen, der Lippen­
schluB desgleichen. Infolge des Schwundes der Lippenmuskeln entwickelt sich 
die vorgeschobene "Tapirschnauze". Spater greift die Atrophie mehr oder minder 
symmetrisch auf die Wangen- und Stirnmuskeln iiber. So kommt es schlieBlich 
zum myopathischen Maskengesicht. Dabei bleiben - von seltenen Ausnahmen 
abgesehen - (s. unten) - die Muskeln der Zunge, des Gaumens, des Schlundes 
und die Kaumuskeln - im Gegensatz zu den sonstigen Bulbarparalysen -
verschont; ebenso stets die inneren und auBeren AugenmuskeIn. Auch die 
MuskeIn des Zwerchfells und des Kehlkopfes werden nur sehr selten befallen. 

Auch die sensorischen Hirnnerven leiden nie; ebensowenig die Sensibilitat, 
die Sphincteren und die sensiblen Reflexe; wahrend die Sehnenreflexe besonders 
an den unteren Extremitaten meist zu schwinden pflegen. 

Beziiglich des iibrigen Organismus (Psyche, Kreislauf, Stoffwechsel, Blut 
u. a.) sei auf spatere Ausfiihrungen verwiesen. 

Eine vielleicht etwas seltenere Form der infantilen Dystrophie ist die zuerst 
von GRIESINGER und DucHENNE (de Boulogne) beschriebene Pseudohypertrophie 
der Muskeln. Sie befallt in ihrer reinen Form, wie zuerst DucHENNE betonte, 
auch in der Regel Kleinkinder; CURSCHMANN und FEL. BOENHEIM haben sie 
aber auch bei Erwachsenen auftreten sehen. Meist setzt sie zwischen dem 2. und 
6. Lebensjahr ein, und zwar genau so schleichend, wie die iiberwiegend atrophische 
Form. In typischen Fallen iiberwiegt tatsachlich die Hypertrophie der Muskeln 
ganz, wahrend man die Atrophien sorgfaltig suchen muB. Die erstere betrifft 
vor allem die Muskeln der Waden und des GesaBes, oft auch die Strecker am 
Oberschenkel; ebenso hypertrophieren die Muskeln an Schultern und Ober­
armen, besonders M. deltoideus, triceps, rhomboideus, serratus, infraspinatus 
u. a. Dabei wird der Bauch infolge der fast nie fehlenden Lordose stark heraus­
gestreckt. Da die Kinder dabei oft rotbackig und relativ fettleibig sind, gleichen 
sie gelegentlich einem jugendlichen Barockherkules. Dabei ist die Beschaffen­
heit der hypertrophischen Muskeln oft recht weich, schwammig, gummiartig, 
ihre Funktion meist reduziert. Die hypertrophischen Muskeln sollen sich eigen­
tiimlich knollig kontrahieren. Es gibt aber, wie ERB betonte, auch FaIle mit 
echter Muskelhypertrophie, die gute, sogar iibernormale Kraft zeigen. Neben 
den Pseudo- oder echten Hypertrophien fehlen aber, wie schon erwahnt, Atro­
phien fast nie ganz (s. unten). Die Schwache der pseudohypertrophischen und 
atrophischen Muskeln des Beckengiirtels, der Beine und des Rumpfes verursachen 
nun auch bei den Fallen des Typus GRIESINGER -DucHENNE Storungen der 
Haltung und des Ganges, die denen der atrophischen Form ahneln: starke Lenden­
lordose, zunehmend beim Gehen, und watschelnder, schaukelnder "Entengang". 
Auch die Fahigkeit, regelrecht yom Boden aufzustehen, ist meist gestort. 

28* 
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Schwache und Schwund der Schultern und Armmuskeln treten bei der hyper­
trophischen Form weniger hervor, wenn sie auch, wie schon W. ERB in Fallen, 
die erals "klassische Hypertrophien" bezeichnete, betonte, fast nie fehlen. 
Man findet Schwund hier relativ am haufigsten in den M. pectorales, trapezii, 
serrati, biceps brachii, latissimi dorsi, supinatores longi u. a . m. Natiirlich ist 
diese Atrophie je nach Stadium des Falles mehr oder minder weit vorgeschritten. 
Nie fehlt sie vollstandig in den langen Streckern des Halses und Riickens. Ge­
sichtsbeteiligung solI bei diesem Typus selten sein, kommt aber auch vor. Wenig-

Abb. 2. Juvenile Form der Dystrophie. Gesichts· 
atrophie (Lippen), hochgradige Atrophie der M. 
cucullares, serrati (Fltigelstellung der Schulter­
blittter), "gerutschten Schultern" und Atrophie 

der Oberarmmuskeln. 
(Heidelberger Mediz. Klinik.) 

stens spricht der "blode, stupide" Aus­
druck, den ERB und andere Autoren 
bei diesen Fallen notieren, dafiir. 

Was die Entwicklung - und damit 
die Klassifizierung dieser hypertrophi­
schen Form anbelangt, so muB hervor­
gehoben werden, daB sie im Beginn der 
Dystrophie bzw. bei den j iingeren Ge­
schwistern solcher Falle, am reinsten 
und starksten ausgebildet zu sein pflegt. 
Schreitet der ProzeB fort, so wird aus 
der hypertrophischen Form, wie bereits 
W. ERB schilderte, eine iiberwiegend 
atrophische mit Resten von Hyper­
trophie. Auch aus diesem scheinbar 
nicht seltenen Dbergang der hypertro­
phischen Form in die atrophische geht 
hervor, daB beide nosologisch untrenn­
bar zusammengehoren. 

Ebenso enge Zusammenhange be­
stehen nun zwischen beiden infantilen 
Formen und der juvenilen Dystrophie, 
insofern, als bei beiden "eine fast voll­
standige Dbereinstimmung einer Reihe 
von wesentlichen klinischen Merkmalen 
besteht" (W. ERB). Die juvenile Form 
der Muskeldystrophie, in der Literatur 
haufig zu Unrecht allein die ERBsche 
Form genannt, ist relativ haufig und in 

Gestalt einer Reihe professioneller Patienten den klinischen Arzten wohl am 
besten bekannt. Hereditat bzw. familiares Auftreten sind bei ihr oft nicht zu 
konstatieren; bereits ERB berichtet iiber 5 eigene und 8 fremde Falle ohne nach­
weisbare Hereditat. In anderen Fallen befallt die Dystrophie aber genau, wie 
die infantile Form und nach denselben Gesetzen (W: WEITZ) mehrere Genera­
tionen und eine Reihe von Geschwistern. Wie stark die mannlichen Kranken 
vorwiegen, zeigt bereits die ERBsche Kasuistik, in der 18 manllliche und . nur 
2 weibliche Personen vermerkt sind. Auch ich habe erst zweimal weibliche Falle 
gesehen; die anderen Autoren berichten gleiches. 

Auch diese Form beginnt schleichend, niemals akut mit Lahmung; auch hier 
ist die Muskelschwache stets Folge der allmahlichen Amyotrophie. Die Krank­
heit beginnt, meist ohne merkbare Ursache, im 2. oder 3. Jahrzehnt, relativ 
oft kurz vor, mit oder nach der Pubertat, seltener in den 20er Jahren, gelegent­
lich aber auch (wie z. B. in dem beriihmten Fall IGNAZ WOLF ERBS) Mitte der 
30er Jahre. Allerdings treten die einzelnen Symptome gelegentlich zu verschie­
dener Zeit auf: in typischen juvenilen Fallen von CHARCOT und C. WESTPHAL 
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kam es bereits in der Kindheit zu GesichtsmuskelstOrung, wahrend die 
Amyotrophie der Extremitaten und des Stammes erst mit oder lange nach der 
Pubertat einsetzt. Auch die juvenile Form schreitet langsam, aber meist unauf­
haltsam fort und zeigt in ausgebildeten Fallen folgendes Syndrom: In einem 
gewissen Gegensatz zu beiden infantilen Formen herrscht hier der Muskel­
schwund des Schultergurtels und der oberen Extremitiiten vor, wahrend der Becken­
giirtel und die unteren Extremitaten beziiglich der StOrungen etwas zuriick­
treten und Pseudohypertrophien gering sind oder ganz fehlen konnen. 

Der erste Eindruck der Kranken wird beherrscht durch die starken Form­
und Haltungsveranderungen der Schultern, der Brust, des Riickens und der 
Arme. Durch die Atrophie und Lahmung der M. trapezii, aller Fixatoren der 
Scapula und der M. pectorales sinken die Schultern tief nach unten, oft auch 
nach vorn herab. An dies en "gerutschten" Schultern hangen oft spindeldiirre 
Oberarme, denen oben ein gleichfalls nach unten gerutschter M. deltoideus 
(von oft noch leidlichem Volumen) aufsitzt und Unterarme, die durch die 
stereotype Atrophie der M. brachioradiales, seltener auch anderer Muskeln ihren 
ovalen Querschrtitt verloren und gelegentlich einen nahezu runden erworben 
haben. Durch das Vorniiberhangen der Schultern und die Atrophie der M. pec­
torales, die eine nach oben statt unten verlaufende Brust-Oberarmfurche erzeugt, 
kommt es zu einer typischen, eingesunkenen Brustform, der "Kahnbrust". 
Neben ihr ist die "Wespentaille" eine oft beschriebene, aber keineswegs haufige 
Anomalie des Rumpfes bei dies en Kranken. Besonders auffallig sind die Form­
und FunktionsstOrungen, die den Schwund der Scapulamuskeln erzeugt. Durch 
die Serratuslahmung springen bereits in der Ruhe, noch mehr natiirlich beim 
Anheben der Arme die Schulterblatter fliigelformig vor; dieselben stehen, wie 
bemerkt, durch den Schwund der M. trapezii abnorm tief und weit ab von der 
Mittellinie. 

Wenn man versucht, den Kranken an oder unter den Schultern in die Hohe 
zu heben, so miBlingt dies auch deshalb, weil die Schultern "lose" sind, nicht 
fixiert werden konnen und beim Versuch des Anhebens passiv schlaff in die 
Hohe - bis iiber die Ohren - gehoben werden. Auf das Symptom der "losen 
Schultern" pflegte W. ERB stets zuerst zu untersuchen! Gibt man ferner dem 
Kranken auf, gegen einen Widerstand, z. B. die flache Hand des Untersuchers 
den gewinkelten, horizontal gehobenen Arm nach unten zu driicken, so kommt 
es ebenfalls zu einem iiberaus charakteristischen Phanomen, zum "Stechen" 
der Schulterblatter; d. h. durch den Schwund der M. latisimi dorsi miBlingt 
das aktive Driicken nach unten, und die nichtfixierten Schulterblatter werden 
nun teils aktiv, teils passiv und indirekt (durch den Widerstand) nach hinten 
und oben gestoBen. 

An Hals, Schultergiirtel und Arm atrophieren also: die M. erectores trunci, 
trapezii, pectorales major und minor, serrati ant., latissimi dorsi, etwas inkon­
stanter und spater die rhomboidei, brachioradiales, triceps und biceps. Verschont 
werden fast regelmaBig: M. sternocleidomastoidei, levator anguli scapulae, 
coracobrachialis, teres major und minor, supra- und infraspinatus, die Beuger 
und Strecker am Unterarm und alle kleinen Handmuskeln. 

Spater, aber regelmaBig, werden auch die unteren Extremitiiten befallen. 
Der Gang - gleichfalls durch eine fast nie fehlende Lordose beeinfluBt - wird 
watschelnd und schaukelnd, unsicher und schlieBlich hochgradig paretisch - bis 
zur Gehunfahigkeit. Da infolge der losen Schultern meist keine StOcke und 
besonders keine Kriicken benutzt werden konnen, leidet die Fortbewegung der 
Kranken doppelt. An Beckengiirtel und Beinen atrophieren fast regelmaBig 
die Glutaen, M. quadriceps femoris, etwas seltener und weniger die Beuger am 
Oberschenkel (biceps, semitendinosus und -membranosus) und die Adductoren. 
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Die distalen Teile, also die Muskeln der Unterschenkel und FiiBe, werden nur 
selten und erst in ganz vorgeschrittenen Fallen mitbeteiligt; es gilt dies gelegent­
lich von den Muskeln der Peroneusgruppe. Verschont bleibt an den Beinen in 
der Regel die Wade. 

Abb.3. 

Abb.4. 
Abb.3 und 4. Stiirung des Aufstehens bei juveniler Dystrophie. 

An ihr findet sich gelegentlich noch lange Pseudo-Hypertrophie. Sie besteht 
bei der juvenilen Form gleichfalls gelegentlich an den M. triceps, deltoideus, 
infraspinati, teres major und minor, kurz an den Muskeln, die gewohnlich yom 
Schwund verschont bleiben. Es muB aber gesagt werden, daB, je langer die 
Krankheit fortschreitet, auch bei den juvenilen Fallen die Pseudohypertrophien 
urn so mehr schwinden; ich kenne eine Reihe schwerster FaIle, die iiberhaupt 
keine Hypertrophien mehr zeigten. Das Symptom des erschwerten Aufstehens 
und "Emporkletterns" an sich seIber findet sich iibrigens auch bei den juvenilen 
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Dystrophikern. Die Mitbeteiligung der Facialismuskeln ist, wie bereits bemerkt, 
ein oft besonders fruhes und nicht seltenes Symptom auch der juvenilen Faile; 
jedenfalls nicht so selten wie man anfangs glaubte. ERB schilderte schon etwa 
20 eigene und fremde juvenile Faile mit Gesichtsbeteiligung, denen in der 
damaligen von ihm zitierten Literatur lO FaIle mit vollig intaktem Facialis­
gebiet gegenuberstanden. Gelegentlich tritt der Gesichtsmuskelschwund auch 
erst in spateren Stadien ein ... Oft scheint er sehr geringfUgig, so gering, daB er 
von den voruntersuchenden Arzten, wie ERB bemerkt, ubersehen wurde. Auch 
Atrophie nur einzelner Muskeln und halbseitiger Schwund, z. B. der Lippen-, 
Wangen- und Kinnmuskeln, kommt vor. Aber auch vollige maskenartige Un­
beweglichkeit des Gesichts, Facies 
myopathica, wurde beobachtet. 
Fast immer ist der Schwund auf 
die mimischen Muskeln beschrankt. 
Schadigung der Kaumuskeln, der 
Zunge und Augenmuskeln wurde 
nur ganz ausnahmsweise beobach­
tet. Gleiches gilt von Gaumensegel, 
Schlundkopf und sonstigen Schling­
muskeln. In ganz seltenen Fallen 
wurden aber von J. HOFFMANN 
bulbar paralytische Symptome bei 
sonst typischer Dystrophie beob­
achtet. Entsprechend der uberwie­
genden GeringfUgigkeitder Facialis­
mitbeteiIigung sind grobe Sprach­
storungen auch bei den juvenilen 
Fallen sehr selten; im Gegensatz 
zur Myasthenie, den typischen 
Bulbarparalysen und der myoto­
nischen Dystrophie. 

In manchen Fallen glaubte man 
auch Pseudohypertrophie in man­
chen Gesichtsmuskeln zu beobach­
ten; BING bildet einen Fall mit 
Zungenhypertrophie abo Jedenfalls 
ist die Mitbeteiligung des Gesichts 

Abb. 5. starung des Aufstehens bei juvenller 
Dystrophie. 

fruher oder spater ein so haufiges Symptom der juvenilen Dystrophie, daB es 
vollig abwegig ist, wegen der Gesichtsatrophie bei juvenilen Fallen einen be­
sonderen Typ, z. B. den facio-scapulo-humeralen von LANDOUZY und DEJE­
RINE, absondern zu wollen. Ich schlieBe mich SACHS und R. BING durchaus 
an: "daB es falsch ist, bezuglich des wechselnden Verhaltens von Atrophien 
und Hypertrophien so viel Wesens zu machen und aus jeder kleinen Variante 
einen neuen Typ zu konstruieren." V ergessen wir doch nicht, daB es gerade 
das Verdienst des Altmeisters ERB war, diesem nosologischen U nfug durch 
die Aufstellung seines Systems der Muskeldystrophie zu steuern! 

Naturlich gibt es, wie bei jeder Heredodegeneration, Familientypen auch hier, 
z. B. den von RIESE beschriebenen mit uberwiegender Gesichtsbeteiligung, 
die streng homolog vererbt wurde. Aber alle diese Typen (z. B. die von LEYDEN­
MOEBIUS, J. HOFFMANN, RAYMOND, EICHHORST, ZIMMERLIN u. a.) lassen sich 
bei genauer Betrachtung ohne Schwierigkeit dem ERBschen System einordnen. 

Die M uskelatrophien aller ERBschen Formen zeigen ubereinstimmend das 
Fehlen der Symptome eigentlicher degenerativer Atrophie. Fibrillare und 
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fasciculare Zuckungen, wie sie bei spinaler Muskelatrophie so typisch und reich­
lich auftreten, finden sich bei der ERBschen Dystrophie nicht. Das hatte bereits 
ERB auf Grund einer damaligen Kasuistik von weit uber 100 Fallen festgestellt. 
Auch ich habe bei dem Leiden niemals fibrillare Zuckungen beobachtet. Die 
ganz seltenen Ausnahmen (HITZIG, ED. OPPENHEIMER, VEIGA DE SOUZA u. a.), 
in denen ganz gelegentlich und streng auf einzelne, atrophische Muskeln 

beschranktes Flimmern 
beobachtet wurde, andern 
an der Tatsache nichts, daB 
haufige und weit uber atro­
phische Gebiete heraus­
gehende fibrillare Zuckun­
gen (wie bei DUCHENNE­
ARANscher Atrophie) eben 
nicht zum Bilde der ERB­
schen Dystrophie gehoren. 

Ganz ebenso steht es 
mit dem Fehlen der elektri­
schen Entartungsreaktion, 
von dem W. ERB schrieb, 
daB es "einefast ausnahms­
lose Regel bei der Dystro­
phie" darstelle. Schon W. 
ERB konnte an uber 100 
eigenen undfremden Fallen 
zeigen (zu einer Zeit, wo 
genauere Elektrodiagno­
stik getrieben wurde als 
heute !), daB inkeinem FaIle 
elektrische Entartungs­
reaktion bestand. ERB 
selbst, LANDOUZY -DEJE­
RINE, EISENLOHR, PRAGER, 
ED. OPPENHEIMER u. a. 
haben aber ganz vereinzelt 
in einigenFaIlen bei Unter­
suchung atrophischer Mus­
keln einwandfreie E.A., 
trage Zuckung bei galvani­
scher Kathoden- und Ano-

Abb. 6. Abb. 7. denschlieBung und auch 
Abb.6 und 7. Juvenile Dystrophie. (Rostocker Med. Klinik.) Anodenpravalenzbeobach-

tet. Wie dies Verhalten zu 
erklaren ist, ist ganz ungewiB. Diese FaIle sind aber so vereinzelt geblieben 
und spatere gleiche Angaben so sehr der Zuverlassigkeit entbehrend, daB man 
auch heute noch an dem obigen ERBschen Satze der fehlenden elektrischen 
E.A. festhalten kann. Auch ich habe in zahlreichen Fallen ERBscher Dystrophie 
stets nur quantitative Veranderungen der elektrischen Reaktion beD bachtet : 
das ist an den atrophischen Muskeln herabgesetzte bis fehlende faradische 
und galvanische Reizbarkeit (direkt und indirekt), aber niemals trage Zuckung 
und Steigerung der galvanischen Erregbarkeit. 

Kontrakturen oder Retraktionen einzelner Muskeln hatte bereits ERB als 
nicht seltenes Symptom bei allen Formen der Dystrophie beschrieben. Besonders 
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in Biceps brachii, den Unterschenkelbeugern und in der Wade sollen sie vor­
kommen. Sie fiihren dann zu Beugekontrakturen im Ellenbogen bzw. Kniegelenk 
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und zur Varus- und Varoequinusstellung des FuBes. Wahrend LANDOUZY­
DEJERINE - das Symptom iibrigens stark iiberschatzend - es als patho­
gnostisch fiir die infantile atrophische Form ansahen, konnte ERB zeigen, daB 
es einerseits bei dieser Form keineswegs konstant vorkomme und andererseits 
bei den pseudohypertrophischen Fallen und auch bei der juvenilen Form keines­
wegs selten sei. Auch ich habe erhebliche Kontrakturen gerade in vorgeschrit­
tenen juvenilen Fallen gesehen. HANS STEINERT hat gleichfalls Ausgang in 
Retraktionen und Kontrakturen beobachtet und sprach von "Dystrophia 
progr. retrahens". Auch FRIEDREICH, F.IIAHN, ANDRIEU, DEJERINE, BING u. a. 
schilderten Falle mit sehr intensiven und extensiven Kontrakturen. Auch 
JENDRASSIK hat in einzelnen Familien von Dystrophie hochgradige "Pseudo­
kontrakturen" in Schulter-Ellenbogen- und FuBgelenken beobachtet und 
abgebildet; in einzelnen Fallen kam es zu maBiger, in anderen zu hochgradiger 
Skoliose. Auch Myosklerose im Verein mit enormen Kontrakturen wurden von 
ULRICH beschrieben; in kongenitalen Fallen, deren Charakter als ERBsche 
Dystrophie aber recht zweifelhaft ist. 

Was nun den nichtmuskuliiren Organismus anbelangt, so kann er zweifellos 
ganz intakt und frei von allen sonstigen groBeren Storungen sein. 1m Gegensatz 
zur myotonischen Dystrophie und zur Myasthenie sind Veranderungen des 
Stoffwechsels und endokrin-vegetativen Systems die Ausnahme, nicht die Regel. 

Das pragt sich in vielen infantilen und nicht wenigen juvenilen Fallen in 
dem guten Ernahrungszustand, bei Kindern sogar in erheblichem Fettpolster 
und normalem Verhalten des Blutes aus. 

Die Atmung leidet nur auBerst selten, und zwar in jenen Fallen, in denen das 
Zwerchfell mitbeteiligt war (ERB, SANGALLI u. a.). Grobe Atemstorungen habe 
ich nie beobachtet. Herz und Kreislauf zeigten in meinen - auch rontgenologisch 
beobachteten - Fallen keinerlei Anomalie. Die HerzmaBe in sehr atrophischen 
Fallen lagen etwas unter den Mittelwerten; Form, Aktion und Tone waren 
aber normal. Die Elektrokardiogramme zweier schwerer, juveniler Falle meiner 
Klinik ergaben bei guter Herzfunktion keine Veranderung der Kurve; in diesen 
und anderen Fallen war auch der Blutdruck normal. 

Bei infantilen Dystrophikern haben SACARA, GlOBUS, JACUBOWITZ u. a. 
schwere Anfalle von Tachykardie, seltener von Bradykardie beobachtet, deren 
anatomisches Su bstrat in einer schwieligen Myokarditis bestand. Auch BUNTING, 
SACHS und BRUCKS, GOETZ, RENECKER und HaUSHALTER u. a. haben fibrose 
Myokardveranderungen bei Dystrophikern gefunden. Auch MARINESCO und 
MIDDLETON fanden in Herzen von Dystrophikern die Muskelfasern verandert 
und Kernvermehrung und Vermehrung des interstitiellen Gewebes. Bemerkens­
wert ist nun, daB in Fallen von Ross, GLOBUS und neuerdings von BERBLINGER 
und DUKEN zusammen mit den Herzanfallen schwerste intestinale Symptome 
mit peritonitisahnlichem Shock auftraten. BERBLINGER fand in seinem Fall 
am Herzen Faseratrophie mit Verlust der Myofibrillen in den atrophischen 
Zellelementen, Bindegewebswucherungen zwischen Fasern und Fasergruppen. 
Eine oberflachliche Ahnlichkeit der Struktur des Herzmuskels mit der des 
Skelets wird zugegeben. Die elektrokardiographische Untersuchung eines der 
DUKENschen FaIle (E. SCHLIEPHAKE) ergab schwerste Veranderungen der Kurve, 
die iibrigens auf eine ventrikulare Form der Tachykardie schlieBen lieBen. 
SCHLIEPHAKE nahm ausgedehnte Schadigung des Reizleitungssystems in seinen 
Fallen an. 

Beziiglich der peripheren Durchblutung machte schon ERB besonders in 
infantilen Fallen auf Cutis marmorata und Acrocyanose aufmerksam. 

Das Blut erwies sich in meinen infantilen und juvenilen Fallen als ganz 
intakt. Weder Hamoglobin, noch rote und weiBe Zellen zeigten irgendwelche 
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Abweichungen von der Norm. Die Senkungsgeschwindigkeit der Erythrocyten 
war in unseren Fallen gleichfalls niedrig bzw. normal; gleiches gilt von der 
Serumviscositat und -eiweiBkonzentration, die sich in mehreren juvenilen Fallen 
normal verhielten. 

Die Untersuchung des Harnes ergab in meinen und anderen Fallen keine 
krankhaften Befunde; die Priifung durch Wasser- und Konzentrationsversuch 
zeigte ungestorte Funktionen. Auch der Rest-N war 
in unseren Fallen normal. 

Was den Stoffwechsel unserer Falle anbelangt, 
so hat mein Assistent FRANZ BACHMANN zwei juvenile 
schwere Falle untersucht: der magere zeigte eine 

Abb. 11 . Abb.12. 
Abb. 11 und 12. Schwester und jiingerer Bruder mit P seudokontraktur und hochgradiger, beim 

Jiingeren beginnender Kyphoskoliose. (Nach JENDRASSIK.) 

geringe Steigerung, der adipose eine Senkung des Grundumsatzes (um - 15%), 
beide normale spezifische dynamische EiweiBwirkung. Der Blutzucker beider 
Falle war niichtern normal und stieg auf Adrenalin in gewohnlicher Weise; 
gleiches galt iibrigens auch von der Adrenalin-Blutdruck- und -Pulsreaktion. 
Glykosurie trat auf Adrenalin in keinem Fall auf. Die Kreatinwerte waren in 
einem Falle normal. 

SCHEIMANN fand bei Untersuchung des Kohlehydratumsatzes normale bzw. 
etwas niedrige Blutzucker-Niichternwerte. Auf Zuckerzufuhr (150 g Bienen­
honig) erfolgten bei Dystrophikern eine abnorme hyperglykamische Kurve, 
ein niedriger Koeffizient der Kohlehydratausnutzung und Glykosurie. Auf 
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Muskelarbeit reagierten die Dystrophiker gleichfalls mit abnormer Hyper­
glykamie. Ob diese eigenartige Diskrepanz im Verhalten des Blutzuckers bei 
ERBscher Dystrophie die Regel ist, muBten 'weitere Untersuchungen zeigen. 
Meine von BACHMANN mitgeteilten FaIle zeigten jedenfalls auf Adrenalin keine 
krankhafte Steigerung der Hyperglykamie. 

Bezuglich des - bei Myopathien wichtigen - Milchsaureumsatzes hat 
SCHARGORODSKY gefunden, daB sich im Erfolg einer dosierten Muskelleistung 
bei ausgepragten Dystrophikern die Gesamtmenge der Milchsaure im Blut 
(im Gegensatz zur normalen Reaktion) ve:J;ringert, wahrend bei leichteren 
Fallen nur geringe Herabsetzung erfolgte. Der Ruhe-Nuchternwert der Milch­
saure war bei beiden Gruppen pathologisch gesteigert, bei ersterer mehr, bei 
letzterer weniger. Durch Adrenalininjektionen wurde eine allgemeine Ver­
mehrung der Milchsaure, insbesondere des Ruhewertes hervorgerufen. Das 
auf den Sympathicus wirkende Hormon greift also in den Muskelstoffwechsel 
deutlich ein; ein in bezug auf die therapeutischen Versuche KEN KURES mit 
Adrenalin und seine Pathogenese wichtige Feststellung. 

W. und FR. LINNEWEH untersuchten aus therapeutischen Grunden (s. u.) 
Glykokollbildungsfahigkeit und Glykokollvorrat bei 2 Dystrophikern und 
fanden - im Vergleich zu Stoffwechselgesunden - keinen Unterschied von der 
Norm. Glykokollmangel lag jedenfalls bei diesen Kranken nicht vor. 

Mein Mitarbeiter O. NUNGESSER fand in 2 Fallen im Serum normale Werte 
fur Kreatin und praformiertes Kreatinin und auch im Harn keine Abweichungen 
von der Norm fur Kreatin und Kreatinin. Auf Glykokoll stiegen die Harnwerte 
zuerst an, um nach Aussetzen desselben allmahlich wieder zur Norm zu sinken. 
Die Untersuchung des Mineralhaushaltes im Serum ergab: anfangs normale 
Werte fUr Ca und Mg, wahrend die Werte fUr K an der unteren Grenze lagen. 
Auf Glykokoll wurden die Werte fUr Ca erhOht, fUr Mg erniedrigt, wahrend die 
des K sich kaum anderten. 

Bezuglich grober endokriner Komplikationen sei mein (von MAIWEG publi­
zierter) Fall erwahnt, bei dem eine ausgesprochene Thyreohypoplasie die in­
fantile Dystrophie komplizierte; die erstere wurde durch Thyreoidin gut kom­
pensiert, die letztere nicht merklich gebessert; ubrigens habe ich spater ein 
schweres kindliches Myxodem in einer Dystrophikerfamilie beobachtet; der 
damals 9jahrige, der nun uber 5 Jahre von uns beobachtet wird, ist bisher frei 
von Muskeldystrophie geblieben. Auch H. SCHLESINGER hatte die Kombi­
nation des Leidens mit Myxodem beobachtet und bei den abortiven Fallen 
von G. PAMBANKIS spielt eine angebliche hypothyreoide Komponente bei der 
Korperbeschaffenheit der FaIle gleichfalls eine Rolle. ROHR hat einen dem 
MAIWEGSchen ahnlichen Fall von hypothyreoitischer Muskeldystrophie be­
schrieben und FRANKEL einen adiposen juvenilen Fall, den er als Dystrophia 
adiposogenitalis kombiniert mit ERBscher Dystrophie auffaBte; ob mit Recht, 
ist recht zweifelhaft. Die endokrinen Komplikationen zweier von SCHAEFER 
beschriebener FaIle sind gleichfalls wenig charakteristisch. SLONIMSKAJA 
beschrieb neuerdings einen Fall, der mannigfache endokrine und trophische 
Storungen an Haut, Haaren, Knochen und Gelenken und vor allem Hypo­
genitalismus zeigte. KLIEN beobachtete die Kombination mit thyreotoxischen 
Storungen und SIZILIANO mit pluriglandularen Symptomen, wie Hypothyreoi­
dismus, Nebenschilddruseninsuffizienz, Glykosurie, Steigerung der Sexualitat 
usw. Der Vollstandigkeit halber sei erwahnt, daB PERITZ das Leiden, ebenso 
wie die myotonische Dystrophie und die THOMSENsche Myotonie auf eine Neben­
schilddriiseninsuffizienz zuriickfuhren wollte. Beweise fUr diese Hypothese 
fehlen ganzlich. Zeichen der genannten Insuffizienz in Gestalt der bekannten 
"Obererregbarkeitssymptome von CHVOSTEK und ERB sind ohne Zweifel sehr 
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selten bei Dystrophie; echte Tetanie haben ERB und ich nie dabei beobachtet. 
Auch MUSTAFAJEV konnte in 7 Fallen, die auf Adrenalin giinstig reagierten, keine 
Insuffizienz der Nebenschilddriisen nachweisen. Sonstige Symptome endokriner 
Genese, insbesondere von seiten der Schilddriise, der Keimdriisen, der Hypo­
physe, des Adrenalsystems usw. habe ich bei meinen Kranken nie beobachtet. 
Die mehrfache Kombination mit Sklerodermie (BALLET, DELHERN) sei hier 
noch erwahnt, wobei aber Verwechslungen der sklerodermischen Myosklerose 
mit der Dystrophie mir nicht ausgeschlossen scheinen. 

Alles in allem scheinen endokrine Komplikationen bei der ERBschen Dy­
strophie keine erhebliche Rolle zu spielen, sondern nur die einer auch sonst 
gewohnlichen Komplikation dysplastischer Zustande. Von vegetativen Sym­
ptomen sei iibrigens noch die von vielen Autoren beschriebene Hyperhidrose 
nachgetragen. 

Gelegentlich werden auch Knochen und Gelenke befallen. Angeborene 
MiBbildungen des Schadels und der Kiefer kommen vor, Turmschadel, Prognathie 
und Mikrognathie, wenn auch relativ selten. Die Deformierung der Wirbel­
saule, namlich die Lordose, ist sicher ein myogenes Produkt. Knochenatro­
phien scheinen nicht selten zu sein, wie bereits FR. SCHULTZE und FRIEDREICH, 
spater LLOYD, CLARKE, SPILLER, SCHLIPPE u. a. darlegten. Ubrigens konnen 
auch in schwersten chronischen Fallen Knochen- und Gelenkveranderungen 
fehlen, wie ich rontgenologisch ofter beobachtete. 

In p8ychi8cher Hinsicht wurde bereits von DUCHENNE, LANGDON, DOWN 
und ERB bei infantilen Fallen iiber intellektuelle Minderwertigkeit, ja fOrmliche 
Idiotie berichtet. Imbecillitat wird von manchen Autoren (MOEBIUS, VIZIOLI) 
zu den nicht ungewohnlichen Symptomen des Leidens gerechnet. Auch mit 
hysterischer Reaktivitat, Migrane, Epilepsie und anderen psychopathischen 
Zustanden sah man die Dystrophie verkniipft (C. WESTPHAL, STRANSKY u a.). 

Beziiglich der infantilen Formen trifft die Komplizierung mit psychischen 
Anomalien wohl zu. Bei der juvenilen Form sind sie sicher nicht besonders 
haufig oder gar konstant. 1m Gegensatz zur myotonischen Dystrophie fand 
ich auch bei "uralten" Dystrophikern meist vollige geistige Gesundheit. Zur 
psychischen Degeneration fiihrt die juvenile Form in der Regel nicht, wenn 
auch die Koinzidenz mit Psychosen vorkommt (ERB, E. OPPENHEIMER, PULMANN). 

Von sonstigen neurologischen Komplikationen seien FaIle erwahnt, in denen 
eine Vereinigung der Dystrophie mit Tabes (OPPENHEIM) und Poliomyelitis 
(CASSIRER) angenommen wurde. BERNHARD und OPPENHEIM beschrieben das 
Zusammentreffen mit periodischer Extremitatenlahmung bzw. den Ubergang 
dieser (unklaren) Dyskinese in ERBsche Dystrophie. JENDRASSIK u. a. schil­
derten die Kombination mit FRIEDREICHscher Ataxie. Die angebliche Ver­
einigung mit Myotonie miissen wir heute streichen, da die myotonische Dystro­
phie als wichtige und vollig eigenartige Krankheit inzwischen anerkannt worden 
ist. Von besonderer Wichtigkeit auch in pathogenetischer Hinsicht waren 
neuere Beobachtungen von AL. WESTPHAL, der in 4 Fallen die Koinzidenz 
von typischer ERBscher Dystrophie mit extrapyramidalen Bewegungssto­
rungen von myoklonischem, choreiformem und athetotischem Charakter beob­
achtete. In 3 Fallen handelte es sich urn infantile Falle, darunter 2 ldioten, 
deren einer einen Hypergenitalismus, der andere einen "Spasmus mobilis der 
Pupillen" (A. WESTPHAL) aufwies. Der 4. Fall war eine juvenile Dystrophie 
mit choreiform-myoklonischen Storungen ausschlleBlich in den atrophischen 
Muskeln, bei volliger diesbeziiglicher Intaktheit der normal gebliebenen Muskel­
gebiete. Einen ahnlichen Fall, der aber wahrscheinlich encephalitischer Herkunft 
war, und athetotisch-choreiforme Storungen zeigte, beschrieb H. BAUMM. Auch 
J. SCHMITZ-LuCKGER und KLIEN berichteten iiber Muskeldystrophie nach 
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Encephalitis und PETENYI beobachtete bei typischen Fallen von ERBscher 
Dystrophie extrapyramidaleBewegungs- und Haltungsstorungen. Auch SCHILDER 
und WEISSMANN beschrieben Muskeldystrophie bei postencephalitischer Zwischen­
hirnerkrankung. A. WESTPHAL bezog sich mit Recht bei der Deutung seiner 
Falle auf die neueren Befunde und pathogenetisohen Deutungen von KEN KURE 
und seinen Schiilern (s. u.). 

Uber die verschiedenen Formen der Dystrophie ist bereits hinreichend ge­
sprochen worden. Ein Wort noch iiber abortive Falle, formes frustes: Als solche 
sind natiirlich nicht jene beginnenden Falle zu betrachten, wie wir sie bei jiingeren 
Geschwistern infantiler Kranker gelegentlich beobachten, Falle, die beispiels­
weise iiberwiegend Pseudohypertrophien und noch wenig Atrophien zeigen. 
Solche Falle entwickeln sich erfahrungsgemaB spater zu kompletten und typi­
schen. H. OPPENHEIM hat dagegen Falle des juvenilen Typs gesehen, die nach 
maBiger Amyotrophie in den Schultern dauernd zum Stillstand kamen. Auch 
ERB und MARINA haben ahnliches geschildert. Ich habe einen juvenilen Fall 
beobachtet, in dem es bei langer Dauer ausschlieBlich zu Pseudohypertrophien 
und Lordose kam, und einen anderen, in dem nur Sacrolumbalis und Becken­
ring atrophisch waren. G. PAMBANKIS (Athen), der iibrigens DAMASKINOs ahn­
liche Falle erwahnt, berichtet von der Familie eines typischen juvenilen Dystro­
phikers; in der (zum Teil selbst beobachtet, zum Teil nach Bericht des Patienten) 
bei 7 Personen der alteren Generation die Muskelatrophie nur die Schultern 
ein- oder doppelseitig befallen hatte und nach zum Teil sehr geringer Schiidi­
gung zum dauernden Stillstand gekommen war. Auch bei den Jugendlichen 
dieser Familie schien der ProzeB meist langsam fortzuschreiten oder zum Still­
stand zu kommen. Einige der Personen zeigten angeblich hypothyreotische 
Ziige. Der Muskelschwund soll in dieser Familie die Mitglieder meist vor oder 
nach der Pubertat befallen haben. Erst in der vierten Generation kam es zu 
vollentwickelten Krankheitssymptomen. 

Ob solche dauernd abortiven Falle haufiger sind als man bisher annahm, 
kann nur die genaue Untersuchung aller Familienmitglieder von Dystrophikern 
ergeben; insbesondere der angeblich Gesunden. Vielleicht wird man durch 
solche Familienuntersuchungen feststellen - wie bei der myotonischen Dystro­
phie -, daB es auch bei der ERBschen Dystrophie, insbesondere in der auf­
steigenden Generation, inkomplette abortige Falle nicht so selten sind als man 
bisher glaubte. DAWIDENKOW und KRYSCHOWA fanden bei Familienunter­
suchungen, daB die Miitter von Dystrophikern eine Reihe kleiner, anscheinend 
angeborener Anomalien des Skelets, des Nervenmuskelapparates und des vege­
tativen Nervensystems aufwiesen; ausgesprochene "formes frustes" der Dystro­
phie waren scheinbar aber nicht darunter. 

Verlauf und Prognose miissen demgemaB fiir das Gros der Falle so beurteilt 
werden, wie es die kompletten Falle gelehrt haben; unaufhaltsame, wenn auch 
langsame Progression der Atrophien ist das Schicksal aller Formen des Leidens. 
Die infantilen Falle gehen meist friih an interkurrenten Krankheiten zugrunde; 
juvenile Falle konnen aber relativ alt werden. OPPENHEIM beobachtete einen 
58jahrigen, ich einen 57jahrigen Patienten; BING erwahnt sogar einen 71jahrigen 
Fall von LINSMAYER. Unter den inkompletten Fallen der von PAMBANKIS 
beschriebenen Familie finden sich gleichfalls Individuen von 71, 72, 75, ja sogar 
92 Jahren. Es scheint jedenfalls, daB - im Gegensatz wiederum zu der stets 
kachektisierenden myotonischen Dystrophie - die ERBsche Krankheit das 
Leben nicht zu verkiirzen braucht. Falle mit quoad vitam gefahrlichen Sto­
rungen der Atemmuskeln gehoren sicher zu den extremen Seltenheiten. Und 
eine besondere Neigung zu interkurrenten Krankheiten (z. B. zur Tuberkulose) 
scheint bei Dystrophikern auch nicht zu bestehen. 
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Quoad valetudinem ist jedoch die Prognose der ausgebildeten FaIle stets 
schlecht zu stellen. Denn die Zahl der geheilten sicheren FaIle ist zweifellos 
minimal. Als Beispiel nenne ich den bekannten ERBschen Fall einer jungen 
Englanderin und FaIle von MARINA, JENDRASSIK und MITCHELL. Trotz der 
Autoritat dieser Autoren werden wir aber stets bei solchen "geheilten"- Fallen 
daran denken mussen, daB die Diagnose (insbesondere der Sprechstundenfalle!) 
auch irrenkann. 

Denn die DiHerentialdiagnose ist keineswegs immer leicht. Schon W. ERB 
hat darauf hingewiesen, daB angeborene Muskeldefekte mit Dystrophie ver­
wechselt werden konnen. Zwar sind die letzteren meist einseitig, betreffen nur 
einen oder wenige Muskeln des Schultergiirtels und entbehren stets der Pro­
gression. Aber im Zustandsbild konnen beide Myopathien sich doch sehr ahneln, 
wie unlangst mein Assistent G. STRAUBE in einem Fall doppelseitiger Muskel­
defekte am Schultergiirtel gezeigt hat. Eine gewisse Almlichkeit kann auch die 
myotonische Dystrophie mit der ERBschen Krankheit haben (bei beiden Muskel­
atrophien und Maskengesicht); und gleiches gilt von den sehr seltenen Fallen 
von Myasthenie mit Dauerparesen und Amyotrophie. FaIle dieser Art haben 
selbst H. OPPENHEIM und JOLLY anfangs fiir ERBsche Dystrophien gehalten! 
Durch die myotonische und myasthenische elektrische Reaktion sind solche 
FaIle aber meist rasch zu klaren. OPPENHEIM hat bei Poliomyelitis eine 
Lokalisierung in den Becken-Ruckenmuskeln beobachtet und gleiches bei di­
phtherischer Polyneuritis gesehen. Auch ich habe durch FEL. BOENHEIM einen 
Fall beschreiben lassen, in dem die diphtherische Lahmung ausschlieBlich Becken­
ring und Erectores trunci befallen und die gleiche Storung des Aufstehens pro­
duziert hatte, wie bei Dystrophikern. STERN hat gleiches beobachtet. Wegen 
der Unmoglichkeit des Aufstehens sah ich auch, wie THOMSEN -Myotoniker mit 
Dystrophikern verwechselt wurden. 

Gewisse, mit echter (oder Pseudo-1) Hypertrophie einhergehende Krank­
heitszustande konnen gleichfalls aus diesem Grunde fiir pseudohypertrophische 
Dystrophien gehalten werden, unter anderem, wie ich beobachtete, echte spa­
stische Spinalparalyse mit Hypertrophie. Auch die Polyneuritis mit krampo­
genen Muskelhypertrophien (HANS CURSCHMANN) kann bei oberflachlicher 
Betrachtung zuerst den Verdacht der ERBschen Krankheit erwecken; gleiches 
gilt von der gleichfalls von mir beobachteten, sehr seltenen, in Schwache aus­
laufenden Muskelhypertrophie ehemaliger Athleten und der Muskelhyper­
trophie nach Thrombose (HITZIG, BERGER, LORENZ u. a.). 

DaB auch gewisse Knochenkrankheiten Lordose, Watschelgang und er­
schwertes Aufrichten erzeugen, die an Dystrophie erinnern, sei der Vollstandig­
keit wegen erwahnt (z. B. Rachitis, Osteomalacie, auch Spondylopathien). 

Vor allem aber miissen FaIle von spinaler Muskelatrophie sowie von neuralem 
Muskelschwund von der ERBschen Dystrophie unterschieden werden. Bei 
beiden ist das meist-mcht schwierig, da sie beide in den distalenExtremitaten­
teilen beginnen und die Dystrophie in den proximalen. Aber es gibt FaIle von 
spinaler Muskelatrophie, die auch in den oberen Gliedabschnitten einsetzen; 
und es sind FaIle von ERBscher Dystrophie beschrieben (J. HOFFMANN, H. 
OPPENHEIM), in denen Bulbarparalyse eintrat, und andere, in denen auch 
Vorderarm- und Handmuskeln befallen wurden. 

Endlich bedenke man, daB auch bei echter ERBscher Dystrophie gelegentlich 
fibrillare Zuckungen und elektrische E. A. beschrieben worden sind. Kurz, in 
sehr seltenen Fallen kann die Trennung der genannten neurogenen Formen 
des Muskelschwundes von der ERBschen Krankheit sehr schwierig und selbst 
fur den Erfahrenen vollig unmoglich werden. 
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Anatomie und Pathogenese. ERB, dem wir die ersten eingehenden Unter­
suchungen verdanken, fand am Zentralnervensystem und den peripheren Nerven 
keine Veranderungen, die wesentlich genug waren, den Muskelschwund zu 
erklaren. Spatere Untersucher haben das zumeist bestatigt. Allerdings haben 
frillier FROHMAYER und HEUBNER, KAHLER, ERB - SCHULTZE u. a . mehr oder 
weniger erhebliche Veranderungen an den grauen Vordersaulen nachgewiesen. 
Auch ich fand bei einem juvenilen Fall hochgradige kornige Degeneration und 
Atrophie der Vorderhornganglienzellen besonders des Cervical- und Lumbal­
markes. H . OPPENHEIM, der in seinem mit SIEMERLING untersuchten Fall keine 
Veranderungen des Zentralnervensystems fand, erwahnt gleichfalls Falle von 

Abb. 13. Schnitt aus dystrophischem Muske!. 
(J. KOLLARITS.) 

DEJERINE -THOMAS, PORT, 
ROCAZ, HOLMES u. a . mit posi­
tiven spinalen Befunden, be­

" tont jedoch ausdrucklich, daB 
es sich entweder urn "unreine" 
Falle oder relativ geringfiigige 
Veranderungen im Vorder­
horngebiet gehandelt habe. 

Wesentlichere Verande­
rungen fanden ERB und viele 
N achuntersucher in den Mus­
keln, und zwar bei allen For­
men der Dystrophie ziemlich 
gleichmaBig. ERB konsta­
tierte: Erhebliche Volumen­
veranderungen der Muskel­
fasern, und zwar sowohl 
Hypertrophie als auch Atro­
phie; die ersteren Fasern sind 
sehr verschieden haufig und 
finden sich gemischt mit den 
letzteren. Die Dicke der 
hypertrophischen Fasern 
schwankte nach ERB zwischen 
80 und 100-150 Jl, ja bis 
230 Jl (normales Faserkaliber 
zwischen 20 und 60 Jl). Die 
atrophischen Fasern von ei­
nem 7-15 Jl-Kaliber finden 

sich gleichfalls in wechselnder Ausbreitung und Intensitat bis zum volligen 
Verschwinden erkennbarer Formen. ERB nahm an, daB die Hypertrophie ein 
Vorstadium der Atrophie sei. Weiter fiel ERB die Abrundung der scharfen 
Ecken der Fasern auf. RegelmaBig fand er Vermehrung der Muskelkerne, mehr 
oder minder zahlreiche zentral gelegene Kerne und enorm lange "Kernzeilen". 
Auch Spaltbildungen und Faserteilungen in den Muskeln waren haufig; weniger 
wichtig schien ERB die Vakuolenbildung in den Muskeln. Grobere Degenerations­
vorgange vermiBte ERB; die Querstreifung, oft eine besonders feine, war bis 
zuletzt erhalten. Stets fand er auch Wucherung des Perimysium internum, 
das allein oder mit reichlichen Fettzellen die atrophierenden Muskeln schlieB­
lich mehr oder weniger ausfiillte. Reichliche Bindegewebsvermehrung traf er 
besonders in pseudohypertrophischen Muskeln neben sparlicher oder starkerer 
Fettanhaufung, wahrend die erstere bei juvenilen Fallen nicht ganz so konstant 
war wie die letztere. Die Nervenendplatten und sog. neuromuskularen Bundel 
wurden oft normal, gelegentlich verandert angetroffen. 
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Bezuglich der Muskelveranderungen weist H. OPPENHEIM auf die Wichtig­
keit kongenitaler Entwicklungsanomalien am Muskelapparat hin, insbesondere 
auf die angeborene Aplasie oder auch anormale Ausbildung von Muskeln und 
Muskelteilen; Beobachtungen, die von PICHLER und ZIEHEN bestatigt wurden. 

Von groBer Bedeutung sind nun altere Befunde von HITZIG und neuere des 
Japaners KEN KURE und seiner Schuler S. HATANO, SHINOSAKI, NAGANO u. a. 

HITZIG hatte bei der Sektion eines Falles mit typisch dystrophischen Ver­
anderungen, besonders am rechten Oberarm starke Veranderungen, am rechten 
Halssympathicus und geringere am linken gefunden; Veranderungen, die LAN­
DOUZY und DEJERINE u. a. ubrigens nicht bestatigten. KEN KURE und Schuler 
fanden nun in 2 Fallen 
von typischer juveniler 
familiarer Dystrophie 
hochgradige V eranderun­
gen und Faserausfall der 
sym pa this chen Fasern so­
wohl im Grenzstrange als 
auch in den peripheren 
Nerven, wahrend die ei­
gentlichen motorischen 
relativ verschont waren, 
bzw. nur "bis zu einem 
gewissen Grade atrophier­
ten". (Dieser Befund 
stand in charakteristi­
schem Gegensatz zu denen 
bei amyotrophischer La­
teralsklerose und spina­
lem Muskelschwund, bei 
denen KURE, KAI u. a. 
Schuler allein die moto­
rischen V orderhornzellen 
affiziert, die sympathi­
schen Zellen aber intakt Abb. 14. Schnitt aus dystrophischem Muskel. (J. KOLLARITS.) 
fanden.) 

KURE, M. TSUJI u. a. beobachteten nun weiter, in Bestatigung eines Falles 
von HARTTUNG von Muskelatrophie der Schulter und Oberarme nach Resektion 
eines Halssympathicus, an 6 unter 21 Kranken, denen der Halssympathicus 
exstirpiert worden war, deutliche Atrophie der M. trapezius, deltoideus, 
pectoralis und inkonstant der Oberarmmuskeln, wahrend die Vorderarme und 
kleinen Handmuskeln stets verschont blieben. Pseudohypertrophien fanden die 
japanischen Autoren scheinbar nicht. Die Probeexcisionen an atrophischen 
Muskeln ergaben "typische dystrophische Veranderungen im Sinne W. ERBS". 
KURE kam dadurch zu der Vorstellung, daB die Muskeldystrophie durch Lasion 
der autonomen Innervation des willkurlichen Muskels hervorgerufen sei. 

Auch im Tierexperiment, namlich beim Hunde, konnten die japanischen 
Autoren durch Entfernung des Bauchgrenzstranges dystrophische Verande­
rungen dcr Schenkelmuskeln produzieren. Dieser Vorgang wurde beschleunigt 
durch die gleichzeitige Durchtrennung der betreffenden Hinterwurzeln. KURE 
bezog diesen Effekt auf den mit letzterer Lasion verbundenen Ausfall der para­
sympathischen Muskelinnervation. 

Ferner konnten IMAGAWA und TSUJI durch Ausschaltung der Chorda 
tympani (Parasympathicus) am Zungenmuskel und durch Exstirpation des 
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Halssympathicus an den Gesichtsmuskeln dystrophische Muskelveranderungen 
hervorrufen. Gleiches gelang SUNAGA an den Augenmuskeln durch Ausrottung 
des Ganglion ciliare. 

"Ubrigens glaubte TSUJI die Annahme der autonomen bzw. sympathischen 
Innervationsstorung des Muskels auch durch das funktioneile Verhalten gegen­
iiber Adrenalin bestatigen zu konnen; er fand, daB durch Adrenalin die Er­
miidbarkeit sowohl der primar dystrophischen Muskeln wie auch diejenige nach 
Sympathektomie beseitigt wird; wahrend Adrenalin auf die Ermiidbarkeit 
des normalen Muskels nur wenig wirken soil. 

Aus diesen experimenteIlen und klinischen Befunden zieht KURE, wie bemerkt, 
den SchluB, daB eine vorwiegende Lasion des Sympathicus (und Parasym­
pathicus) zum Krankheitsbild der ERBschen Dystrophie fUhrtl. Er diskutiert 
auch den Sitz dieser Schadigung der autonomen Innervation des Muskels, 
die in den Nervenendplatten, dem Grenzstrang und den sympathischen-para­
sympathischen Fasern der peripheren Nerven und in den autonomen Kernen 
im Riickenmark liegen konnte. Die erstere Lokalisation ist durch histologische 
Befunde bisher nicht belegt; die Schadigung des Grenzstranges ist durch HITZIGS 
und KURES FaIle wahrscheinlich gemacht. Die spinal-autonome Lokalisierung 
der etwaigen Schadigung sieht KURE als wahrscheinlich gemacht an durch die 
bereits von ERB zitierten Faile, in denen Riickenmarksleiden, insbesondere 
Poliomyelitis angeblich die Ursache der Dystrophie gewesen sein soil (W. MULLER, 
DEJERINE, JOFFROY und ACHARD, HITZIG, OPPENHEIM u. a.). Als letzte Moglich­
keit einer Lokalisation der geschadigten autonomen Muskelinnervation erwahnt 
KURE auch die hoheren cerebralen Zentren des autonomen Systems, deren 
parasympathischen Anteil er im Hypothalamus des Zwischenhirns, deren sym­
pathischen er im Kleinhirn, evtl. im DEITERsschen Kern annimmt. Auf Grund 
der oben erwahnten Faile von A. WESTPHAL (extrapyramidale Syndrome bei 
Dystrophie) einerseits und andererseits der FaIle von JENDRASSIK, R. BING, 
DEJERINE, JOFFROY u. a. von angeblicher Kombination FRIEDREICHscher 
Krankheit (mit obligater Kleinhirnbeteiligung) halt KURE auch eine Schadigung 
der cerebralen Zentren des parasympathisch-sympathischen Systems als Grund­
lage der Dystrophie fUr moglich; wenn auch noch nicht fiir hinreichend erwiesen. 
Diese Annahme beriihrt sich mit der von mir vermuteten Pathogenese und 
Lokalisation der myotonischen Dystrophie und der Myasthenie pseudopara­
lytica. 

Es ist zuzugeben, daB die autonome Pathogenese KURE:8 viel Bestechendes 
hat und das gesamte ERBsche Syndrom verstandlicher macht als alle anderen 
bisherigen pathogenetischen Theorien. Es fehlte bloB bisher eine Nachpriifung 
und Bestatigung seiner Befunde an Dystrophikern einerseits und an sympathekto­
mierten Menschen und Versuchstieren andererseits 2. 

Wenn die Theorie KURE:8 trotzdem richtig ware, miiBten wir uns die - mog­
licherweise multilokulare - autonome Schadigung wahrscheinlich als eine 

1 In gleichem Sinne sprechen auch neue chronaximetrische Untersuchungen an Dystro­
phikern von S. WEISZ; er fand an dystrophischen Muskeln eine Verlangerung des Zeit­
wertes, nach Adrenalininjektion aber eine Verkilrzung der Chronaxie. Bei weiterer Adrenali­
sierung erreicht der Muskel einen chronaximetrischen Durchschnittswert bei Besserung der 
Funktion und bei Injektion einer iiberschiissigen Adrenalinmenge Werte des normalen 
Muskels. WEISZ deutet diese Befunde so, daB ein AusfaIl der Sympathicuswirkung bei 
Dystrophie die Verlangerung der Chronaxie hervorruft. 

2 Ich habe unlangst 6 FaIle von Basedow, bei denen vor Jahren doppelseitige Resektion 
des Halssympathicus ausgefiihrt worden war, nachuntersucht und gleichzeitig iiber 20 
gleiche und gleich operierte FaIle, die RIEDER und LOTTIG auf meine Veranlassung in Ham­
burg untersucht haben, berichten konnen; 25 von diesen Fallen zeigten keine Spur von Muskel­
dystrophie; nur mein Fall 6 lieB maI3ige Paresen in einigen Schultermuskeln erkennen, aber 
auch noch keineswegs eine ERBsche Dystrophie! 



Therapie. 451 

Dysplasie oder einen aus dysplastischer Anlage dieser autonomen Organe ent­
stehenden Degenerationsvorgang vorstellen. Abel' auch bei diesel' Annahme 
bleibt die Frage offen, ob diesel' Krankheitsvorgang primar und ausschlieBlich 
neurogener Natur ist oder ob er sekundar und durch irgendwelche Stoffwechsel­
oder endokrine Faktoren bedingt ist. Ich mochte mich auf Grund bereits oben 
mitgeteilter Erwagungen entschieden fUr eine primare vegetativ-neurogene 
Genese aussprechen. 

Die Therapie hatte bis vor kurzem kaum etwas geleistet. Die Form der 
Ernahrung hat wenig oder keinen EinfluB auf das Leiden; ebensowenig die 
Ubungstherapie. Massage und elektrische Prozeduren, auch die Galvanisation 
(die ich als ERBscher Assistent vielfach ausgefiihrt habe), hatten meines Er­
achtens hochstens einen geringen symptomatischen N utzen; gleiches gilt von 
Badern. Wie R. BING habe ich von Thyreoidin keinen Erfolg gesehen; BING 
schreibt gleiches beziiglich der Hypophysenpraparate. Ob Thymuspraparate 
(MACALISTER und ROSSOLIMO) und Injektion von MuskelpreBsaft etwas leisten, 
ist mehr als zweifelhaft. KURE und OKINATA haben auf Grund ihrer Theorien 
eine kombinierte Adrenalin-Pilocarpintherapie versucht und auf Grund der 
Behandlung von 12 Dystrophikern sehr empfohlen: Adrenalin 0,1 %ige Losung, 
taglich oder jeden zweiten Tag eine Spritze 0,1-0,2 ccm. Pilocarpin 1 %ige 
Losung, taglich 0,1-0,2 ccm, wie Adrenalin. Sie empfehlen je 50 Injektionen 
hintereinander und wollen (auBer Herzklopfen) keine Nebenwirkungen, aber 
vorziigliche Besserungen der Motilitat, ja Stillstande des Leidens, besonders 
in Friihfiillen, beobachtet haben. SCHARGORODSKY, STSCHERBAK u. a. haben 
gleichfalls Giinstiges yom Adrenalin gesehen, wahrend es bei anderen Autoren 
(MUSTAFAJEV u. a.) versagte. R. WARTENBERG hat auf Grund der Untersuchungen 
von SCHEIMANN (s. 0.) zum Versuch mit Insulin geraten. 

Einen Auftrieb erfuhr die medikamentose Therapie der ERBschen Dystrophie 
durch die Glykokollbehandlung, deren Grundlagen im Abschnitt "Myasthenie" 
erortert werden sollen. Es sei hier nur erwahnt, daB W. und FR. LINNEWEH 
(unter E. GRAFE) in 2 Fallen die Glykokollbildungsfahigkeit bzw. den Glykokoll­
vorrat solcher Kranker untersuchten und - im Vergleich zu gesunden Kontroll­
personen - keine Unterschiede fanden. Nach diesen Autoren ist also die Glyko­
kolltherapie der Dystrophiker keine Substitutionsbehandlung. Ubrigens kam 
NUNGESSER an meiner Klinik zu ahnlichen Resultaten. Wenn auch die Wir­
kungsweise noch unklar ist, so darf an der Wirkung des Glykokolls kaum ge­
zweifelt werden. Von 16 mit Glykokoll behandelten Fallen KOSTAKOWS blieben 
nach 2 Monaten unbeeinfluBt nur 2, 3 zeigten Besserung I. Grades, 7 II. Grades, 
4 III. Grades. Der Besserungsgrad stand natiirlich im direkten Verhaltnis 
zur noch vorhandenen Muskelmasse und im umgekehrten Verhaltnis zur Dauer 
und Progression der Dystrophie. Die langste Nachdauer solcher giinstiger 
Glykokollwirkung betrug unter diesen Fallen 6 Monate. Als Dosierung fUr 
Kranke mit sitzender Beschiiftigung empfiehlt sich 16 g pro die, bei schwerer 
Arbeitenden muB diese Dosis iiberschritten werden; was leider bei dem hohen 
Preise des Mittels Schwierigkeiten haben wird. Auch LINNEWEHS FaIle besserten 
sich auf das Mittel. CUTHERBERTSON und MACLACHAN fanden bei 9 Fallen 8mal 
erhebliche Besserung, Imal keinen EinfluB, allerdings keine wirkliche Heilung. 
RUTENBECK empfahl galvanische Diaphorese mit Glykokollosung und glaubte 
nach 3monatlicher Behandlung erhebliche Besserung zu sehen, und zwar Zu­
nahme der atrophischen, Abnahme der hypertrophischen Muskeln. 

In schweren irreparablen Fallen werden orthopadische MaBnahmen notig 
und bisweilen von N utzen sein; vor allem Stiitzkorsetts; aber auch Sehnen­
und Muskeltransplantationen, blutige Fixationen der Scapulae u. a. mehr sind 
gelegentlich mit Erfolg ausgefUhrt worden. 

29* 
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Nachtrag. COLLAZO, BARBUDO und TORREs-Madrid (Dtsch. med. Wschr. 
1936 I) haben iiber den Ohemismus des dystrophischen Muskels folgendes fest­
gestellt: Bei diesen Muskeln besteht neben fettig-bindegewebiger Entartung 
eine Stoffwechselstorung, die durch eine ungeniigende Konzentration der fUr 
die normale Funktion notwendigen Substanzen des Muskels, des Phosphagens 
und des Glykogens gekennzeichnet ist. Der Chemismus des Muskeldystrophie 
zeigt: a) Verminderung des Phosphagens, die je nach dem Grade der Dystrophie 
fast bis zum Verschwinden desselben gesteigert ist; b) ebenso weitgehende Ver­
minderung des Glykogens; c) eine nur geringe Milchsauremenge; d) eine Ver­
minderung des Wassers. Diese durch Muskeluntersuchung gefundenen Tat­
sachen stehen in Einklang zu der schon £riiher bekannt gewordenen Kreatinurie 
und Phosphaturie der Kranken, was daraus hervorgeht, daB die Menge des 
zur Zeit der Phosphagenverminderung ausgeschiedenen anorganischen Phosphors 
nicht vermehrt ist. 

II. Myotonia congenita. 
(THOMsENsche Krankheit.) 

Das Leiden wurde durch den Schleswiger Kreisphysikus ASMUS THOMSEN 
1876 an sich und iiber 20 Mitgliedern seiner Aszendenz und Deszendenz in 
5 Generationen beobachtet, klassisch beschrieben und mit dem Namen "Tonische 
Krampfe in willkiirlich beweglichen Muskeln infolge von ererbter psychischer 
Disposition" belegt. E. V. LEYDEN hatte allerdings bereits 2 Jahre friiher einen 
Einzelfall von sicherer Myotonie mitgeteilt; und CHARLES BELL und BENEDIKT 
hatten vorher schon ahnliche, aber durchaus nicht eindeutige Beobachtungen 
veroffentlicht. Weitere sichere FaIle beschrieben dann W. ERB, SEELIGMULLER, 
BERNHARDT, PETERS, der Italiener PERONNE und STRUMPELL, der dem Leiden 
den Namen Myotonia congenita gab (1881), EULENBURG und MELCHERT, C. WEST­
PHAL, der zuerst von THOMSENscher Krankheit sprach, die Franzosen PIERRE 
MARIE und BALLET U. a. m. In dieser Kasuistik war allerdings wohl nicht alles 
echt. Es war darum ein groBes Verdienst von WILHELM ERB, durch seine mono­
graphische, zwei eigene Pfalzer FaHe eingehend verarbeitende DarsteHung des 
Leidens 1886 Ordnung in die Nosologie gebracht zu haben. ERBS Monographie 
bedeutete tatsachlich einen Markstein in der Geschichte des Leidens und war 
fUr Jahrzehnte maBgebend, yor aHem in symptomatologischer Hinsicht, ins­
besondere in bezug auf die aktiven und reaktiven myotonischen Erscheinungen. 
In neuerer Zeit (1923) hat vor allem die genealogisch und klinisch ausgezeichnete 
Abhandlung des GroBneffen des alten Dr. THOMSEN, KARL NISSEN wieder Inter­
esse fUr diese interessante Familienkrankheit erweckt; auf die Arbeit NISSENS, 
die auch fUr die folgende Abhandlung des Stoffes in vieler Beziehung maBgebend 
sein wird, sei hiermit besonders verwiesen. Sie hat iibrigens auch das Verdienst 
kritischer Darstellung aller Abarten der Myotonie (Paramyotonie usw.) und vor 
allem der Anerkennung grundsatzlicher nosologischen Trennung der THOMSEN­
NISsENschen Familienkrankheit von der myotonischen Dystrophie H. STEINERT­
HANS CURSCHMANNs. Es war das erstemal, daB diese Trennung aus dem Lager 
der Sachverstandigen der THOMsENschen Krankheit befiirwortet und begriindet 
wurde. 

Symptomatologie. Das Symptomenbild wird am besten durch folgenden eigenen poli­
klinischen Fall gekennzeichnet; er wurde von H. H. OCRS in seiner Dissertation (Rostock 
1917) mit anderen verof£entlicht. 17jahriger Backerlehrling Wilh. W. Die Eltern leben und 
sind gesund; Vater tut im Felde als Trainsoldat ohne Storung Dienst, Mutter wurde von mir 
untersucht, ist sicher frei von Myotonie. Die Mutter des Vaters W. soli die letzten 11 Jahre 
gelahmt gewesen sein, steife Beine gehabt haben; sie war also wohl nicht myotonisch. 
Eine 12jahrige Schwester und ein 5jahriger Bruder sind gesund; eine 6jahrige Schwester 



Muskulatur und Nervensystem. Myotonische Reaktionen. 453 

(von mir untersucht) ist sicher myotonisch; eine 3jahrige Schwester leidet an epileptiformen 
Anfallen, solI nicht myotonisch sein. Sonstige myotonische Familienmitglieder kiinnen 
von der Mutter nicht mitgeteilt werden. 

Pat. hatte als Kleinkind Scharlach, war sonst stets ganz gesund. Die jetzigen Be­
wegungsstiirungen bestehen "seit Pat. denken kann". Nach Angabe der Mutter hat sich 
der Junge nach normaler Geburt gut entwickelt, auch gut laufen gelernt. Erst im 5. Lebens­
jahr sei eine gewisse Steifigkeit in den Beinen aufgetreten, die spater auch auf den iibrigen 
Kiirper, vor allem die Arme, iibergegangen sei. 

Die Beschwerden bestehen vor allem in der Schwierigkeit, willkiirliche Bewegungen 
in Armen und Beinen nach langerer Ruhe auszufiihren; z. B. sei es ihm unmiiglich, nach 
langerem Sitzen oder Liegen rasch aufzustehen und zu gehen. Die Stiirung, die sich in 
Steifwerden au.Bert, trete iiberhaupt besonders bei oder nach raschen und kraftigen Be­
wegungen auf. Pat. gibt auch an, da.B er leicht fiele; zumal bei raschem unvorhergesehenem 
Gehen stolpere er iifters. Wenn er hingefallen sei, "sei er mit einem Male ganz steif", "kiinne 
nicht, wie er wolle". Er kiinne sich erst nach einiger Zeit mit gro.Ber Miihe wieder erheben. 
Seinen Beruf als Backerlehrling kiinne er (mit einiger Schwierigkeit) versehen. 

1,50 m gro.Ber Knabe, in gutem, bzw. ausreichendem Ernahrungszustand, frei von 
Anamie. Die inneren Organe (insbesondere Herz, Lungen, Leber, Milz, auch die Nieren) 
sind intakt. Es besteht eine deutliche linkskonvexe Skoliose der unteren Brust- und oberen 
Lendenwirbelsaule und beiderseits Plattfu.B; sonst keine Anomalien des Skelets. 

Muskulatur und Nervensystem. Schon bei Betrachtung des Pat. falIt die starke Ent­
wicklung der Muskulatur im allgemeinen und besonderer Muskelgruppen auf, so besonders 
der Mm. sacrolumbales, der langen Riickenstrecker, der Muskeln des Schultergiirtels und 
der Bicepsmuskeln. Sehr stark entwickelt sind auch die Adductoren und der M. quadriceps 
femoris, weniger die Wadenmuskeln. 1m allgemeinen nimmt das Volumen der Muskeln 
vom Stamm distalwarts ab, so da.B gegeniiber dem athletischen Schulter- und Becken­
giirtel und den starken Oberarm- und Oberschenkelmuskeln die Unterarme und Hande, 
sowie Unterschenkel und Fii.Be, relativ diinn erscheinen. Muskelatrophien bestehen aber 
nirgends, eben so wenig Paresen. 

Ma.Be: Oberschenkel in der Hiihe der Glutaalfurche rechts 50, links 49 cm; Oberschenkel 
10 em oberhalb Patella rechts 43, links 42,5 em; grii.Bter Wadenumfang rechts 34, links 
32,5 cm; grii.Bter Oberarmumfang rechts 23, links 23,0 em. 

Bei passiven Bewegungen (insbesondere im Liegen und in der Ruhe) zeigt die gesamte 
Muskulatur normalen, nicht gesteigerten Tonus. Bei Aufforderung zu irgendwelchen energi­
schen Muskelbewegungen tritt - vor allem in den obengenannten athletisch ausgebildeten 
Muskelgebieten - ein eigentiimlicher Krampfzustand auf; am deutlichsten ist er beim 
Faustschlu.B zu konstatieren. Am ausgesprochensten ist dieser myotonische Krampf nicht 
gleich bei der ersten, sondern bei der zweiten Bewegung, das ist der Bewegung, die den 
Effekt der ersten wieder aufzuheben trachtet; z. B. gelingt der befohlene erste energische 
Handedruck ziemlich ungestiirt; aber - je kraftiger derselbe ausgefiihrt wurde, desto aus­
gesprochener ist die Ersche~!lng - die Offnung des energischen Faustschlusses ist nur 
unter gro.Ber Miihe und unter Uberwindung (objektiv wahrnehmbaren) erheblichen tonischen 
Muskelwiderstandes miiglich. Dann folgen - auf Befehl - einige noch etwas myotonisch 
gehemmte, also erschwerte Schlie.Bungen und Offnungen der Faust, bis nach etwa 4 bis 
6 FaustschlieJ3ungen und -6ffnungen beide Beweg~ngen mehr oder minder rasch oder all­
mahlich ganz normal und locker werden. Ganz Ahnliches ist bei Bewegungen des Armes 
(insbesondere einfaehem Beugen und Strecken) zu beobachten, falls die n6tige Kraft und 
Raschheit der Bewegung angewandt wird. Auch der Gang ist charakteristisch verandert; 
besonders nach langerer Ruhe sind die ersten Schritte sehr miihsam, kleben und schleifen 
fiirmlich zu Boden, sind sehr kurz. Nach 8-lO m wird der Gang freier, um nach etwa 
15 m ganz normal zu werden. Wenn sich Pat. (auf Aufforderung) rasch zu Boden fallen 
IaJ3t, ist es ihm unmiiglich, sich sofort wieder zu erheben. Es gelingt ihm dies erst nach einer 
Reihe von ruckweisen Bewegungen; erst nachdem sich die (fiihlbaren) krampfhaften 
Kontraktionen in den Riicken-, Becken- und Ob~rschenkelmuskeln allmahlich geliist haben, 
gelingt miihsam das Aufstehen. 

Pfeifen, Mundspitzen, auch gewiihnliche mimische Bewegungen gelingen leicht und 
sofort. Bei energischen Zungenbewegungen und bei forciertem Lidschlu.B tritt der Muskel­
krampf leicht auf. Reflektorische Bewegungen, z. B. der Cornealreflex und andere sensible 
Reflexe, fiihren nie zum Myotonus. 

Myotonische Reaktionen. Bei Beklopfen vieler, besonders der hypertrophischen Muskeln 
erfolgt nachdauernde Muskelkontraktion; meist tritt eine deutlich mehrere Sekunden 
stehenbleibende Delle auf; vor allem deutlich an den Adductoren, Quadriceps und Biceps 
brachii; desgleichen an der Zunge und am Thenar. 

Bei direkter faradischer Reizung zeigt sich in vielen Muskeln, besonders in den eben 
genannten, deutlich stehen bleibende Kontraktion mit langer Nachdauer und allmahliehem 
Absinken des Kontraktionszustandes; auch an Zunge und Lidmuskeln ist das Phanomen 
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sehr deutlich. Auch bei indirekter Reizung tritt in manchen Muskeln, besonders im 
M. gastrocnemius, lange stehenbleibende Kontraktion ein. Bei wiederholter faradischer 
Reizung wird die Kontraktion immer kiirzer, um schlieBlich ganz normal zu werden. Gal­
vanische Reizung zeigt normale Reaktionen. Es besteht also typische myotonische Reaktion. 

CHVOSTEKsches Facialisphanomen negativ. Keine deutlichen, bzw. gesteigerten idio­
muskularen Wiilste. Kontralaterale Mitbewegungen im Beginn der myotonisch gehemmten 
Bewegungen stets ausgesprochen. Sensibilitat nirgends gestort. Die Sehnenreflexe der 
oberen und unteren Extremitaten sind normal ausliisbar, nirgends myotonisch gehemmt; 
ebenso sind aIle Hautreflexe normal und prompt. Blase und Mastdarm intakt; Sexualitat 
noch unentwickelt, aber normale Genitalien. Keine trophischen und vasomotorischen 
Veranderungen, insbesondere keine Acrocyanose, keine SchweiJ3e, kein Tranen- und 
SpeichelfluB. 

Psychisch macht Pat. einen ruhigen, unauffaIligen Eindruck von durchschnittlicher 
InteIligenz; affektiv ist er sicher nicht iibererregbar, auch frei von hysterischen Ziigen. 

Blut- und sonstige Untersuchungen muBten, da ich den Pat. und seinen Bruder nur 
einmal untersuchen konnte, leider unterbleiben. 

Die 6jahrige Schwester des Knaben W. zeigt iibrigens ein ganz identisches, nur noch 
weniger ausgesprochenes Symptomenbild. Da die Aufmerksamkeit der Mutter durch die 
Bewegungsstorung des alteren Jungen gescharft war, hat sie den Beginn der myotonischen 
Erscheinungen bei dem Tochterchen genauer beobachtet und gibt mit Bestimmtheit an, 
daB sie mit 31/ 2 Jahren angefangen hatten. 

Der geschilderte Fall enthalt die wesentlichen Zuge der Entwicklung des 
Leidens und seiner Symptome. 

Zunachst das Vorkommen der Erkrankung. Es scheint - nach der Ubi­
quitat der veroffentlichten FaIle zu schlieBen - uberall vorzukommen; nicht 
nur aus allen deutschen Landern, sondern auch aus Frankreich, England, cJster­
reich, RuBland, Italien, Polen, Schweden und Nordamerika liegen einwand­
freie kasuistische Berichte vor. Allerdings wird man der alteren Literatur 
gegenuber in einem Punkte vorsichtig sein mussen: namlich in bezug auf die 
Moglichkeit der Verwechselung mit der (spater zu besprechenden) myotonischen 
Dystrophie. Selbst in der spateren (2.) Publikation W. ERBS finden sich einige 
allerdings ambulant untersuchte FaIle, die entschieden den Eindruck der myo­
tonischen Dystrophie machen (korperliche Verelendung, blOdes (myopathisches n 
Gesicht mit offenem Mund, Prognatie des Kiefers, "angeborene Augenfehler", 
"schwache Stimme", Schwachsinn). Vor allem habe ich den Eindruck, daB 
der von ERB publizierte Herr v. X. (Mitglied einer "nordischen Adelsfamilie") 
mit einem jungen schwedischen Patienten blutsverwandt ist (GroBvater oder 
GroBonkeI1), den ich klinisch genau beobachtete; mit dem Resultat einer 
sicheren myotonischen Dystrophie. 

Immerhin ist nicht zu bezweifeln, daB die THOMsENsche Krankheit uberall 
vorkommt; sicher ist aber, daB sie nirgends so ausgebreitet ist als in Schleswig­
Holstein, dem Sitz der weitverbreiteten Familie des alten Dr. THOMSEN. Die 
Arbeit NISSENS, seines GroBneffen, zeigt durch die genaue genealogische Durch­
forschung von 7 Generationen die auBerordentliche, von keiner Familie uber­
troffene Morbiditat dieser Familie an. 

Die THOMsENsche Myotonie ist eine ausgesprochen hereditare und familiare 
Krankheit. Irgendein anderes atiologisches Moment auBer der Vererbung 
gibt es nicht. Kongenital ist das Leiden, wie auch NISSEN betont, nicht, da es 
nicht bei und sofort nach der Geburt besteht, sondern sich erst einige Jahre 
nach der Geburt manifestiert. Die "postnatale Latenz" der Myotonie (die 
naturlich nicht immer mit volliger Normalitat identisch zu sein braucht), kann 
sogar bis zur Pubertat und nach dieser dauern. Es ware deshalb richtiger, 
die Krankheit als "Myotonia simplex hereditaria" zu bezeichnen. 

NISSEN hat nun fur die Erblichkeit der THOMsENschen Krankheit festgestellt, 
daB sie sich als dominierend nach den MENDELschen Regeln verhalt. Unter 
Berucksichtigung der RUDINSchen Forderungen fur die dominierende Vererbung 
hat NISSEN gefunden, "daB sich das Merkmal der Myotonie nur durch dominierend 
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Affizierte vererbt, daB dagegen in den Familienzweigen, in denen wir ein Recessiv­
bleiben der Anlage annehmen mussen, auch fur den Fall der THOMsENschen 
Krankheit der Erweis zu erbringen ist: "Einmal frei, immer frei." (Diese 
letztere Regel ist eines der wesentlichen von RUDIN erhobenen Postulate fUr 
dominante Vererbung). "Daraus folgt, daB sich recessiv affizierte Individuen 
genau so verhalten, wie ein recessiver Homozygot aus gesunder Familie" (NISSEN) 
(wobei die gesunden Nichtmyotoniker als Homozygoten, die Myotoniker als 
Heterozygoten zu betrachten sind). Fur die Prf:vxis ist also zu beachten, "daB 
ein dominierend affizierter Myotoniker stets, wen er auch heiraten mag, das 
"Obel weiter vererben wird, und zwar so, daB li2 Dominierend und 1/2 Recessiv 
sein wird. Treffen dagegen (durch Verwandtenehe) zwei dominierend Affizierte 
zusammen, so ist zu erwarten, daB aIle N achkommen dominierend Affizierte 
sind. Dagegen gibt eine Ehe zweier recessivaffizierter Verwandter keinen AnlaB 
zur Besorgnis (NISSEN); ebensowenig, wie die Ehe eines Recessiven mit einem 
ganz normalen Ehepartner. 

In eugenischer Beziehung macht NISSEN darauf aufmerksam, daB bei der 
Haufigkeit gutartigen Verlaufs der Myotonie kein unbedingtes Eheverbot fUr 
die Dominierenderkrankten auszusprechen, wohl aber Vorsicht in der Wahl 
des Ehepartners notwendig sei, d. i. Vermeidung eines myotonisch belasteten 
Gatten 1. Scheinbar sporadische FaIle von Myotonie sind derartig selten, daB 
man an ihrem Vorkommen zweifeln dad. Es ist wohl m6glich, daB sie bei 
genauer Familiendurchforschung auch ihren hereditaren Charakter offenbaren 
wiirden. 

Mannliche und weibliche Familienmitglieder werden in gleicher Zahl befallen: 
in NISSENS Nachkommentafel finden sich 17 weibliche und 19 mannliche Myo­
tonische. Die Ansicht mancher Neurologen yom "Oberwiegen der mannlichen 
Patienten diirfte darauf zuruckzufUhren sein, daB diese, insbesondere die Pro­
fessionals, sich zahlreicher dem Arzte bzw. den Kliniken prasentieren. 

Die absolute Haufigkeit des Morbus Thomsen ist schwer zu schatzen. Sie 
wird in Schleswig-Holstein, d. i. im Bereich der THoMsENschen Descendenten 
nicht ganz gering sein. In anderen deutschen Landern, wahrscheinlich auch 
dem gr6Bten Teil des Auslandes, ist das Leiden heutzutage eine Raritat; ich habe 
seit Jahren keinen Fall mehr gesehen. Mir ist beispielsweise in Mecklenburg 
nur eine einzige Familie mit diesem Leiden bekannt, wahrend ich 5 Familien 
mit myotonischer Dystrophie in Mecklenburg kennen gelernt habe. Wie andere 
Autoren habe ich den bestimmten Eindruck, daB die letztere weit haufiger 
ist als die THOMsENsche Krankheit. 

Die St6rung beginnt bzw. manifestiert sich meist schon in fruher Jugend. 
THOMSEN, FRITS, W. ERB u. a. beobachteten Anfange bereits bei Sauglingen 
und Kleinkindern; FRITs glaubte beispielsweise beim Saugen solcher Kinder 
myotonische St6rungen nachweisen zu k6nnen. NISSEN fand einen Pseudo­
GRAEFE als besonders fruhes Symptom. "Obrigens verlegen viele Autoren den 
Beginn auch erst auf das 5.-7. Lebensjahr. Es gibt aber auch Falle, in denen 
sich die St6rung erst nach der Pubertat, z. B. beim Militardienst deutlich auBerte. 

SymptomatoIogie. Im Vordergrund stehen durchaus die muskularen Sym­
ptome und nicht, wie bei der myotonischen Dystrophie, die allgemeine Dystrophie 
und Verelendung. 

1 Beziiglich der Frage, ob die gesetzliche Sterilisierung fiir die THOMsENsche Krankheit 
zu erstreben sei, hat NISSEN neuerdings mit Recht betont, daB sie angesichts des Intakt­
bleibens der geistigen Personlichkeit und der relativ geringen sozialen Beeintrachtigung 
der Befallenen nicht notwendig oder wiinschenswert sei. Das wiirde allerdings nicht fiir 
jene Zweige von THOMsEN-Familien zutreffen, die regelmalliger von Psychopatien heim­
gesucht werden. 
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Der Allgemeinzustand der Myotoniker ist in der Regel sehr gut. Es sind 
zumeist mittelgroBe, oft untersetzte, robuste Menschen von athletischem oder 
pyknischem Habitus. Sie haben normales oder gutes Fettpolster, sind nicht 
anamisch, sondern machen in jeder Beziehung einen bliihenden Eindruck. 
Wahrend die Kranken im friihen Kindesalter noch normales Muskelvolumen 
haben, wachst dies mit zunehmender Myotonie. Ihre Muskulatur wird also im 

Abb. 15. Abb. 16. 
Abb. 15 nnd 16. Myotonia congenita. (Nach KNOBLAUCH.) 

allgemeinen sehr voluminos, oft athletisch, besonders bei jiingeren Mannern. 
Die hypertrophischen Muskeln finden sich am ganzen Korper, insbesondere 
an Schultergiirtel, Beckengiirtel, Oberarmen, Riicken und nicJlt, wie bei der 
ERBschen Dystrophie gesetzmaBig, an bestimmten Muskeln (z. B. Deltoideus, 
Waden). Niemals finden sich bei echten THOMsEN-Fallen oder in THOMSEN­
Familien Muskelatrophien wie bei myotonischer Dystrophie. Auch bei aus­
gepragter myotonischer Starre des Gesichts ist die Facialismuskulatur nicht 
atrophisch. 

Die myotonische SWrung der aktiven Bewegung kann die gesamte quergestreifte 
Muskulatur befallen, also alle Muskeln des Stammes, des Kopfes und der 
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Extremitaten; auch die Facialis- und auBeren Augenmuskeln werden nicht 
verschont. 

Beziiglich des Ablaufs der myotonischen Storung bestehen Differenzen in 
der Beobachtung. THOMSEN, NISSEN u. a. gaben an, daB bereits die erste Be­
wegung myotonisch gehemmt sei: die gesamte Muskulatur solI, sobald sie in 
Aktion gesetzt werden solI, mit einer starken und lang dauernden Kontraktion 
(der Intensionsrigiditat) antworten. Diese Bewegungshemmung solI 5 bis 
30 Sekunden dauern. Bei Fortsetzung der gleichen Bewegung solI nun die 
Intensionsrigiditat geringer und kiirzer werden, um mit ofterer Wiederkehr 
derselben ganz zu verschwinden. Es ist richtig, daB dieser Ablauf der myo­
tonischen Bewegung fUr manche Bewegungsgebiete zutrifft, vor aHem fUr das 
Aufstehen aus Sitzen und Liegen nach langerer Ruhe und fUr d.as Gehen. Ganz 
besonders ausgepragt ist die myotonische Hemmung der ersten Bewegung, 
wenn diese sehr plotzlich und rasch erfolgen solI. In vielen Muskelgebieten 
scheint aber die myotonische Starre, wie bereits W. ERB schildert, erst nack 
der ersten Bewegung aufzutreten; und zwar besonders dann, wenn d.iese erste 
Bewegung mit einer gewissen Kraft und Energie ausgefiihrt wurde. Besonders 
deutlich wird das am Handedruck: der SchluB der Faust, die erste Bewegung, 
ist fast immer frei und normal. Erst die Intention zur (jffnung der Faust zeigt, 
daB nun in den FaustschlieBern myotonische Kontraktion, oft fUhlbar in Gestalt 
brettharter knolliger Wiilste, eingetreten ist: die Hand ist nur sehr miihsam 
zu offnen. Die darauf folgende erneute SchlieBung ist dann auch myotonisch 
gehemmt, ebenso die zweite (jffnung der Hand. Werden SchlieBung und (jffnung 
ofter wiederholt, so schwindet die Starre mehr und mehr. Das Phanomen des 
Auftretens der myotonischen Storung erst bei der zweiten Bewegung in den 
Antagonisten der ersten scheint mir, wie auch andere Autoren bemerkten 
(K. MENDEL u. a.) - wenigstens fiir manche Bewegungsgebiete - etwas Gesetz­
maBiges zu sein; und nicht, wie NISSEN annehmen mochte, eine Fehlbeobachtung, 
die ein Autor vom anderen kritiklos "iibernommen" hat. Es ist auch nicht 
berechtigt, mit JENDRASSIK dies Phanomen des Eintretens der Myotonie erst 
bei der zweiten Bewegung als "Myotonia paradoxa" zu bezeichnen; sie ist viel­
mehr - fUr die meisten FaIle - eine "regularis". 

Bereits aus dem geschilderten Fall ging hervor, daB zur Entstehung des 
Myotonus sowohl in der ersten als auch bei der zweiten Bewegung ein gewisses 
MaB von Kraft und Energie gehort. Beispielsweise habe ich ofter gesehen, 
daB die befohlenen Bewegungen der Zunge und der Facialismuskeln myotonisch 
gehemmt waren, daB sie aber, wenn sie der Mimik und dem Sprechakt dienten, 
gut und glatt funktionierten. Besonders kennzeichnend fUr diese Voraussetzung 
der myotonischen Storung ist der Umstand, daB reine Reflexbewegungen (Plan­
tarreflexe, Cornealreflexe u. a.) scheinbar nicht myotonisch gehemmt sind, son­
dern normal und prompt ablaufen; auch, wenn sie Muskeln beanspruchen, 
die bei willkiirlichen kraftigeren Intentionen sonst myotonische Hemmung zeigen. 

Der Umstand, daB unsere Kranken bei potzlichen Widerstanden wahrend 
des Ganges oder beim Hinfallen besonders stark myotonisch, formlich stock­
steif werden, ist bekannt; er ist wohl auch darauf zuriickzufiihren, daB bei 
dieser Gelegenheit eine besonders heftige, meist antagonistische Muskelkontrak­
tion erfolgt, die ihrerseits zu besonders starker Myotonie fiihrt. 

Beziiglich der Lokalisation der myotonischen Storung sei noch bemerkt, 
daB in vielen Fallen nahezu aIle gewoHten Bewegungen myotonisch gehemmt 
sein konnen. In manchen Fallen ist die Storung nicht so generalisiert, auch 
quantitativ geringer; und deshalb auch leichter zu iiberwinden oder zu kompen­
sieren. ERB, THOMSEN, NISSEN u. v. a. schildern solche leichteren FaIle in den 
Familien ihrer Kranken. Sie waren scheinbar in jenen Familien nicht selten 
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und gestatteten eine Kompensation und Verbergung der Storung bis zur Unauf­
falligkeit. Besonders kennzeichnend fiir diese partielle Myotonie ist ein Fall 
H. OPPENHEIMs: ein Violinvirtuose mit tadelloser Motilitat der Arme, aber 
Myotonie in den Beinen. "Obrigens konnen auch die Augenmuskeln befallen 
sein; weniger oder gar nicht in den Familien von THOMSEN-NISSEN, aber deut­
lich in anderen Fallen (NONNE, WESTPHAL, FRIIS u. a.). Auch hier scheint die 
Lokalisation der myotonischen Storung bestimmte Familientypen einzuhalten; 
ein Verhalten, daB auch bei der myotonischen Dystrophie auffallt. Als besonders 
bemerkenswert erwahnt NISSEN das Vorkommen des GRAEFEschen Phanomens, 
infolge myotonischer Hemmung des oberen Lides. Das MaB der myotonischen 
Storung wird bei vielen Patienten durch bestimmte Faktoren graduiert: langes 
Stehen, starke korperliche Anstrengung und Erschopfung, Kalte, dysphorische 
seelische Reize (Schreck, Scham, Erregungen usw.) steigern die Storung, wahrend 
maBige Korperbewegung, Warme, Bettruhe, Unbefangenheit, Ruhe und Reiter­
keit des Gemiits, maBiger AlkoholgenuB usw. sie bei vielen Kranken vermindern 
(W. ERB). 

Das myotonische Verhalten der Muskeln beschrankt sich nun nicht nur 
auf die Willkiirbewegung, sondern betrifft regelmaBig auch die Funktion der 
mechanischen und elektrischen Reizung der Muskeln. 

Auf mechanische Reizung der Muskeln (z. B. durch Beklopfen mit dem Per­
kussionshammer) erfolgt eine trage, wulstartige oder dellenformige Kontraktion, 
die sich iiber das ganze betroffene Blindel erstreckt und eine Nachdauer von 
6-15 Sekunden (gelegentlich auch langer) zeigt. Dies Verhalten erstreckt sich 
auf fast aile Muskeln des Korpers, ist oft undeutlich im Gesicht, stets sehr deut­
lich an der Zunge, an den M. pectorales, Deltoideus, Biceps, Gastrocnemius 
(W. ERB). Dabei sind die idiomuskularen Wiilste und Wellen nur gering. 

Die mechanische Erregbarkeit der motorischen Nerven ist in der Regel 
nicht erhOht; W. ERB fand sie eher herabgesetzt. Gleiches gilt iibrigens auch 
von der faradischen und galvanischen Reizbarkeit dieser Nerven, die nach ERB 
nicht gesteigert, sondern normal zu sein pflegt. Auch ich habe niemals positives 
CHVOSTEKsches Phanomen bei THOMsEN-Kranken gesehen; im Gegensatz wieder­
urn zur relativen Raufigkeit dieses Symptoms bei myotonischer Dystrophie. 

Die elektrische myotonische Reaktion, wiederum von W. ERB zuerst genau 
studiert, zeigt folgende Ziige: 

"Die Muskeln zeigen erhohte yalvanische Erregbarkeit mit qualitativer Veranderung 
(der Zuckung). Die AnodenschlieBung wirkt annahernd gleich stark, manchmal starker, 
wie die KathodenschlieBung; aIle Zuckungen sind trage, tonisch, sehr lange nachdauernd; 
es erfolgt exquisite lokale DeIlen- und Furchenbildung im Muskel unter der Reizelektrode. 
Endlich beobachtet man (gelegentlich, aber nicht immer, wie ich hervorheben mochte) 
dabei das eigentiimliche Phanomen der rhythmischen, wellenformigen Kontraktionen bei 
stabiler Stromeinwirkung." 

Auch die faradische Reizung der Muskeln ergibt gesteigerte und veranderte 
Reaktionen: auch hier finden sich trage, tonische ,lange nachdauernde Kon­
traktionen. "Obrigens sind diese auch durch energische faradische Reizung der 
Muskeln yom Nerven aus und durch labile Galvanisation des Nerven aus­
zulosen. Einzelne faradische bffnungsschlage ergeben aber nach W. ERB diese 
nicht, sondern normale kurze, blitzartige Zuckungen. In einzelnen Muskeln 
treten auch bei kontinuierlicher faradischer Reizung mit festsitzender Elektrode 
unregelmaBig wogende, undulierende Kontraktionen auf (ERB). Das gesamte 
Syndrom dieser durch elektrische Reizung auslosbaren myotonischen Phano­
mene wurde von ERB als "myotonische Reaktion" bezeichnet. Diese myo­
tonische Reaktion findet sich (bei technisch exakter Priifung!) in vielen Fallen 
in allen Muskeln, wenigstens, was die faradischen und galvanischen myotonischen 
Dauerkontraktionen anbelangt; wahrend die wogenden, undulierenden Zuckungs-
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wellen zweifellos inkonstanter gefunden wurden. In manchen leichteren Fallen 
trifft man aber die myotonische Reaktion nicht in allen, sondern vorwiegend 
in gewissen Pradilektionsmuskeln deutlich ausgepragt, z. B. in Daumenballen, 
Biceps, Gastrocnemius und besonders der Zunge; iibrigens genau wie bei myo­
tonischer Dystrophie. Nach ERB sollen der Ausfall und Grad der elektrischen 
myotonischen Reaktion unabhangig davon sein, ob der betreffende Muskel 
wiederholte Bewegungen ausgefiihrt hatte oder nicht. Dagegen fanden 
G. FISCHER und PITREs und DALIDET, daB nach wiederholter elektrischer Reizung 
die myotonische Reaktion sich vermindert und endlich erlischt. Ich kann dies 
Verhalten bestatigen. Es scheint auch, daB sonstige endogene und exogene 
Faktoren (Frische, Miidigkeit, Kalte usw.) einen gewissen EinfluB auf den Ablauf 
der myotonischen Reaktion haben; genau, wie auf den der aktiven myotonischen 
Storungen. 

Die myotonische Reaktion ist ohne Zweifel spezifisch fiir die THOMsENsche 
Krankheit und auch fiir die myotonische Dystrophie; und deshalb, wie bereits 
W. ERB annahm, von groBter diagnostischer Bedeutung. Daran andert der 
Umstand nichts, daB nach starker Abkiihlung gelegentlich ahnliche Reak­
tionen (iibrigens auch Storungen der willkiirlichen MotiIitat) gefunden wurden 
(G. GRUND). Der Tonus der willkiirlichen Muskeln in der Ruhe wird als normal 
geschildert; dauernde Spasmen und Rigor fehlen. Das pragt sich auch darin 
aus, daB eine eigentliche Bewegungsarmut, z. B. im Bereich der affektiven 
Mimik, nicht deutlich ist (wie bei striarer Starre); auch die auxiliaren Mit­
bewegungen (z. B. das Armschlenkern beim Gehen) sind nicht, wie bei jener, 
beeintrachtigt. Die kontralateralen Mitbewegungen fand ich, im Gegensatz 
zu anderen Bewegungsgehemmten, bei den ersten Bewegungen am starksten; 
sie erloschen nach Aufhoren der myotonischen Bewegungsstorung im aktiv 
bewegten Gliede. 

Fibrillare und fasciculare Zuckungen werden in den Muskeln nicht beobachtet. 
Sonstige organisch-neurologische Veranderungen finden sich nicht. Die 

SensibiIitat fUr aIle Qualitaten fand bereits W. ERB meist ganz normal; auch 
Schmerzen und Parasthesien kommen kaum vor. Die Hautreflexe sind sicher 
stets normal, das BA;BINSKI-Phanomen und andere Pyramidenbahnzeichen fehlen 
immer. Die Sehnen- und Periostreflexe wurden von den meisten Autoren auch 
als normal geschildert, wie bereits ERB angab. Ich habe, wie bereits bemerkt, 
an ihnen niemals myotonische Tragheit beobachtet. 

Auch die Funktionen von Blase, Mastdarm und Genitalapparat leiden nicht. 
Die gelegentliche beobachtete Verlangsamung der Miktion ist sicher keine 
myotonische Detrusorstorung. Grobere vasomotorische Storungen sind mir bei 
Patienten nie aufgefallen; sie sind sicher nicht spezifisch bedeutsam fiir das 
Leiden, wie dies bei myotonischer Dystrophie der Fall ist. Gleiches gilt von 
trophischen Storungen, die an Haut, Haaren, NageIn vermiBt werden und von 
sekretorischen Anomalien; Veranderungen der SchweiB- und Talgsekretion 
fehlen. Auch Pigmentanomalien habe ich bei echten Thomsenfallen nie gesehen. 

Uber spezifische Knochen- und Gelenkveranderungen wird auch in der 
Literatur nichts berichtet; wiederum im Gegensatz zur myotonischen Dystrophie. 

DaB auch sonst korperliche Veranderungen, insbesondere der inneren Organe, 
in der Regel fehlen, wurde schon angedeutet. Am Herzen und iibrigen Kreis­
lauf fand sich nichts Abnormes. 

Vor dem Rontgenschirm fand ich in meinen Fallen keine merkliche Verande­
rung des Aktionstypus des Herzens, insbesondere keine Tragheit. Den Blutdruck 
meiner jugendlichen Patienten fand ich normal, desgleichen den Pulsrhythmus. 
Elektrokardiogramme habe ich leider nicht aufnehmen konnen. Auf den Lungen 
findet sich in der Regel nichts Krankhaftes. Die Atmung ist, wie bereits W. ERB 
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beschrieb, ohne Storung. Myotonische Hemmung derselben scheint nicht vor­
zukommen; die Zwerchfellbeweglichkeit fand ich normal. 

Auch an den Bauchorganen bemerkten die Autoren, auch ich, nichtsAbnormes. 
Insbesondere betont ERB, daB Verdauungsapparat, Leber und Milz normal 

IN gewesen seien. Genauere rontge-o. 0 0 nologische Untersuchungen der 
l...,-l LrJ Magen- und Darmfunktion haben 

I I nichts Pathologisches ergeben. 
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r-------., I Storungen von seiten dieser 
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Abb. 17. Ahnentafel der Famllie NISSEN (THOMSEN­
sche Krankheit). (Nach Stabsarzt Dr. NISSEN.) 

sonders hervorgehoben - keine 
besonderen Veranderungen. Stru­
men sind bei ihnen nicht haufiger, 

als es dem Durchschnitt der Menschen der betreffenden Gegend entspricht. Es 
fehlen auch hyperthyreotische Ziige; insbesondere die des Herzens, der SchweiB­
sekretion, Tremor und Stoffwechselsteigerung. Auch Symptome der Schild-
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Abb. 18. Ahnentafel der Familie 
THOMSEN. In der 4. Generation San.­
Rat ASMUS THOMSEN, der erste Be­
schreiber der Krankheit. Schwarz 
die erkrankten, weill die gesunden 

Familienmitglieder. Quadrate 
manniich, Kreis weiblich. 

(Nach Stabsarzt Dr. NISSEN.) 

driiseninsuffizienz wurden meines Wissens bei 
M. THOMSEN nicht beobachtet. DaB die Stig­
mata der Tetanie bei ihnen ebenso vermiBt 
werden, wie manifeste tetanische Krampfe, 
wurde bereits berichtet. Auch Storungen der 
Genitalfunktion und -entwicklung gehoren sicher 
nicht zu den Zeichen des echten Thomsen. In 
allen einwandfreien Fallen wurde vollige Intakt­
heit der Genitalien konstatiert, insbesondere 
keine Aplasie der Hoden und der weiblichen 
Keimdriisen. Auch die sekundaren Geschlechts­
zeichen sind in der Regel normal ausgebildet. 
Menstruation, Graviditaten und Partus verlaufen 
gleichfalls normal. Gleiches gilt von der Libido­
funktion. DemgemaB konnen die Ehen von 
THOMSEN -Kranken rechts fruchtbar sein. Auch 
die iibrigen endokrinen Organe erweisen sich 
in reinen Fallen intakt; hypophysare, hypadre­
nale und insulare Storungen fehlen in der Regel. 
Komplikationen mit Fettsucht, Magersucht und 
Diabetes gehoren sicher zu den groBen Selten­
heiten. 

Der Stoffwechsel - soweit untersucht, was 
in meinen bereits vor langer Zeit untersuchten 

Fallen unterblieb - zeigt demgemaB auch keine konstanten Abweichungen 
von der Norm (wie diese fast stets bei myotonischer Dystrophie zu finden 
sind). Zudem muB bei den Fallen der Literatur beriicksichtigt werden, daB 
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sie zum Teil keine echten THOMSEN -Patienten, sondern myotonische Dystro­
phiker waren. BECHTEREW, KARPINSKI, WERSILOFF und BALLET fanden zum 
Teil vermehrte Kreatininausscheidung und auch erhahte Harnstoffwerte; 
ZlJELZER hat dies jedoch nicht bestatigt. ROSENBLOEM und COHOE fanden 
(zit. nach H. OPPENHEIM) bei Stoffwechseluntersuchungen vermehrte Abgabe 
von Stickstoff, Schwefel, Magnesium und Calcium und glauben an einen Zu­
sammenhang zwischen Hypocalcamie und myotonische Muskelstarre. H. ZONDEK 
fand den EiweiBstoffwechsel um die Halfte der Norm verlangsamt, den Stick­
stoffumsatz auffallend niedrig, wie bei Hypothyreosen. AuBerdem beobachtete 
er Hypoglykamie (0,04 % ). 

AIle diese Untersuchungen wurden, wie bemerkt, vor der Zeit der strengen 
Trennung der THOMsENschen Krankheit von der myotonischen Dystrophie aus­
gefiihrt. Sie bediirfen meines Erachtens der Nachpriifung an absolut reinen 
THOMSEN -Fallen. 

Das Verhalten des Blutes war in meinen Fallen normal, was Hamoglobin, 
rote und weiBe Blutzellen und leukocytares Blutbild anbelangt. Syphilis- und 
analoge Reaktionen in Blut und Liquor wurden scheinbar nie gefunden. 

Uber das psychische Verhalten der THOMSEN-Patienten existieren - zumal 
THOMSEN selbst auf die psychische Artung der Kranken groBen Werte legte -
zahlreiche Mitteilungen. THOMSEN sen. schildert einige Psychosen in der 1. bis 
3. (beobachteten) Generation der THOMsEN-Familie, die dem Typus "der Im­
bezillitat oder vielmehr friihzeitig einsetzenden Dementia senilis" entsprochen 
hatte (zit. nach NISSEN). Die Annahme einer progressiven Paralyse bei jenen 
THOMsEN-Fallen ist sicher zu verneinen, da die Betroffenen 70 Jahre und alter 
geworden sind. NISSEN glaubt auf Grund der Durchforschung seiner Familie, 
daB diese angeblichen Psychos en nichts mit der Myotonie zu tun gehabt hatten 
und hebt hervor, daB in spateren Generationen mit zum Teil zahlreichen und 
sehr schweren Myotonikern nur noch vereinzelte Psychosen aufgetreten seien und 
zwar bei nicht myotonischen Mitgliedern der Familie. Von einer primaren 
geistigen Minderwertigkeit kann nach NISSEN bei den Myotonikern seiner 
Familie keine Rede sein; die groBe Zahl der Myotoniker hatte sogar hahere 
Schulen absolviert. Auch spater haben viele von ihnen in akademischen Berufen 
Vorziigliches geleistet; wie z. B. der alte THOMSEN selbst und NISSEN. Natiirlich 
kommt es vor - wie in jeder nicht myopathischen Familie! - daB irgendein 
Zweig auch der Myotoniefamilien viele geistig degenerierte SpraBlinge hervor­
bringt; wie dies NISSEN von einem Descendenten der THOMsEN-Familie (Julius A. 
in der 6. Generation) mitteilt. Das hat aber dann nichts mit der Myotonie 
dieses Familienzweiges zu tun. ERB und andere Autoren, auch ich, haben in 
reinen THOMsEN-Fallen niemals auffallende psychische Veranderungen gefunden, 
auch nicht den von THOMSEN und NISSEN gelegentlich konstatierten verlangsam­
ten Gedankenablauf. Sic her scheint mir das eine: SO konstante und grobe 
psychische Anomalien des Intellekts und Charakters wie bei myotonischer 
Dystrophie, finden sich nicht bei der THOMsENschen Krankheit; die bemerkens­
werterweise darum auch die Befallenen sozial nicht deklassiert, sondern die 
berufliche und soziale Stellung in vollem Umfang aufrechtzuerhalten gestattet. 

Sonderformen der Myotonie sind - abgesehen von der myotonischen Dystro­
phie - besonders in der ersten Zeit des Bekanntwerdens der THOMsENschen 
Krankheit beschrieben worden. Schon ERB hatte zwischen 1. reinen typischen, 
2. zweifelhaften und mehr oder minder ahnlichen und 3. symptomatischen 
Fallen unterschieden. 

EULENBURG hat bald darauf (1886) eine "kongenitale Paramyotonie" be­
schrieben: eine familiare, von ihm durch 6 Generationen verfolgte Krankheit, 
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bzw. Anomalie, bei der eine der Myotonie ahnliche Funktionsstorung nur in der 
Kalte als abnorm starke "Klammheit" auftrat. Der tonische Spasmus der 
Muskeln dieser Falle, besonders stark an den SchlieBmuskeln von Mund und 
Auge, hielt (nach Kalteeinwirkung z. B.) eine Viertelstunde und auch weit 
langer an und war mit einer gewissen Parese verbunden, die auch nach Schwinden 
des Spasmus noch tagelang dauern sollte. Dies Verhalten wiirde gegen eine 
Identitat mit der echten Myotonie sprechen. Fiir eine solche sprach allerdings, 
daB paramyotonische und echte myotonische Falle scheinbar in einer Familie 
vorkommen und daB die muskelhistologischen Befunde bei der ersteren die 
gleichen sein sollen wie bei der letzteren. 

Spater (1916) hat derselbe Autor iiber die gleiche familiare Degeneration 
dieses Geschlechts berichtet unter Mitteilung der elektrischen und mechanischen 
Reizungsreaktionen, die allerdings mit denjenigen der Myotonie nicht identisch 
waren. EULENBURG deutete diese Storung als spastische Angioneurose der quer­
gestreiften Muskulatur. W. ERB selbst hat seinerzeit die EULENBURGSchen 
Falle von der echten Myotonie trennen wollen. Die Tatsachen, daB die EULEN­
BURGSchen Falle in THoMsEN-Familien vorkommen sollen und daB das ana­
tomische Verhalten der Muskeln beider identisch zu sein schien, spricht jedoch 
meines Erachtens fiir weitgehende Verwandtschaft beider Gruppen, wenn nicht 
fiir Identitat. 

Derartige Kalte-Myotonien sind im AnschluB an die EULENBURGSche Form 
noch ofter beschrieben worden. So haben FR. MARTIUS und D. v. HANSEMANN 
1889 eine "Myotonia congenita intermittens" beschrieben: einen 21jahrigen 
Burschen, bei dem die myotonische Storung und auch die elektrische und mecha­
nische Reaktion in der Warme verschwanden, in der Kalte aber wieder auftraten. 
Aber auch periodisch kam und ging die myotonische Storung. HANSEMANN fand 
histologisch am Muskel die von ERBbeschriebenen Veranderungen bis auf die 
Vakuolenbildung. W. ERB hat diesen Fall, der iibrigens exquisite Hereditat 
zeigte, fiir eine echte Myotonie gehalten, bzw. fiir eine gewisse "Varietat" der­
selben und dies zweifellos mit Recht. HOLLMANN hat einen ahnlichen heredo­
familiaren Fall mitgeteilt, ein Zwischending zwischen der EULENBURGschen und 
MARTIUsschen Form. N ach ihm haben DELPHRAT, BERNHARDT, KLA W ASZEK u. a . 
.Ahnliches beschrieben. Seitdem ist es iiber diese Kaltemyotonie in der Literatur 
still geworden. Weder ERB, noch OPPENHEIM, NISSEN und ich haben trotz 
spezieller Aufmerksamkeit derartige Falle beobachten konnen. Sie scheinen 
demnach sehr selten zu sein. Ohne an ihrem V orkommen iiberhaupt zu zweifeln, 
mochte ich glauben, daB bei manchen dieser Mitteilungen eine gewisse Freude 
an nosologischer Konstruktion die Urheberin dieser Variantenschopfung war. 
Denn zwischen der gewohnlichen Kalteklammheit, die bei gewissen Familien 
und Konstitutionen sicher besonders ausgepragt sein mag, und der "paramyo­
tonischen" Starre diirften flieBende Ubergange existieren. "Obrigens ist die 
Wirkung der Kalte auf die Aktion und elektrische und mechanische Reaktion 
des willkiirlichen Muskels des Menschen inzwischen von G. GRUND genau studiert 
worden; es bestehen hier sicher gewisse Ahnlichkeiten mit der myotonischen 
Funktionsanderung. 

AuBerdem ist die exogene BeeinfluBbarkeit der echten myotonischen Storung -
auch durch die Kalte - eine bekannte Tatsache; ebenso, wie der intermittierende 
Charakter, das periodische An- und Abschwellen der Anomalie, das wir bei 
vielen Myotonikern anamnestisch und klinisch feststellen konnen, wenn wir 
danach suchen. Es war deshalb nicht berechtigt, wenn WEICHMANN von "Myo­
tonia intermittens congenita" sprach; nur weil in diesen echten THOMSEN-Fallen 
die funktionsfordernde oder - mindernde Wirkung exogener Faktoren, wie 
Schreck, Erregung, Ruhe, Warme usw. besonders deutlich war. 
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Anderer Art ist die von TALMA (1892) beschriebene "Myotonia acquisita": 
Falle, in denen die Myotonie - iibrigens gelegentlich leichterer, inkompletter 
Form - erst in vorgeschrittenem Alter auftritt. Ich habe bereits friiher hervor­
gehoben - und PELZ und NISSEN haben sich dem angeschlossen -, daG es sich 
bei dieser TALMAschen Form wahrscheinlich um echte Myotonien mit besonders 
langer initialer Latenz gehandelt habe. Von der gewohnlichen THOMsEN-Form 

•. 
wissen wir ja, daG Falle vorkommen, 
die sich so lange fiir gesund hielten, 
bis ihre Ungeschicklichkeit beim Mili­
tardienst oder noch spater entdeckt 
wurde. Und bei der myotonischen 
Dystrophie sind inkomplette Falle, die 
im 3. und 4. Jahrzehnt begannen, erst 
recht keine Seltenheiten; ja sogar im 
Riickbildungsalter hat man ihren Be­
ginn gelegentlich noch beobachtet. 
NISSEN hat iibrigens berechtigteZweifel 
ausgesprochen, ob nicht diese "akqui­
rierten" Falle auch hereditaren Ur­
sprungs seien. 

• 
' I 

Man darf also fiir FaIle des TALMA­
schen Typus die Bezeichnung von 
NISSEN "Myotonia hereditaria tarda" 
akzeptieren; dabei aber sorgfaltig 
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Abb. 19. Querschnitt des Muskel. bei T HOMSEN' 
scher Krankheit. Farbung Aiaun·Hamatoxylin. 

(Nach H. OPPE NHE IM. ) 

priifen, ob nicht doch fast aIle diese FaIle entweder zur THOMsENschen Krank­
heit oder (noch ofter) zur myotonischen Dystrophie gehoren. 

Anatomische Untersuchungen hatte bereits W. ERB mitgeteilt. Er fand an in 
vivo excidierten Muskeln eine enorme Hypertrophie aller Fasern mit reichlichster 
Kernvermehrung, auGerdem Veranderungen der feineren Struktur der Muskel­
fasern in Gestalt einer undeutlichen Querstreifung, 
eines mehr homogenen Querschnitts und ausgespro­
chener, wenn auch nicht konstanter Vakuolenbildung. 
AuGerdem fand ERB eine geringgradige Veranderung 
des interstitiellen Bindegewebes, namlich leichte Ver­
mehrung desselben und Einlagerung einer "kornigen 
Substanz" . ERB selbst legte dabei den Hauptwert 
auf die Faserhypertrophie, die er und FLEINER und 
WERNER in allen Praparaten antrafen: Wahrend sie 
an normalen Muskeln Durchschnittswerte der Faser­
breite von 40-60 fJ, (niemals iiber 80 fJ,) fanden, kon­
statierten sie bei myotonischen Muskeln solche von 
100-180 fJ, und hoher . Die Fasern waren auGerdem 
aIle auffallend rundlich und zeigten abgestumpfte 
Ecken. Degenerative Veranderungen fand ERB in den 
Muskeln seiner Myotoniker nicht. Manche Autoren 
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Abb. 20. Querschnitt des nor· 
m a len MuskeIs bei derselben 
VergroLlerung und Farbung 

wie Abb. 19. 
(Nach H. OPPENHEIM.) 

(PONFICK, BALLET) haben die Befunde ERBS allerdings nicht bestatigen konnen 
und OPPENHEIM und SIEMERLING glaubten, daG die von ERB gefundenen 
Faserhypertrophien insofern Artefakte gewesen seien, als sie - normalerweise -
bei in vivo excidierten Muskeln infolge der reaktiven Kontraktion derselben 
entstehen sollen. Dem stehen allerdings die durchaus verschiedenen Ergebnisse 
ERBS an normalenMuskeln gegeniiber, die eben keine Faserhypertrophie ergaben. 
AuGerdem haben DEJERINE und SOTTA spater die ERBschen Muskelbefunde 
solcher FaIle post mortem bestatigt. SCHIEFFERDECKER fand abnorme Breite 

I 
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der Primitivfasern, jedoch keineswegs hohen Grades; neben den breiten auch 
viele schmale Fasern. Die Kernvermehrung ist nur eine relative, der GroBe des 
Faserquerschnitts entsprechend. Das Sarkoplasma zeigt Einlagerungen von 
Kornern, die im normalen Muskel fehlen. BABES und MARINESCO fanden Ver­
anderungen an den motorischen Endplatten der Nerven in den Muskeln. 

Da Obduktionsfalle noch auBerst sparlich sind, kann absolut Sicheres iiber 
das Verhalten des zentralen und peripheren Nervensystems noch nicht gesagt 
werden. In den wenigen alteren Fallen der Literatur wurden in Gehirn, Riicken­
mark und peripheren Nerven keine Veranderungen konstatiert. Jedoch sind 
genauere Untersuchungen gewisser Teile, insbesondere der Stammganglien und 
der Zentren und sonstigen Anteile des sympathischen-parasympathischen 
Systems bei der THOMsENschen Myotonie noch nicht untersucht worden. Be­
ziiglich der Befunde bei myotonischer Dystrophie, die ja nicht mit denen bei 
THOMSEN scher Krankheit zusammengeworfen werden diirfen, verweise ich auf 
das folgende Kapitel. 

Differentialdiagnostisch kommen natiirlich vor allem die - in folgendem 
zu besprechende - myotonische Dystrophie und die anderen myotoniformen 
Storungen (EULENBUBG, MARTIUS u. a.) in Betracht. AuBerdem achte man auf 
jene lokalisierten Muskelkrampfe, die als toxogene oder psychogene "Crampus­
neurose" beschrieben worden sind; z. B. bei Bleivergifteten, bei Nicotin- und 
anderer Polyneuritis, zum Teil mit Muskelhypertrophie verlaufend. Auch pro­
fessionelle Krampfformen, Schreib-, Trommler-, Pianisten u. a. Krampfe kommen 
in Betracht. Hysterische Krampfarten - insbesondere pseudospastische Paresen 
mit und ohne Tremor - konnen gleichfalls gelegentlich myotonische imitieren; 
ebenso wie die echte Tetanie, die auch manchmal durch intendierte Bewegungen 
ausgelost wird. In ganz seltenen Fallen sah ich die spastische Spinalparalyse 
der Myotonie ahneln; zumal diese FaIle auch mit echter Muskelhypertrophie 
verliefen. Endlich konnen FaIle von amyostatischer Starre (nach Encephalitis) 
der myotonischen Bewegungsstorung auBerlich gleichen. Von groben dia­
gnostischen Schnitzern sei erwahnt, daB einige meiner FaIle, unter anderen der 
eingangs beschriebene - wegen ihrer Gehstorung fUr ERBsche Muskeldystrophie 
gehalten wurde. 

Die Differentialdiagnose ist in allen Fallen leicht durch die Priifung auf 
mechanische und elektrische myotonische Reaktion zu entscheiden; abgesehen 
von der Feststellung der sonstigen Grundkrankheit der Tetanie, Polyneuritis, 
spastischen Spinalparalyse usw. 

Der VerIanf des Leidens ist entweder langsam progredient oder auch remis­
sionierend; es gibt sicher auch dauernde Stillstande des Leidens, unter anderem 
im Riickbildungsalter. Vollige Hilflosigkeit, wie in schwersten Fallen von 
myotonischer Dystrophie, scheint auBerst selten. Meist lernen die Kranken 
durch geschickte Verwendung ihrer erhaltenen Muskelfunktionen die Storung 
bis zu einem gewissen Grad zn kompensieren oder wenigstens zu verbergen. An 
der THOMsENschen Krankheit selbst ist wohl· noch niemand gestorben. Auch 
die Lebensdauer scheint nicht verkiirzt zu werden, wie aus den genealogischen 
Feststellungen besonders von K. NISSEN hervorgeht. 

Therapentisch ist kaum etwas zu machen. Zu heilen ist die Anomalie durch 
kein Mittel. Physikalische Prozeduren sind samtlich vergeblich, wenn auch 
warme Bader deutliche Entspannung bringen konnen, wie iiberhaupt die Warme 
jeder Form. Heilgyl'nnastik, insbesondere V"bungstherapie, die man seit THOMSEN 
immer wieder versnchte, hat allenfalls den Erfolg einer gewissen Bewegungs­
schulung, wie sie der intelligente Kranke auch ohne das lernt. Psychische Ein­
fliisse sind gleichfalls nicht wirksam. Von Medikamenten hat man natiirlich 
allerlei versucht. Es ist zu erwarten, daB Scopolamin und von neueren Mitteln 
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Harmin einen mildernden EinfluB auf die myotonische Storung haben werden. 
Gleiches ist wahrscheinlich auch von groBen Atropindosen der Fall. Man diirfte 
aber nur in sehr schweren Fallen zu diesen differenten Mitteln greifen. Natiirlich 
hat man auch Hormonpraparate versucht und behauptet, durch Thyreoidin 
(JENSEN) oder Parathyreoidin (LUNDBERG, MACALLUM) giinstige Erfolge zu 
erzielen. Vom ersteren habe ich in eigenen Fallen niemals Nutzen gesehen. 
BECHTEREW hat von Testisextrakten angeblich Nutzen gesehen; andere Autoren 
haben das nicht bestatigen k6nnen 1. 

III. Myotonische Dystrophie. 
(Atrophische Myotonie.) 

Die myotonische Dystrophie ist erst seit Ende des vorigen Jahrhunderts 
bekannt. J. HOFFMANN, JOLLY, NOGUES und SIROL, PELIZAUS, KORNGOLD, 
S. SCHONBORN u. a. hatten 1896 bis 1900 FaIle von Myotonie mit Muskel­
atrophien beschrieben, ohne allerdings die Typizitat des Leidens recht zu er­
kennen. Ich habe dann 1906 zuerst die absolute nosologische Selbstandigkeit 
des Syndroms gegeniiber der THOMsENschen Myotonie gefordert; R. HIRSCH­
FELD hat dies 1911 gleichfalls getan; ebenso G. GRUND 1913. Der erste Mono­
graph des Leidens wurde HANS STEINERT (1909), der das Syndrom auf Grund 
von 6 eigenen und 20 Fallen der Literatur zusammenfaBte; gleichzeitig (1909) 
erschienen die Mitteilungen von BATTEN und GIBB. Von weiteren wichtigen 
Arbeiten seien die von HANS CURSCHMANN, KENNEDY und OBERNDORF, GREEN­
FIELD, FLEISCHER, GRUND, ROHRER, NAEGELI, HAUPTMANN, NIEKAU u. a. 
genannt. 

Heute liegt die Frage so: trotz schwach begriindeten Widerspruchs (z. B. 
JENDRASSIK, E. TROMNER, STOCKER) ist durch eine groBe klinische und geringe 
anatomische Kasuistik die von mir postulierte Selbstandigkeit der myotoni­
schen Dystrophie einwandfrei bewiesen worden. 

Vorkommen. Die Krankheit galt friiher als selten, da sie nicht erkannt 
wurde. Man bedenke, daB vor 1896 neben und unter den 60 damals beschriebenen 
Fallen von Original-Thomsen kein Fall des STEINERT-CURSCHMANNschen Typus 
bekannt war! Noch 1900 berechnete J. HOFFMANN den Prozentsatz von atrophi­
schen Myotonien auf 9% aller THOMSEN-Kranken (mit denen er sie damals 
noch zusammenwarf) und PELZ 1907 auf 11-12%. Heute glaube ich sagen zu 
diirfen - auch auf Grund reichlicher Erfahrungen beziiglich des Stammlandes 
der THOMSENS, Schleswig-Holstein, daB die myotonische Dystrophie weit 
haufiger und ubiquitarer ist als die THOMSENsche Krankheit. Die erstere 
kommt in Deutschland iiberall vor: ich kenne zahlreiche FaIle und Familien 
aus Schwaben, Baden, Rheinhessen, Pfalz, Sachsen, Thiiringen, Mecklenburg 
und Pommern und habe selbst 20 FaIle genauer untersucht bzw. klinisch beob­
achtet. Es gibt wohl kein deutsches Land, aus dem nicht FaIle gemeldet worden 
waren. Die gr6Bte Morbiditat zeigt anscheinend - wie auch auf anderen Ge­
bieten neuropathischer u. a.Degenerationen - Wiirttemberg: B. FLEISCHER, 
unterstiitzt von NAEGELI und ROHRER, konnteiiber 38 komplette und in­
komplette Falle allein der Tiibinger Augenklinik berichten und stellte hierzu 
bereits 1916 noch 67 FaIle der Literatur zusammen. lch mache darauf auf­
merksam, daB eine analoge auBerordentliche Haufung der Morbiditat von mir 
beziiglich der Syringomyelie und von GANSSLEN beziiglich des hamolytischen 
lkterus auch an schwabischem Krankenmaterial der Tiibinger Medizinischen 

1 Beziiglich der wichtigen neueren Arbeiten von BOETERs und SANDERS verweise ich 
auf den Nachtrag auf S. 483. 
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Klinik festgestellt wurde. Wir haben diese merkwiirdigen Haufungen der Mor­
biditat von angeblichen Raritaten auf Faktoren der Inzucht infolge eigenartiger 
Populationsverhaltnisse zuriickgefiihrt. 

Manner werden weit haufiger befallen als Frauen: ich schatze das Ver­
haltnis der ersteren zu den letzteren auf etwa 5: 1. Dem entspricht die Literatur­
zusammenstellung ROHRERs: 53 mannliche und 9 weibliche Kranke. In FLEI­
SCHERS Material von 38 Fallen iiberwogen iibrigens die Frauen, die mit 24 ver­
treten waren bei nur 14 Mannern. Unter diesen 24 Frauen waren allerdings 
scheinbar viele unvollstandige, leichte FaIle. Es fiel iibrigens auch anderen 
und mir auf, daB die Manner weit mehr komplette und schwere FaIle stellen 
als die Frauen: nur FLEISCHER hat eine Anzahl schwerkranker Frauen ge­
sehen, ich keinen einzigen. Ubrigens ist zuzugeben, daB leichte Formen des 
Leidens bei Frauen diagnostisch noch haufiger iibersehen werden alsbei Mannern. 
Die Zahl der letzteren scheint allen Neurologen auch deshalb relativ groB, da 
sie - neben den Muskeldystrophikern - ein erhebliches Kontingent an "Pro­
fessionellen Kranken" und Klinikreisenden stellten. 

Die Krankheit ist exquisit familiar und vererbbar. FLEISCHER und ich haben 
sie auf 5-6 Generationen zuriickverfolgen konnen. Und zwar findet sich das 
"Betroffensein mehrerer Glieder der gleichen Generation, und zwar mit iiber­
einstimmendem Krankheitstypus (homologe Hereditat) und das Auftreten der 
Krankheit bei Mitgliedern derselben Generation im annahernd gleichen Lebens­
alter [homo chrome Hereditat" (B. FLEISCHER)]' FREY nimmt an, daB sich 
die Anlage, ohne krankhafte Erscheinungen zu machen, durch eine Reihe von 
Generationen latent weiter vererbe, daB dann plOtzlich die Krankheit auf­
trete, in den ersten Generationen geringere, in spateren starkere Erscheinungen 
machend. Nun folgt die weitere Vererbung im dominanten Erbgang. FREY 
nimmt also eine Progression an. Diese wird zwar von anderen neueren Erb­
lichkeitsforschern bekanntlich abgelehnt. Ich stimme jedoch WEITZ zu der 
an der Progression beziiglich der Vererbung der myotonischen Dystrophie fest­
halt. Denn auch nach meiner Erfahrung hat die myotonische Dystrophie mit 
anderen Heredodegenerationen die Progressivitat in der absteigenden Gene­
rationsreihe gemein; insofern, als in alteren Generationen nur einfache senile 
Katarakt, in spateren Friihkatarakt mit sparsamen sonstigen Symptom en 
und in noch spateren Geschlechterreihen vollentwickelte Syndrome der myo­
tonischen Dystrophie vorkommen (FLEISCHER). Auch das HEILBRONNERsche 
Gesetz der zeitlichen Anteponierung findet sich insofern, als mit absteigenden 
Generationen die Krankheit in immer friiheren Lebensaltern einsetzen kann. 
Ihr typisches Ende findet dieser anteponierende ProzeB dadurch, daB die kom­
pletten Falle meist keine Nachkommen mehr erzeugen. Auch das von ORCHANSKI 
aufgestellte Gesetz soIl sich gelegentlich erfiillen, daB die Degeneration der 
Familie die Fruchtbarkeit zunachst steigert, um spater durch friihe Mortalitat 
und noch spater - in der 6.-7. Generation - eintretende Unfruchtbarkeit 
zu erloschen. Einige eigene Beobachtungen stiitzen diese These, u. a. das Bei­
spiel einer Frau mit leichter myotonischer Dystrophie (nachweisbar erst der 
zweiten Generation mit der Krankheit angehorend), die in etwa 10 Jahren 
sieben normale Geburten hatte 1. 

Auch sonstige heterologe Degenerationsmerkmale weisen die Stammbaume 
der Kranken auf: u. a. erhohte Kindersterblichkeit, insbesondere solche der 
Sauglinge auch in landlichen Kreisen; FLEISCHER berichtet iiber merkwiirdige 

1 In eugenischer Hinsicht ware bei der Haufigkeit der psychischen Degeneration, der 
Schwere der korperlichen Verelendung und damit der sozialen Schadigung die gesetzliche 
Sterilisierung derKranken - etwa in fakultativer Form - zu empfehlen. Jedenfalls ist 
die EheschlieBung Kranken beiderlei Geschlechts unbedingt zu widerraten. 
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Haufung der Zwillingsgeburten (in sieben Familien). Auch wurden Epilepsie, 
Psychopathien, Suicide, Tuberkulose u. a. in den Familien gehauft festgestellt. 

In 80zialer Beziehung fiel allen, insbesondere FLEISCHER und mir, auf, 
daB fast aIle Individuen und Familien einfachen landlichen, viel seltener stadti­
schen Familien entstammen, daB sie fast aIle sozial herabsteigen. Ich kenne 
unter meinen Kranken nur eine einzige Familie hi:iheren Standes, ein skandi­
navisches Adelsgeschlecht mit hereditarer myotonischer Dystrophie; auch bei 
diesem Geschlecht fiillt aber der soziale Niedergang auf. 1m ganzen darf man 
sagen, daB das Leiden eine Krankheit des "vierten Standes" insbesondere land­
licher Bevi:ilkerung ist. 

Das Leiden beginnt auch in kompletten Fallen selten vor dem 20. Lebens­
jahr, meist erst Anfang oder Mitte der 20er Jahre; charakteristischerweise 
haben die spater Erkrankten wahrend ihrer Militarzeit in der Regel noch gut 
"funktioniert"; im Gegensatz zu der meist friiher einsetzenden THOMSENschen 
Myotonie, die sich oft wahrend der Rekrutenzeit zuerst auBerte. GRUND, ich u. a. 
haben jedoch vereinzelt FaIle gesehen, die - wohl infolge der Anteponierung 
des Krankheitsbeginns - bereits im Schulalter, mit 8-10 Jahren, erkrankten; 
einer meiner FaIle war bezeichnenderweise Glied der 5. Generation einer solchen 
Familie. Es gibt iibrigens auch schwere FaIle mit Beginn erst im 4. Jahrzehnt. 
DaB leichte und inkomplette, insbesondere Kataraktfalle vorwiegend der auf­
steigenden Generationen, erst in den 40er Jahren, sogar im Prasenium und 
Senium erkranken, wurde bereits erwahnt. 

Eins darf man ziemlich bestimmt sagen: schwere und komplette Fane be­
ginnen nie in friiher Kindheit und im Riickbildungsalter. 

Die Symptomatologie sei durch folgenden eigenen Fall gekennzeichnet: Fritz K., Kuh­
fiitterer, 26jahrig. In der Familie in 3 Generationen FaIle von myotonischer Dystrophie 
in typischer Progredienz, GroBvater litt an Cataracta senilis (Stammbaum s. u.), zwei 
Schwestern leiden an ausgesprochener, eine Schwester an inkompletter myotonischer Dystro­
phie. Ein Bruder litt an Hodenaplasie, war Psychopath und erhangte sieh mit 17 Jahren. 

Pat. wurde normal geboren, hat in der Sehule sehr schlecht gelernt, aber gut laufen und 
turnen konnen. Etwa seit dem 24. Jahr bemerkt er Zeichen der Steifigkeit; wenn er die 
Hande ballt, kann er die Faust schwer wieder offnen. Auch das Gehen sei erschwert; anfangs 
kleben die FiiBe fOrmlich am Boden, er komme nicht yom Fleck. Er habe von jeher schwache 
Muskeln gehabt; seit wann die groben Muskelatrophien an Hals, Schultern und Armen 
aufgetreten sind, weiB er nicht genau. Libido sexualis von jeher schwaeh; seit 2 Jahren 
erloschen. Haare an der Stirn in letzter Zeit ausgefallen; ob er an Gewicht abgenommen 
habe, weiB er nicht. Er sei immer diinn gewesen. Pat. klagt allerlei Magenbeschwerden. 

Befund. MittelgroBer Mann, leidlieh kraftiger Knochenbau. Elender Ernahrungs­
zustand. Physiognomie, fehlendes Fettpolster, Haltung, Bewegung und psychisches Ver­
halten rechtfertigen die Kennzeichnung "Jammerge8talt". Keine Anamie. Beginnende 
Stirnglatze, Augen tief eingesunken. Starke Prognathie. Kinn und Unterkiefer auffallend 
groB. Schilddriise sehr klein. Keine Driisenschwellungen. Mund und Rachen o. B. Herz­
befund normal. Blutdruck 120/75 mm Hg. Lungen-, Pleura- und Zwerchfellbefund (auch 
rontgenologisch) intakt. 

Nervenstatus. Beiderseits Hodenatrophie. Augenuntersuchung: Beiderseits schalen­
formige Triibung der hinteren Corticalis, sonst normaler Befund beziiglich Pupillen, Motilitat, 
Visus, Fundus. Ausgesprochenes myopathisches Maskengesicht. Beiderseits Ptose. Mimik 
vollig starr und unbelebt. Dabei keine groben Lahmungen im Facialisgebiet, aber deutliche 
Atrophie und Abflachung aller Facialismuskeln. Spraehe undeutlieh, verwaschen, klang­
arm, hoch, etwas heiser, ohne Modulation. Zunge nicht atrophiseh, nicht myotonisch (bei 
aktiver Bewegung), aber mit sehr starker mechanischer myotonischer Reaktion behaftet. 
Die iibrigen Hirnnerven und Sinnesorgane intakt, insbesondere Kaumuskeln, Gaumen­
segel usw. 

Beide M. sternocleidomastoideus hoehgradig atrophisch, fast fehlend, ebenso das 
Platysma. 

An den oberen Extremitaten fallt einerseits allgemeine Diirftigkeit der Muskeln auf; 
hochgradig atrophi8ch sind die M. deltoidei, deren Pars aeromialis nahezu ganz fehlt, die 
beiden Biceps und die nahezu vollig geschwundenen M. supinator longus; ebenso atrophisch 
die M. lumbricalis und interossei. An den Beinen besonders ausgesprochene Atrophie der 
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M. quadriceps femoris beiderseits. Nirgends Pseudohypertrophien. Nach starkem Hande· 
druck und nach kraftiger Opposition des Daumens hochgradige myotonische Starre. Die 
ubrigen Armmuskeln, insbesondere die des Oberarmes, sind frei von Myotonie. Beim Gang 
tritt SpitzfuBstellung ein. Die FiiBe kleben formlich am Boden, vor allem nach langerer 
Ruhe. Bei den ersten 4-6 Schritten besteht hochgradige myotonische Starre besonders 
der Wadenmuskeln, die sich dann beim W~itergehen allmahlich lost. Diegrobe Kraft ist 
in allen nichtatrophischen Muskeln - nach "Uberwindung des Myotonus in den genannten­
gut. Keine Ataxie, ROMBERGSches Zeichen negativ. Sensible Storungen bestehen nirgends. 
Die Sehnenreflexe sind uberall auslosbar, wenn auch an den Armen nur schwach. Haut· 
reflexe aIle normal, kein Babinski. CHVOsTEKSches Phanomen deutlich positiv, Trousseau 
negativ; ERBsches Symptom negativ. Sonstige Zeichen von Tetanie fehlen. 

Die elektrische Untersuchung der Muskeln ergab bei faradischer Reizung typische myo­
tonische Reaktion an den Zungenmuskeln, Mm. supinator long., flexor carpiulnaris, opponens 
und Adductor pollicis quadriceps femoris und gastrocnemius. Mechanische myotonische 
Reaktion fand sich auBer an der Zunge besonders stark an den Mm. opponens pollicis, 
biceps, supinator long., pectoralis major, quadriceps femoris, gastrocnemius beiderseits. 
Elektrische myasthenische Reaktion fehlte an den atrophischen und nichtatrophischen 
Muskeln. 

Wa.R. im Blut negativ. Liquor: normaler Druck, sonstiger negativer Befund. Sen­
kungsgeschwindigkeit der Erythrocyten: 8 mm in der Stunde. Blutstatus: Hamoglobin 
89,2%, Erythrocyten 4,16 Mill., Leukocyten 7200, Segmentk. 51 %, Stabk. 12%, 
Lymphocyten 31 %, Eosinophile 2 %, Monocyten 4 %. Rote Blutkorper vollig normal, 
ebenso Thrombocyten. - Serumviscositat und -eiweillkonzentration: normal (1,5,7,135). 

Die ABDERHALDEN-Reaktion ergab schwachen Abbau fiir Hypophyse, Schilddriise, 
schwachste fUr Hoden und Nebenniere, starksten fUr Pallkreas. 

Magensekretion. Nach Probefriihstiick vollige Achylie. 
ROntgenuntersuchung des Magens ergibt normalen Befund, insbesondere keine trage, 

myotonische Motilitat. 
Respiratorischer Stoffwechsel.· Grundumsatz - 5 %. Spezifisch dynamische Eiweill­

wirkung 1 Stunde nach Eiweillkost + 17%, nach 2 Stunden + 8%, nach 3 Stunden + 1,6%, 
also normales Verhalten. 

Adrenalinversuche. Auf Eintraufelung von Adrenalin in den Conjunctivalsack keine 
Mydriasis. Nach Injektion von 0,5 ccm Suprarenin steigt Blutdruck innerhalb 15 Minuten 
um 40 mm Hg und der PuIs um 20 Schlage in der Minute; nach 1 Stunde wieder Ausgangs­
werte. 

Blutzucker: nuchtern 0,082%. 
Sella turcica: normaler Befund. 
Das Herz zeigte bei Rontgenaufnahme und bei Schirmdurchleuchtung keine Abwei­

chungen von normaler Form und Motilitat. 
Elektrokardiogramm. Bei allen A!Jleitungen normaler Befund, insbesondere keine Ver­

langerung des P.R.-Intervalls, der "Uberleitungszeit. 
Das psychische Verhalten des Pat. war im ganzen indolent ruhig und unauffallig. Die 

psychiatrische Exploration (Dr. PRANGE) ergab: Es besteht eine erhebliche Herabsetzung 
aller psychischen Qualitaten. Schon auf intellektuellem Gebiete fallen groBe Lucken auf. 
So muBte der Kranke schon auf der Dorfschule, die er yom 6.-15. Lebensjahre besuchte, 
aus der 2. Klasse einer nur dreiklassigen Schule abgehen, ohne daB er nach Zeugnis seines 
Lehrers auch nur annahernd die Reife dieser Klasse erreicht hatte. Er wurde dann, ohne 
eine eigene Berufsneigung zu auBern, mit Pferdepflege und spater mit Schafhiiten, also 
mit den eiufachsten Arbeiten, beschaftigt. Wahrend des Krieges war er 2 Jahre, angeblich 
als g. v. zum Heeresdienst eingezogen. Wegen seiner volligen militarischen Ungeeignetheit 
ist er dann spater nur als Armierungssoldat verwendet worden. Er erzahlt von dieser Zeit 
mit einer gewissen Lebhaftigkeit, da es offenbar das einzige Mal war, daB er aus seiner 
engen Umgebung herausgekommen ist. Nach seiner Entlassung aus dem Heeresdienst 
wurde er wieder Pferdeknecht und spater Kuhfutterer. 

Bei der Intelligenzpriifung stellt sich heraus, daB er nur seinen Namen schreiben kann 
und nur ganz eiufache gedruckte Worte muhsam zu entziffern imstande ist. Eiufache 
Additionen und Subtraktionsaufgaben werden leidlich richtig gelost; wahrend er bei Multi­
plikations- und Divisionsaufgaben vollig versagt. BeimNachsprechen sechsstelliger Zahlen 
vermag er hochstens die beiden ersten richtig zu wiederholen. Die allgemeinen Kenntnisse 
liegen gleichfalls weit unter dem iiblichen Niveau und reichen bei weitem nicht an die 
Kenntnisse heran, die man selbst in seinem sozialen Milieu verlangen miiBte. Sie kommen 
kaum uber seinen physischen Lebenskreis hinaus. Fiir seine hochgradige Ignoranz ist 
bezeichnend, daB er z. B. Stralsund als die Hauptstadt von Deutschland bezeichnet. Auch 
von den letzten Zeitereignissen hat er nur auBerst durftige Vorstellungen. In seiner Urteils­
bildung folgt er kritiklos fremden Ansichten, die seiner primitiv-egozentrischen Orientierung 
am besten entsprechen. Nach seiner politischen Ansicht gefragt, kann er keine Auskunft 
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dariiber geben. Bei den Wahlen zu den Volksvertretungen "hat er immer das gewiihlt, was 
ihm der Vorsitzende des Landarbeiter-Verbandes gesagt hatte"; dagegen ist ihm im ganzen, 
zumal in gewohntem Milieu, eine gewisse Verschmitztheit und Bauernschliiue, die ihn auf 
seinen Vorteil bedacht sein liiBt, nicht abzusprechen. 

Die Affektivitiit erscheint auffallend monoton und von einer weit unter dem Durchschnitt 
stehenden Intensitiit_ Durch die mehr gefiihlsmiiBig empfundene Unterlegenheit erhiilt 
seine Einstellung der Umgebung g~geniiber etwas Gedriicktes, Verlegenes und Isoliertes, 
mit einer deutlichen Neigung zum Ubelnehmen und MiBtrauen; erst wenn er ein gewisses 
Vertrauen gefaBt hat, kommt er etwas aus ich heraus. Ein vollig Fremder vermag fast 
keine Angaben von ihm zu erhalten. Eine merkliche Affektarmut gibt sich auch bei 
seiner sehr umstiindlichen und weitschweifenden Erziihlung des Suicids seines Bruders 
kund, der keinerlei Gemiitserregungen bei ihm auslost; wiihrend sich seine Mimik gleich 
darauf etwas belebt, als er nach Tanzbodenbesuchen befragt wird. Seine subjektive Stim­
mungslage bezeichnet der Kranke als gut; er selbst will trotz bestiindiger Krankheit, Arbeits­
unfiihigkeit und elender materieller Verhiiltnisse niemals Suicidgedanken gehabt haben. 
Ausgesprochen hysterische oder aggravatorische Ziige treten nirgends hervor. Auch ist das 
Interesse an seiner Krankheit nur relativ gering. Erst durch hiiufige iirztliche Unter­
suchungen wird ein gewisses Interesse an der Krankheit geweckt, das er dann auch bald 
finanziell auszunutzen versteht. 

Die Beobachtung des Pat. zeigte iibrigens bei gleichbleibendem neurologischem Befund 
das Auffallende, daB Pat. trotz Ruhe und guter Nahrungsaufnahme in etwa 5 Wochen keine 
Gewichtszunahme erfuhr. 

Die Symptomatologie ersch6pft sich, wie der obige Fall zeigt, keineswegs mit 
den myotonischen und atrophischen Muskelsymptomen, auch wenn diese, 
in~besondere die letzteren, wohl die konstantesten des Leidens sind, sondern 
wird gekennzeichnet durch die allgemeine und spezielle (insbesondere endokrine) 
Degeneration und Dystrophie der Kranken. 

Dabei ist fUr die Diagnose und Kennzeichnung des Syndroms das stereotype 
Zusammentreffen folgender Kardinalsymptome entscheidend: M uskelatrophien 
wechselnden Umfangs am konstantesten im Gesicht (Facies myopathica), am 
Hals, an den Vorderarmen (Supinator longus); myotonische Storungen (aktive 
und reaktive) gleichfalls wechselnden, oft geringen Umfangs, am ausgespro­
chensten und konstantesten stets an Zunge und Daumenballen; allgemeine 
"Jammergestalt", Stoffwechselstorungen wechselnden Umfangs; Katarakt, 
Stirnglatze, Hodenatrophie, haufig latente Tetaniesymptome (Chvostek), ge­
legentlich Struma, vasomotorische Storungen (Akrocyanose) und Hyperhidrose 
und degenerative psychische Veranderungen ohne Neigung zur Progredienz. 

Natiirlich k6nnen die einzelnen Symptome in ganz verschiedenem AusmaB 
und Verhaltnis auftreten, bald dominieren die atrophischen, bald die myotoni­
schen Storungen. bald die inkretogenen und diejenigen des Stoffwechsels und 
der Psyche. Und jede einzelne dieser Symptomgruppen kann auch erheblich 
zurucktreten, ja fehlen; sogar die Muskelatrophien und das myotonische Syn­
drom, wie wir sehen werden. Angesichts dieser Vielfaltigkeit im Verhaltnis 
der verschiedenen Symptomkomponenten erscheint es mir muBig, die eine 
oder die andere als "primar" zu betrachten; ROHRER glaubte z. B. unter den 
82 von ihm zusammengestellten Fallen 33 als primar dystrophisch und 33 als 
primar myotonisch auffassen zu durfen. So schematisch darf man diese FaIle 
nicht beurteilen. DafUr sind sie doch allzu polymorph. Trotzdem ist die oben 
skizzierte Vereinigung der Storungen (fUr den Erfahrenen) ungeachtet aller 
quantitativen und qualitativen Variationen so charakteristisch, daB das Krank­
heitsbild stets erkannt werden sollte, wenn auch bei ganz inkompletten Fallen 
gelegentlich die Diagnose erst nach Kenntnis kompletter und typischer FaIle 
der gleichen Familie gestellt werden kann. 

Muskelatrophien. Am haufigsten sind sie im Gesicht, und zwar in ganz 
typischer Verteilung. Atrophie und Parese bevorzugen in erster Linie die Ring­
muskeln von Augen und Mund. Der AugenschluB ist unvollkommen; die 
Kranken schlafen mit nicht fest geschlossenen Lidern. Auch Ptose ist nicht 
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selten, die Schwache des Musculus orbicularis oculi uberwiegt aber meist. Mund­
spitzen, Backenaufblasen, Pfeifen ist erschwert oder unmoglich; ebenso in 
schweren Fallen das Aussprechen aller Lippenlaute. Etwas weniger pflegt die 
Nasen-Mundwinkelmuskulatur zu leiden, am wenigsten die der Stirn. Auch 
das Platysma kann atrophisch sein. Dazu kommt, urn die Kummerlichkeit 
der Physiognomie zu vollenden, der ganz konstante abnorme Fettschwund im 

Abb. 21. Schwerer famiJiarer Fall von Abb. 22. 43jahriger Mann mit myotonischer Dystrophie, 
myotonischer Dystrophie. Facies, hochgradige Muskelatrophien, GIatze ,keine Kachexie. 

Myopathica, Ptose, GIatze. 

Gesicht: die Fettpolster der Backen, der Augenhohlen und der Schlafen schwin­
den in der Regel relativ noch starker als an anderen Korperteilen [z. B. am 
Bauch (F. KRAUSE und ELLENBECK)]. 

Durch das Zusammentreffen von Atrophie in mimisch wichtigsten Facialis­
muskeln und Ptose mit jenem Fettschwund wird das charakteristische "myo­
pathische Maskengesich~" hervorgerufen. Diese dem Leiden eigene Physiognomie 
wird nun nicht nur durch die Amyotrophie an sich, sondern - gelegentlich 
nachweisbar - durch die fur die mimische und sonstige Motilitat so abtrag­
liche Mischung von Myotonie und Schwache hervorgerufen. 
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Von anderen Muskeln im Bereich von Kopf und Gesicht sind besonders 
die Kaumuskeln Masseter und Temporalis oft sehr schwach und atrophisch, 
vor allem fehlten die Temporales nicht selten ganz (FLEISCHER). Die Schwache 
betrifft auch gelegentlich die Musculi pterygoidei. Die Fixierung des Mandibular­
gelenkes ist durch Muskelatrophie bisweilen so gelockert, daB habituelle Unter­
kieferluxationen eintreten. Auch die Gaumensegelmuskeln sind oft atrophisch 

und paretisch; ALBRECHT schildert sie in 
schweren Fallen als schwimmhautartig und 
papierdunn; daher die nasale Sprache und 
gelegentliche Schluckstorungen der Kranken. 
Die Wand der Speiserohre erwies sich bei 
osophagoskopischer Untersuchung als ab­
norm schlaff, also wohl gleichfalls atrophisch 
(ALBRECHT). Die Zunge ist nur sehr selten 
atrophisch. Die Bulbusmuskeln sind stets 
intakt; Doppeltsehen fehlt in reinen Fallen. 
Ebenso bleiben Pupillen und Augenhinter­
grund normal. 

Die Kehlkopfmuskeln sind gleichfalls 
bisweilen gestort; ALBRECHT sah, daB die 

Abb.23. Myotoniscbe Dystrophie (Fall Abb.24. Fall einer 35jahrigen Frau mit myotonischer 
Nasel) , hochgradige Facies. Myopathica, Dystrophie, Maskengesicht, 

Kachexie, psychische Degeneration. 

Stimmbander bei der Phonation einen ovalen Spalt zwischen sich lieBen, 
ohne daB eine grobe Bewegungsstorung sich nachweisen lieB. Auch ich habe 
in meinen Fallen eigentliche Stimmbandlahmungen vermiBt. Die Sprache der 
Kranken ist fast stets grob verandert; FLEISCHER fand sie unter 30 Fallen 
25mal gestort; meist ist sie naselnd, schwach, monoton, etwas heiser und hoch , 
bei starkerer Parese der Lippen und Myotonie der Zunge wird sie sehr undeut­
lich, "nuschelnd" und verwaschen; ahnlich der einer beginnenden (nicht schweren) 
atrophischen Bulbarparalyse. Zu der Eigenart der Physiognomie der Kranken 
gehoren ubrigens auch die haufige Prognatie und Lange bzw. GroBe des Kinns 
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und Unterkiefers. Auf die Zahne ist kaum geachtet worden. Ich habe nicht 
den Eindruck besonderer oder gar spezifischer degenerativer Veranderungen. 

Von den Halsmuskeln sind vor allem der M. sternocleidomastoideus sehr oft 
atrophisch; in der Tabelle von FLEISCHER-RoHRER (30 FaIle) findet sich 19mal 
ihre Atrophie vermerkt. Auch in meinen eigenen Fallen waren sie neben dem 
M. supinator long. am haufigsten befallen: unter 18 Fallen, uber die ich genaue 
Aufzeichnungen besitze, 14mal. Die ubrigen Halsmuskeln, sowohl des M. tra­
pezius, als auch das Platysma, die scaleni u. a. sind weit seltener befallen. 
Auch die M. erectores cervi cis sind meist intakt. Dagegen werden die M. erec­
tores trunci gelegentlich befallen; sowohl gebuckte als auch lordotische Hal­
tungsanomalien kommen vor, gelegentlich auch Skoliosen. 1m ganzen sind 
aber Rucken- und Stammuskeln relativ wenig befallen. Von den oberen Ex­
tremitaten sind am haufigsten die Vorderarme und Hande amyotrophisch: Unter 
B. FLEISCHERS (zum Teil sehr leichten) 30 Fallen finden sich in 15 Fallen dort 
Muskelschwund vermehrt. Auch in meinen 18 Fallen fand sich 15mal Atrophie 
eines oder mehrerer Unterarmmuskeln, sowohl der Flexoren als (noch ofter) der 
Extensoren. In allen diesen 15 Fallen war der Supinator longus am starksten 
befallen und fehlte in vielen Fallen ganz. Auch die kleinen Handmuskeln waren 
sehr oft atrophisch, etwa in 14 Fallen, wenn auch oft nicht in dem MaBe, wie 
der Supinator longus und die Unterarmmuskeln; besonders schienen mir die 
Interossei und lumbricales beteiligt, weniger der (besonders oft myotonische) 
Daumenballen. Die Oberarme waren seltener, nur 9mal, mitbeteiligt, am hau­
figsten noch der M. biceps und der Schultergurtel am wenigsten, nur in 2 Fallen 
(Atrophie der Deltoidei und pectorales). 

Von den unteren Extremitaten waren in meinem Material die Oberschenkel 
(Quadriceps) nur zweimal mitbeteiligt, wahrend die Unterschenkel, besonders 
die Peroneusgruppe 8mal Atrophien und entsprechende Paresen aufwiesen. 
Ausgesprochene Atrophien der kleinen FuBmuskeln mit entsprechender Defor­
mierung fand ich nur 4mal. Die Atrophien zeigten also am haufigsten Gesichts-, 
Vorderarm-, Hand- und Peronealtypus. Das entspricht auch ganz den Be­
funden von STEINERT, FLEISCHER, ROHRER, HAUl'TMANN u. a. Naturlich 
wechselt Intensjtat und Extensitat des Muskelschwundes - zumeist dem Fa­
milientyp der Kranken entsprechend - sehr; bis zum scheinbar volligen Fehlen 
der Amyotrophie. 

Die Myotonie der FaIle ist gleichfalls von wechselndem Umfang, wie schon 
H. STEINERT betonte. Nur selten ist sie soubiquitar wie bei der THOMsENschen 
Krankheit, viel haufiger auf einzelne Muskeln beschrankt. Aktive myotonische 
Starre, besonders bei Losung und Wiederholung der ersten energischen Be­
wegung, fand ich besonders oft in den Muskeln des Faustschlusses, vor allem 
auch dem Adductor und Opponens pollicis. Auch FLEISCHER notierte Myotonie 
des Faustschlusses in 24 unter 30 Fallen. Man darf - auch auf Grund der an­
deren FaIle der Literatur - sagen, daB am FaustschluB die aktive Myotonie 
dieser Kranken erkannt werden kann, falls sie uberhaupt da ist. Auch an der 
Zunge ist aktive Myotonie nicht selten; in den Facialismuskeln kommt sie in 
schweren Fallen auch relativ oft vor. Auch in den unteren Extremitaten, vor 
allem in den Wadenmuskeln, ist sie ziemlich oft vorhanden und fUhrt zur typi­
schen myotonischen Gehstorung. Gelegentlich zeigt auch das Zwerchfell aktive 
myotonische Storung bei forcierter Atmung; fast niemals die Augenmuskeln. 

Von den reaktiv myotonischen Symptomen findet sich die mechanisch aus­
ge16ste myotonische Dauerkontraktion besonders oft an Thenar, Hypothenar 
und Zunge. Wenn man diese Reaktion sucht, so klopfe man stets auf diese 
Muskeln! Auch FLEISCHER notiert an Thenar, Hypothenar und Zunge die 
meisten positiven Reaktionen. Nur einmal - unter 30 Fallen - fand er 
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positive mechanische myotonische Reaktion an fast allen Muskeln. Die Unter­
suchungen von NAEGELI, ROHRER, HAUPTMANN, GRUND, R. HIRSCHFELD u. a. 
kamen zu ahnlichen Ergebnissen. 

Die elektri8che, d. i. faradi8che myotoni8che Reaktion findet sich in den gleichen 
Muskeln am haufigsten, wie die mechanisch ausgeloste, also an Zunge und 
Daumenballen; am seltensten iibrigens in den atrophischen Muskeln. An den 
unteren Extremitaten zeigen sie die M. gastrocnemii noch am haufigsten. Es 
gibt aber Falle, in denen man an fast allen Extremitatenund Gesichtsmuskeln 
positive myotonische Reaktion findet. Sie sind aber nach anderer und meiner 
Erfahrung relativ selten. Uber die seltenen Falle mit minimaler oder gar fehlen­
der aktiver und reaktiver Myotonie wird in einem spateren Abschnitt die Rede 
sein. Sonstige Veranderungen der elektrischen Reaktionen der Muskeln sind 
wenig bemerkenswert. Echte Entartungsreaktion haben STEINERT und ich 
an atrophischen Muskeln nicht beobachtet; gleiches berichten GRUND, HAUPT­
MANN u. a. Ich fand an diesen Muskeln vielmehr nur quantitative Verande­
rungen, also Herabsetzung der direkten und indirekten faradischen und galvani­
schen Reaktionen. In seltenen Fallen haben H. STEINERT und ich friiher an 
atrophischen Muskeln dieser Kranken die myasthenische Reaktion gefunden. 
Sie ist aber, wie mich die diesbeziiglichen negativen Falle der letzten 10 Jahre 
lehrten, absolut nicht typisch fiir das Leiden, sondern ein zufalliger Ausnahme­
befund. 

Neben den rein myotonischen und atrophisch-paretischen Storungen be­
stehen nun bei nicht wenigen Fallen mehr oder minder ausgesprochene atakti8che 
Verandertingen der Motilitat, vor allem des Ganges, iiberhaupt der Beinbewe­
gungen. Bereits H. STEINERT hat von tabiformen Symptomen des Leidens 
gesprochen. Auch in meinen Fallen war eine gewisse Ataxie des Ganges, 
ROMBERGSches Phanomen und sonstige Gleichgewichts- und Koordinations­
storungen nicht selten. Auch in FLEISCHERS Fallen findet sich 4- bis 5mal 
Unsicherheit" des Ganges vermerkt; ebenso in vielen anderenKrankengeschichten 
der Literatur. (Das anatomische' Scibstrat dieser Storung wird uns noch be­
schiiftigen. ) 

Dieser Ataxie gemaB sind nun auch Storungen der Sehnenreflexe auffallend 
haufig bei dem Leiden: ich fand unter 18 Fallen 9mal alle Sehnen- und Periost­
reflexe oder wenigstens Achilles- und Patellarreflexe vollig erloschen; und in 
4 Fallen nur den Achillessehnenreflex aufgehoben. Also nur 5 meiner Falle 
waren frei von groben Reflexverlusten. Auch in dem FLEISCHERschen Material 
findet sich in 7 Fallen Fehlen der beiden Sehnenreflexe (oder eines derselben) 
an den Beinen erwahnt. Gleiches berichten bereits H. STEINERT und spater 
NAEGELI, ROHRER, HAUPTMANN, R. HIRSCHFELD u. a. Das Fehlen von Sehnen­
reflexen insbesondere an den unteren Extremitaten gehort also zu den haufigen 
und typischen Symptomen des Leidens. Dagegen fand ich die Hautreflexe 
niemals nennenswert verandert, meist sogar lebhaft. Das gilt von Bauch­
decken-, Cremaster- und Sohlenreflexen. Niemals fand ich einwandfreien 
Babinski. In der Literatur finde ich, soweit die Hautreflexe beriicksichtigt 
werden, gleiches, d. i. normales Verhalten. Einzelne entgegengesetzte Be­
funde scheinen mir wenig iiberzeugend. Analoges gilt von den sensiblen Sto­
rungen der FaIle. R. HIRSCHFELD, GRUND, HAUPTMANN und ich haben nie­
mals sichere, sensible Storungen gefunden. Die 2 oder 3 FaIle, die mir solche 
angaben, waren viel untersuchte "Professionelle", die wohl "iatrogene" Arte­
fakte wiedergaben. Ihre Hypasthesien wurden zumeist auch als geometrisch 
begrenzt, wie bei Hysterischen, angegeben. Bei noch nicht untersuchten "virgi­
nellen" Fallen habe ich niemals GefUhlsstorungen fiir irgendwelche Qualitaten 
gefunden. FLEISCHER hielt iibrigens die sensiblen Storungen fUr so irrelevant, 
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daB er sie nicht einmal erwahnt. Sie gehoren meines Erachtens nicht zu dem 
typischen Bilde des Leidens; auffallenderweise, wie zugegeben werden muB, 
angesichts der nicht seltenen sonstigen tabiformen Symptome. 

Die mechanische Erregbarkeit des N. facialis, das CHVOSTEKsche Phanomen, 
wurde in vielen Fallen gepruft und nicht selten erhoht gefunden; in meinem 
Material war der "Chvostek" in 4 Fallen mehr oder minder stark positiv; 
unter FLEISCHERS 30 Fallen Smal. Auch andere Autoren fanden dies Stigma 
der latenten Tetanie bisweilen gesteigert, ubrigens keineswegs regelmaBig oder 
in der uberwiegenden Zahl der FaIle. Galvanische Ubererregbarkeit der motori­
schen Nerven (das ERBsche Phanomen) fand ich nur in einem FaIle. Echte 
Tetanieanfalle sind sicher auBerst selten. Wie andere Degenerative simulieren 
solche Kranke aber auch gelegentlich tetanische Anfalle, wie ich selbst beob­
achtete; den Angaben uber echte Tetanieanfalle solcher Kranker stehe ich 
etwas skeptisch gegenuber. 

Die Stigmata der latenten Tetanie fUhren folgerichtig zur Betrachtung der 
ubrigen vielfaltigen endokrinen Symptome des Leidens. Bei weitem am haufig­
sten ist die Atrophie der Hoden und Nebenhoden, die ich in fast allen meinen 
Fallen fand. Sie ging mit mehr oder minder volligem Ruckgang der Sexual­
funktionen, also der Libido und Potenz, einher, dagegen fast nie mit Ausmerzung 
der sekundaren Geschlechtsmerkmale; insbesondere bleiben Bart- und Korper­
behaarung erhalten; eunuchoider Hochwuchs oder Fettleibigkeit, hohe Stimme 
usw. wurden fast immer vermiBt. Erworbene homosexuelle Einstellung scheint 
eine Ausnahme zu sein (KRAUSE und ELLENBECK). Auch die meisten anderen 
Autoren betonen die Haufigkeit der Hodenatrophie. Nur FLEISCHER registriert 
sie auffallend selten, nur in 5 von 30 Fallen. Auch er und andere haben bei 
Frauen haufig ErlOschen der Menses und vorzeitige Involution der Genitalien 
beobachtet; gelegentlich auch cystische Entartung der Ovarien (R. HIRSCH­
FELD). In schweren Fallen bleiben die kranken :Frauen ledig oder leben in 
steriler Ehe. DaB in leichten Fallen auch normale Sexualitat und hohe Kinder­
zahl der Frauen vorkommen kann, habe ich oben erwahnt. In den meisten 
Fallen sind Atrophie und Funktionsausfall der Keimdrusen sicheres Produkt 
der Krankheit bei vorher Gesunden. In einigen Fallen fand ich aber die Angabe 
der nie entwickelten Sexualitat; hier lag der Verdacht der kongenitalen Dys­
oder Aplasie nahe. JedenfaIls ist die Genitalatrophie ein sehr haufiges, wichtiges 
und dabei fruhes Symptom der myotonischen Dystrophie und keineswegs, wie 
PERITZ glaubte, der Ausdruck zunehmender Kachexie. 

Von weiteren einwandfreien endokrinen Symptom en sei der Schilddruse 
gedacht. Viele Autoren haben Veranderungen derselben beschrieben (NAEGELI, 
ROHRER, HAUPTMANN u. a.). FLEISCHER registriert in seinem uber die Halfte 
weiblichen Material14mal Kropfbildung; d. i. die Halfte aller FaIle war kropfig. 
In 9 Fallen war die Schilddruse verkleinert oder nicht palpabel. Andere Autoren, 
auch ich, haben viel seltener Strumen bei den Kranken beobachtet. Ich glaube, 
daB ihre Haufigkeit im Tubinger Material doch erheblich von der groBen Struma­
morbiditat des schwabischen Gebirges beeinfluBt wird. Auch ausgesprochene 
Atrophie der Schilddruse haben andere und ich nur selten gesehen. Einen als 
Thyreohypoplasie zu deutenden Zustand sah ich nur einmal. NAEGELI gibt 
dagegen an, haufiger hypothyreoide Symptome gesehen zu haben. Eigentliche 
Basedowsymptome habe ich niemals beobachtet; FLEISCHER erwahnt auch, 
was angesichts seines groBen Strumamaterials wichtig ist, keine thyreotoxi­
schen Symptome seiner FaIle. DaB auch der meist herabgesetzte respiratorische 
Stoffwechsel gegen solche spricht, sei vorgreifend hier bemerkt. 

Ein ungemein haufiges Symptom ist ferner die Katarakt. Sie beginnt bei 
den im Alter zwischen 20 und 35 J ahren stehenden Kranken gewohnlich "in 
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der hinteren Corticalis mit Triibung des hinteren Pols und sternformigen radiaren 
Auslaufern, dann mit ahnlichen Triibungen in den vorderen Rindenschichten 
und mit einer gleichzeitigen, mehr diffusen, in den verschiedensten Schichten 
der Linse sich findenden feinsten punktformigen Triibungen. Die Katarakt 
entwickelt sich ziemlich rasch zur totalen weichen Katarakt mit einem, dem 
jugendlichen Alter entsprechenden kleinen Kern" (B. FLEISCHER). Meist ist 
sie doppelseitig. Der Star wird demgemaB von FLEISCHER u. a. nicht als 
identisch mit dem Tetaniestar, wie ihn SPERBER, A. PETERS u. a. geschildert 
haben, aufgefaBt, also auch nicht als einseitig hypoparathyreogen; hingegen 
wird eine inkretogene Genese unklarer Art von FLEISCHER u. a. doch an­
genommen. Die urspriingliche Deutung dieser Katarakt als Glasblaserstar 
(R. HIRSCHFELD) kann als widerlegt gelten. Der Star dieser Kranken, der 
auch von KENNEDY, H. STEINERT, HANS CURSCHMANN, OBERNDORF, GREEN­
FIELD, R. HIRSCHFELD, J. HOFFMANN u. a. beobachtet wurde, ist relativ haufig. 
J. HOFFMANN schatzt 1912, daB er in 10% der Falle vorkame. Nach den Beob­
achtungen von FLEISCHER ist jedoch die Zahl der (verschiedenartigen) Kata­
rakte bei den Kranken und ihren Familien zweifellos weit groBer; von seinen 
- allerdings zur Augenklinik gekommenen - 30 Kranken litten 29 an Star 
verschiedener GroBe und Reife. 1m ganzen hat FLEISCHER sogar 38 Falle von 
Katarakt bei myotonischer Dystrophie bzw. in derartigen Familien festgestellt. 
Auch in meinen Fallen war die Zahl der mit Star komplizierten groBer als 10 % ; 
gleiche Beobachtungen finden sich auch bei anderen Autoren. 

J. HOFFMANN und auch GREENFIELD hatten nun beobachtet, daB in Fa­
milien mit myotonischer J)ystrophie neben dystrophischen Mitgliedern mit 
Katarakt auch Dystrophiker ohne Star und vor allem scheinbar ganz Gesunde 
mit praseniler Katarakt vorkamen. Hieraus schlossen die Autoren mit Recht, 
daB ein innerer Zusammenhang zwischen Dystrophie und Katarakt bestehen 
miisse. Diese Tatsache wurde nun durch die Familienforschungen B. FLEI­
SCHERB bestatigt, der als gesetzmaBig konstatierte: prasenile (also nicht streng 
spezifische) Katarakte treten in der der (kompletten) myotonischen Dystrophie 
vorausgehenden Generation ohne sonstige Zeichen dieser Degeneration, und 
zwar meistens in hoherem Alter, als dem Ausbruch der myotonischen Dystrophie 
zukomme, auf; und in noch hoheren Generationen kamen einfache senile Ka­
tarakte (gleichfalls ohne sonstige dystrophische Symptome) haufig vor. Fol­
gender (schematischer) Entwicklungsgang konnte daraus resultieren: der ge­
sunde GroBvater erkrankt mit 65 Jahren an gewohnlichem Altersstar, der nicht 
oder nur inkomplett dystrophische Sohn mit 45 Jahren an praseniler Katarakt 
und der Enkel mit 20 Jahren an kompletter myotonischer Dystrophie und 
spezifischer (s. 0.) Katarakt. 

Die Katarakte dieser Kranken sind iibrigens der Operation gut zuganglich; 
B. FLEISCHER hat iiber 23 derartige Falle im Alter zwischen 25 und 41 Jahren 
meist doppelseitig mit Erfolg operiert. Jedenfalls darf man aus der Haufig­
keit der verschiedenartigen Katarakte in diesen Familien den SchluB ziehen, 
daB der Augenarzt von nun ab unter Katarakten unklarer Genese und pra­
seniler Entstehung die myotonische Dystrophie diagnostisch stark beriick­
sichtigen muB. Man bedenke, daB das groBte bekannte Material an myotonischer 
Dystrophie von der Tiibinger Augenklinik gesammelt wurde! 

Von weiteren endokrin gedeuteten (aber nicht als solche bewiesenen) Sym­
ptomen sei der Stirnglatze der mannlichen Kranken gedacht. lch habe sie etwa 
in 3/4 der Falle beobachtet; von STEINERTS 7 Fallen waren 6 friihzeitig kahl. 
Auch bei FLEISCHERS 30 Fallen finden wir dies Symptom etwa 8mal vermerkt. 
Die meisten Autoren fanden ahnliche Haufigkeit der Stirnglatze bei ihren 
mannlichen Kranken. Dbrigens kommt auch fast totale Kopfkahlheit vor 
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(insbesondere familiar) und ebenfalls gut erhaltener Haarwuchs. Auch bei 
weiblichen Patienten haben andere und ich Diinnwerden des Kopfhaars am 
Vorderhaupt beobachtet, im ganzen aber seltener und geringer, als bei mann­
lichen Dystrophikern der gleichen Familien. 

Ubrigens verIaufen diese Stirnglatzen ohne sonstige typisch inkretogene 
Veranderungen der Behaarung: wie bereits bemerkt, leiden Bartwuchs, Brauen 
und Cilien und die'· Korperbehaarung in der Regel nicht; ich sah sogar auf­
fallend starken Bartwuchs bei total glatzkopfigen Dystrophikern. Auch bei 
weiblichen Kranken finden sich Haaranomalien nicht, auch kein besonders 
haufiger Frauenbart. Friihes Ergrauen wurde gelegentlich beobachtet, von 
mir iibrigens nicht. 

Gelegentlich wurden atrophische Hautveranderungen beschrieben (NAEGELI, 
ROHRER); R. HIRSCHFELD beobachtete ausgebreitete "Gerodermie" bei einer 
Kranken. Auch abnorme Pigmentationen kommen vor. 1m ganzen habe ich 
nicht den Eindruck, daB Hautveranderungen haufig oder gar spezifisch sind. 
Gleiches gilt von den von ROHRER zuerst beschriebenen Knochenatrophien. 
lch habe sie, auch rontgenologisch untersuchend, in keinem meiner FaIle ge­
sehen; HIRSCHFELD u. a. haben sie ebenfalls vermiBt. In manchen Fallen 
sahen FLEISCHER, R. HIRSCHFELD und ich Lordosen und Kyphosen; iibrigens 
schein bar ohne grobere Veranderungen der Knochensubstanz. Die Haltung 
der Kranken ist meist etwas lordotisch und schlaff. An den Nageln sind keine 
regelmaBigen und groberen Veranderungen zu finden. 

Der Stoffwechsel der Kranken ist zweifellos nur selten intakt; was schon 
rein auBerIich aus der Tatsache hervorgeht, daB die myotonische Dystrophie 
fast stets zur allgemeinen Verelendung und Kachexie fUhrt. Das zeigt sich 
sofort in der typischen Jammergestalt dieser Leute, die ganz verschieden ist 
yom athletisch-robusten Typus der THOMsEN-FaIle. Die Leute sind auch, wie 
ich haufig beobachtete, durch die mehrwochentliche reichliche Ernahrung der 
Klinik' fast niemals zur Gewichtszunahme zu bringen. Den Grundumsatz der 
kompletten FaIle fand ich in mehreren Fallen maBig bis erheblich (bis minus 
33%) reduziert, H. ZONDEK und MAAS, J. CHRISTENSEN, KRAUSE und ELLEN­
BECK, R. HIBSCHFELD u. a. haben gleiches konstatiert. In einigen anderen 
Fallen (W. BERG an meiner Klinik, MAAS und HAASE) wurde aber auch normaler 
Ruheumsatz gefunden. 

Die spezifisch-dynamische EiweiBwirkung fanden mein Mitarbeiter G. DEUSCH 
und O. MAAs u. HAASE gelegentlich reduziert bis fehlend; W. BERG konstatierte 
aber in einem kompletten Fall ganz normale Werte. Auf Muskelarbeit trafen 
MAAs und H. ZONDEK abnorme Steigerung des Niichternumsatzes, die jedoch 
nach dem negativen Befunde eines Falles von R. HIBSCHFELD kein typisches 
Symptom sein kann, an. Zusammenfassend darf man sagen: die Mehrzahl der 
Dystrophiker zeigt maBige Senkung des Grundumsatzes bei nicht konstanter 
Verminderung der spezifischen dynamischen EiweiBwirkung. Diese Stigmata 
reichen also fUr etwaige hypothyreogene und prahypophysare Deutungen 
nicht hin. 

Sonstige Stoffwechselveranderungen sind gleichfalls nicht konstant. MAAS 
u. H. ZONDEK konstatierten in einem FaIle im Stoffwechselversuch erhohte 
Salzausscheidung, normalen Ca und P 20 3-Umsatz, aber starke Erniedrigung 
des N-Umsatzes bei iibrigens erheblicher Verminderung des Gaswechsels. Die 
SerumeiweiBwerte unserer FaIle waren normal. lch fand in einem schweren 
FaIle normale Elutkreatininwerte, wahrend japanische Autoren (MIKAMO und 
KUSUMUTO) vermehrtes Kreatinin im Harn fanden. R. HIRSCHFELDS Fall 
zeigte normale Calcium- und Kaliumwerte im Elute; hingegen fanden FAURE­
BEAULIEU und DESBUQUOIS Hypokalzamie, Alkalose und verminderte Elut-
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phosphate. R. HIRSCHFELD fand normale Chlorwerte im Harn, O. MAAS und 
H. ZONDEK auffallend hohe. Die Wasserausscheidung war im FaIle HIRSCH­
FELDS verlangsamt, in dem unserigen normal. Die alveolare Kohlensaurespan­
nung erwies sich als normal und wurde durch Arbeit nicht abnorm gesteigert. 

Ich referiere diese Ergebnisse,· ohne zu ihnen Stellung zu nehmen. Denn die 
Untersuchungen sind einerseits numerisch noch nicht geniigend, und anderer­
seits ihre Resultate noch zu widersprechend, als daB sich irgendwelche Schliisse 
auf etwaige spezifische Stoffwechselstarungen ziehen lieBen. 

Die sekretorische Magenfunktion fand ich in einigen Fallen normal, in anderen 
herabgesetzt, die motorische Funktion (im Rontgenbilde) normal. 

Die Harnuntersuchung unserer FaIle ergab iibrigens stets normales Verhalten, 
niemals grob krankhafte Bestandteile. 

Das Blut zeigte in keinem der FaIle der Literatur und eigener Beobachtung 
Veranderungen: Hamoglobin, rote und weiBe Zellen ergaben normale Werte; 
desgleichen die Thrombocyten. Die Leukocytenformel war - abgesehen von 
der konstanten Lymphocytose der Degenerierten - durchaus normal. Die 
Senkungsgeschwindigkeit der roten Blutkorper war weder erhoht noch ver­
mindert. Die Wa.R. stets negativ. Ubrigens waren in den auf den Liquor unter­
suchten Fallen auch die Liquorverhaltnisse stets intakt. 

Herz und Kreislauf sind seltener Objekt grober Starung. In einzelnen Fallen 
fanden O. MAAS und H. ZONDEK und ich Brachykardie und Hypotonie des 
Blutdrucks (z. B. 90 systolische, 60 diastolische). Dabei habe ich mich von 
groberen perkutorischen, auskultatorischen und rontgenologischen Verande­
rungen des Herzens nie iiberzeugen konnen. Allerdings fielen uns einige Kranke 
durch ausgesprochene hypoplastische Herzform auf. Die Peripherie zeigte nicht 
selten Anomalien; besonders haufig ist Acrocyanose der Hande, seltener Angio­
spasmen. 1m Elektrokardiogramm fanden MAAS und H. ZONDEK und ich 
erhebliche Verlangerung des P -R - Intervalls, die ich als wirkliche Ver­
langerung der Uberleitungszeit deutete. MAAS und ZONDEK glaubten bei ihrem 
gleichen Befunde nicht an eine echte Verlangerung derselben, sondern nahmen 
eine eigenartige Funktionsanomalie des Herzmuskels an, vermutlich in Gestalt 
einer anormalen Erhohung seiner Reizschwelle. In anderen Fallen haben wir 
iibrigens diesen elektrokardiographischen Befund nicht erheben konnen. Er 
scheint also, wie andere Anomalien, nicht typisch zu sein. 

Endlich die Reaktivitiit des sympathisch-parasympathischen Systems. Ohne 
auf die iiberwundenen Begriffe "Vagotonie" "Sympathicotonie" von EpPINGER 
und HESS einzugehen, sei festgestellt, daB allgemein gesteigerte Empfindlichkeit 
gegen Adrenalin einerseits und Pilocarpin und Atropin andererseits in meinen 
Fallen fehlte, und daB auch lokale Uberempfindlichkeit (etwa der Pupille gegen 
Adrenalin) nicht vorhanden war. Auch die korperlichen Stigmata der Sym­
pathico- und Vagotonie (Lymphocytose, Eosinophilie, Superaciditat usw.) 
fehlten. Aus diesen negativen Befunden ist natiirlich kein pathogenetischer 
SchluB zu ziehen, auch kein SchluB auf eine bestimmte inkretogene Bedingtheit 
des Leidens. Nur darf man wohl annehmen, daB bestimmte vorwiegend mono­
glandulare Zustande (Hyperthyreosen, Hypothyreosen, Hypadrenalismus, latente 
Tetanie usw.), die ganz bestimmte ReaktionElll auf jene Pharmaca geben, bei 
der myotonischen Dystrophie als endokrine "Hintergriinde" keine wesentliche 
Rolle spielen. 

Psychische Veriinderungen sind, wie bereits hervorgehoben, bei den Kranken 
sehr haufig, nahezu konstant. 1ch glaube zuerst darauf hingewiesen zu haben, 
daB der korperlichen Dystrophierung fast immer psychische Degeneration 
entspricht, und zwar wechselnd in Form und MaB. Die meisten Kranken waren 
maBig begabt, manche weit unter dem Durchschnitt, waren Hilfsschiiler, 
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"krochen" in primitivsten Berufen "unter" oder vagabundierten oder wurden 
professionelle Kranke. Gelegentlich, wenn auch sehr selten, wurde auch aus­
gesprochener Schwachsinn beobachtet. Doch kenne ich auch Kranke, in deren 
familiiiren Typus eine gewisse, bescheidenem biirgerlichen Niveau entsprechende 
geistige und kulturelle Hohe verbIieb. 1m ganzen aber gehen diese Dystrophiker 
- weniger im Individualleben als in absteigenden Generationen - geistig und 
damit auch sozial immer mehr zurUck, verarmen und verelenden auch als Mit­
glieder der Gesellschaft. Charakterlich und ethisch sind sie, wie auch FLEISCHER 
betont, meist unerfreulich: unliebenswiirdig, miirrisch, eigensinnig, ohne Anhiing­
lichkeit und Dankbarkeit; nicht selten reizbar und querulierend; dabei gelegent­
lich frech und dummdreist. Affektiv scheinen sie im ganzen wenig erregbar, 
zum Tell liegt dieser Eindruck aber auch an der Unbeweglichkeit ihrer myo­
pathischen Mimik. Zwangsaffekte wurden scheinbar nicht festgestellt. V"brigens 
wurden von mir und anderen auch ganz brave und biedere Leute beobachtet; 
jedenfalls Leute (wiederum in familiiirem Auftreten), die charakterlich unauf­
fiillig und leidlich sympathisch wirkten. 

Alles in allem sind - im Gegensatz zur Familienkrankheit des alten Dr. 
THOMSEN, der auffallend viele geistig und sozial hochstehende Mitglieder ent­
stammen - die psychischen Veriinderungen degenerativer Art so ausgesprochen 
und hiiufig, daB sie ein wichtiges und typisches Krankheitssymptom darstellen. 
Auch ausgesprochene psychopathische Reaktionen und Zuge kommen gelegent­
lich vor, insbesondere habe ich wiederholt typisch hysterische und hysteriforme 
Zustiinde beobachtet; sowohl nach der Richtung grober hysterisch-simulatori­
scher Produkte (z. B. Pseudotetanieanfiille), als auch rezidivierender psycho­
pathischer Reaktionen vom Charakter der Haftpsychosen. Psychosen ernsterer 
Natur, insbesondere schizophrener Artung, wurden scheinbar nicht beobachtet. 
Auch Seelenstorungen, wie sie pallidostriiiren Krankheitsformen typischerweise 
eigen sind (Parkinsonismus, Pseudosklerose), wurden bisher nicht beschrieben. 
Insbesondere ist Ausgang in ausgesprochene Demenz sicher auBerordentlich 
selten und gehOrt nicht zum typischen Syndrom. 

Besondere Formen und Komplikationen. Wie bereits bemerkt, haben 
ROHRER und ich FaIle beschrieben, in denen - zum Tell in Auspriigung 
eines bestimmten Familientypus - Muskelatrophien ganz oder nahezu 
vollig fehlten. Allerdings war in diesen Fiillen meiner Beobachtung doch stets 
eine gewisse Gesichtsmuskelatrophie in Gestalt des Maskengesichts erkennbar. 
ROHRER, NICKAU und ich haben auch FaIle - wiederum in bestimmten 
Familien sich wiederholend - gesehen, die entweder dauernd oder zeitweise 
aIle aktiven und reaktiven myotonischen Zeichen vermissen lieBen, aber sonst 
durch typisch lokalisierte Amyotrophie, Katarakt, Hodenatrophie, Glatze, 
vasomotorische, Stoffwechsel- und psychische Storungen die Diagnose der 
myotonischen Dystrophie sicherten. In einer dieser Familien beobachtete ich 
3 Bruder mit Dystrophia sine Myotonia, wiihrend ein vierter Bruder deutliche 
myotonische Symptome gezeigt hatte. 

Bei dem eigenartigen und pathognomonischen Decrescendo der Symptome 
in der aufsteigenden Generationsreihe mussen solche inkomplette Formen in 
wachsendem und wechselnden MinusausmaB eigentlich recht hiiufig sein; wie dies 
auch FLEISCHER annimmt. Sie enden schlieBIich in den Blldern jener Urahnen, 
die auBer senller Katarakte keine Symptome der myotonischen Dystrophie 
mehr erkennen lassen; oder in jener forme fruste der bereits von schwerenFiillen 
heimgesuchten Generation, wie sie mein Assistent W. BERG in Gestalt der 
26jahrigen Schwester eines progressiven Dystrophikers beschrieben hatte. Bei 
dieser Frau fielen nur Haarausfall an der Stirn, deutliche myotonische Reaktion 
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am Thenar und gewisse charakterliche asoziale Zuge auf; sonst fehlten aIle 
ublichen Symptome. 

Sonstige "typische" Komplikationen habe ich me beobachtet. RINDFLEISCH 
und R. HIRSCHFELD haben FaIle beschrieben, in denen sie eine Kombination 
mit Syringomyelie annahmen. Ob diese FaIle durch Obduktion bestatigt wurden, 
ist mir nicht bekannt. Ehe dies nicht geschehen ist, mochte ich diese Kombi­
nation mcht als bewiesen ansehen. Denn es sollen einerseits bei Syringomyelie­
kranken myotomeahnliche Bewegungsstorungen vorkommen; und andererseits 
kann durch die Simulierung einer partiellen Empfindungslahmung (wie ich sie 
bei viel untersuchten "Professionellen" tatsachlich beobachtet habe), angesichts 
der Ahnlichkeit in der Lokalisation der Amyotrophie und der vasomotorischen 
Storungen bei beiden Krankheiten leicht der Anschein einer gleichzeitigen 
Syringomyelie erweckt werden. 

tJber die tabiformen Symptome, die zum typischen Bilde des Leidens gehOren, 
wurde bereits gesprochen. Man darf bei diesen Kranken deswegen ubrigens 
auch nicht von der Kombination von Tabes und myotonischer Dystrophie 
sprechen, wie das geschehen ist. 

Auch den Befunden von angeblich myotonischen Storungen bei Postencepha­
litikern (z. B. im FaIle TINELS) stehe ich etwas skeptisch gegenuber. Einst­
weilen darf man irgendwelche Zusammenhange mit Postencephalitis und myo­
tonischer Dystrophie mcht zugeben. 

Pathologische Anatomie. Die Zahl der obduzierten FaIle ist noch gering; 
zu gering zu endgUltigen Schlussen. Bezuglich des N ervensystems (Gehirn und 
Ruckenmark) ergaben 2 FaIle von J. HOFFMANN und je 1 Fall von mir und 
FISCHER und ADIE und GREENFIELD vollig negativen Befund. H. STEINERT 
fand in einem FaIle chronische Meningitis an Basis und Konvexitat des Hirns 
und im Halsmark Degeneration der GOLLschen und im Zentrum der BURDACH­
schen Strange tabiforme Degeneration. HITZENBERGER konstatierte in seinem 
Fall im Facialiskern einzelne Zellen mit Schrumpfung, exzentrischem Kern und 
Verlust der NIssL-Zeichnung, im Dorsalmark hyalin aussehende, tigroidlose 
Zellen; auBerdem kleine geschrumpfte Zellen in den laterodorsalen Gruppen, die 
auffallend zellarm sind. In BRAUWELLS Fall fand sich ausgepragte Pigmen­
tierung der Vorderhornzellen und der Spinalganglien. 1m FaIle von WElL und 
KESCHNER bestanden: ein gliomatoser Tumor des linken Schlafenlappens mit 
unvollstandiger Zerstorung des linken Globus pallidus und eine tuberku16se 
Meningitis, auBerdem Zelldegenerationen in den vegetativen Kernen um den 
linken Ventrikel, in der Pons, Medulla oblongata und den Seitenhornern des 
Brustmarks. Gleichfalls in vegetativ wichtigen Teilen des Hirnstamms trafen 
FOIX und NICOLESCO Veranderungen: im Putamen und Globus pallidus hoch­
gradige Zelldegenerationen, im Tuber cinereum und Hypothalamus Zellatrophie 
und Lipochromverlust; in der Substantia nigra geringgradige, dagegen im 
Locus caeruleus hochgradige degenerative Veranderungen bis zur volligen Zer­
storung der Zellen und Freiwerden des Pigments; dabei waren die motorischen 
Kerne in Pons und Medulla oblongata normal. Es fehlten also auch in diesem 
wichtigen Fall aIle entzundlichen und vascularen Veranderungen; die Lasionen 
schienen vielmehr systematisch auf das extrapyramidale und vegetative System 
beschrankt. Die endokrinen Organe wurden nur in einigen Fallen genauer unter­
sucht. HITZENBERGER fand nur Atrophie der Hodenkanalchen, die ubrigen 
Drusen aber vollig normal. ADIE und GREENFIELDS Fall ergab Vermehrung 
des Kolloids im Vorder- und Mittellappen der Hypophyse und unregelmaBige 
Verteilung der Lipoide in der Nebennierenrinde. WElL und KESCHNERs Fall 
zeigte: in den Nebennieren verwischte und unregelmaBige Struktur der Rinde 
bei normalem Mark; in der Schilddruse stark erweiterte Follikel; Thymus: 
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Involution und einzelne verkalkte HASSALsche Korper; die Hypophyse zeigte 
ausgesprochene Follikelvermehrung im Vorderlappen; in den Hoden Atrophie 
der Kanalchen, die nur mit einer Zellage ausgekleidet waren, und starke Ver­
mehrung der LEYDIGSchen Zellen. 

In meinem Obduktionsfall (L. FISCHER) und auch anderen waren iibrigens 
aIle endokrinen Driisen - bis auf die atrophischen Hoden - makroskopisch 
vollig intakt. 

Die Muskelumersuchungen ergaben folgendes: HEIDENHAIN fand an in vivo 
excidiertem Muskel an sehr vielen Fasern eine unter dem Sarkolemm gelegene 
Schicht zirkularer quergestreifter Fibrillen, die demnach die normalen Langs­
fibrillen der Faserscheiden bindenartig umfaBte; ein bisher am Muskel sonst 
noch nie erhobener Befund, der von HEIDENHAIN iibrigens auch bei Myotonia 
congenita und den normalen Augenmuskeln des Hundes getroffen wurde. 
HEIDENHAIN diskutierte die Bedeutung dieses Befundes fiir die myotonische 
Storung (physiologische Vorrichtung zur Verfestigung der Muskulatur oder 
Kompensationsvorgang 1). SLAUCK hat iibrigens diese hypolemnalen Faser­
ringe in Muskeln von THoMsENscher Myotonie und myotonischer Dystrophie 
nicht gefunden und bezweifelte ihre spezifische Bedeutung. In meinem Fall 
(L. FISCHER) waren die Muskelfasern sehr schmal, verliefen wellig. Ihre Kon­
tinuitat war in manchen Stellen unterbrochen. Querstreifung meist erhalten, 
an manchen Stellen aber sehr unscharf. Kerne vermehrt, liegen auch im Innern 
der Faser, oft in langen Reihen angeordnet. Vakuolenbildung innerhalb der 
Muskelprimitivbiindel. Vermehrung des Peri- und Endomysiums. Auch in 
anderen Fallen der Literatur (WElL und KESCHNER, FOIX und NICOLESCO) 
fanden sich dem unserigen identische Befunde, insbesondere die Vermehrung 
der Sarkolemmkerne und die langen Ketten von groBen, runden Kernen perl­
schnurartig aneinandergereiht. Auf die HEIDENHAINSchen Befunde haben die 
genannten spateren Autoren leider nicht geachtet. Ihre Spezifitat miiBte also 
noch erwiesen werden. 

VerIauf und Prognose. Der Verlauf der kompletten FaIle ist langsam und 
schleichend fortschreitend; selten sind eigentliche Remissionen. Gelegentliche 
Exacerbationen, die scheinbaren Beginn vortauschten, haben TETZNER und 
ich nach somatischen und psychischen Traumen gesehen. Das unaufhaltsame 
Fortschreiten des Prozesses bedingt fortschreitende Verelendung und Kachexie. 
Die Patienten fallen deshalb leichter und friiher als Normale akuten oder 
chronischen Infekten zum Opfer, vor allem Tuberkulose, Grippe und Pneumonien. 

Die Dillerentialdiagrwse hat vor allem die stereotype Vereinigung von dystro­
phischen, myotonischen, endokrinen, Stoffwechsel- und psychischen Symptomen 
zu beriicksichtigen. Dann wird man das Syndrom nicht mit spinaler Muskel­
atrophie, Polyneuritis, Syringomyelie, Hysterie (!), chronischer Tetanie usw. 
verwechseln; Fehldiagnosen, die andere und ich in der Praxis und sogar in der 
Literatur getroffen haben. Mit der THOMsE~schen Myotonie hat das Leiden 
natiirlich oberflachliche Ahnlichkeit: Niemals kommen aber bei dieser dystro­
phische, insbesondere amyotrophische Symptome vor; iibrigens auch niemals in 
THoMsEN-Familien. Auch Init den Symptombildern der Paramyotonie usw. 
wird die myotonische Dystrophie nicht zu verwechseln sein. Wenn man die 
letztere diagnostizieren will, so beachte man vor allem das, was ich dem groBen 
Neurologen LUDWIG EDINGER antwortete, als er mich emmal fragte, wieso er 
noch keinen derartigen Fall gesehen hatte, ich aber bereits acht oder mehr: 
man priife bei allen "Nervenfiillen" nicht nur die Pupillen und die Reflexe, 
sondern lasse sie aIle krii.ftiges HandeschlieBen und -offnen ausfiihren. Dann 
wird einem kein Myotoniker entgehen! 
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Das Wesen der myotonischen und dystrophischen Storungen. THOMSEN 
selbst suchte "den Sitz des Ubels im Cerebrospinalsystem, vielleicht im Gehirn 
selbst, in den Teilen, von denen der Wille ausgeht". Andere altere Autoren 
(SEELIGMULLER, PETERS, RIEDER, WESTPHAL u. a.) vermuteten eine uber­
wiegend spinale Genese; SEELIGMULLER sprach direkt von "hypertrophischer 
spastischer Spinalparalyse". MOEBIUS dachte an eine funktionelle, den Neurosen 
gleichartige Storung der Muskeltatigkeit; wahrend BERNHARDT, STRUMPELL u. a. 
die Myotonie als ererbte oder angeborene selbstandige Affektion der willkurlich 
beweglichen Muskulatur ansahen (BERNHARDT). W. ERB hat demgegenuber 
die "einseitige Betonung der myopathischen Theorie" zuruckgewiesen und 
kommt zu dem SchluB einer Trophoneurose des Muskels auf Grund von Sto­
rungen zentraler trophischer Nervenapparate. 

Uber das Wesen dieser Funktionsstorung des myotonischen Muskels haben 
die Untersuchungen der Ietzten Jahrzehnte einige Klarheit gebracht; SCHIEFFER­
DECKER machte die Entdeckung, daB das Sarkoplasma des myotonischen 
Muskels eine kornige Veranderung und die Fibrillen (sekundar) Verklumpung 
und Verdickung zeigten. Beide Veranderungen faBte er als Ursache der myo­
tonischen Storung auf. Der Physiologe JENSEN glaubte an eine physikalisch­
chemische Funktionsanderung der myotonischen Muskeln (ob primar der 
Fibrillen oder des Sarkoplasmas laBt er unentschieden) derart, daB sie eine 
Behinderung der Assimilierung und der Entfernung der Dissimilierungsprodukte 
(im Sinne VERWORNS) bedinge. H. PASSLER kam auf Grund eines Vergleiches 
der experimentellen von J OTEYKO studierten Sarkoplasmareaktion mit der­
jenigen seiner Myotoniker zur Annahme einer gesteigerten Erregbarkeit des 
Sarkoplasmas, in der er das Wesen der myotonischen Funktionsanderung sieht. 

Die Annahme einer solchen muskularen Funktions- und Reaktionsstorung, 
die von der corticospinalen Bahn und dem peripheren Neuron sicher unabhangig 
ist, hat viel fur sich; sie weist mit Bestimmtheit auf eine autonome Innervations­
iinderung der Muskulatur hin. Ob diese nun, wie BECHTEREW, KARPINSKY, 
JENSEN u. a. annehmen, durch eine spezifische Stoffwechselstorung bewirkt 
wird, ist sehr zweifelhaft, da die von BECHTEREW gefundenen Stoffwechsel­
anomalien sicher inkonstante Befunde darstellen. Ob sie andererseits primar 
inkretogener Natur sind, ist fUr die THOMsENsche Krankheit hochst unwahr­
scheinlich; die von LUNDBERG aufgestellte Hypothese des Hypoparathyreoidis­
mus ist jedenfalls durch nichts bewiesen. Ob endlich diese Funktionsstorung 
uberwiegend lentikuliirer Natur ist, wie v. STEUFFENBERG annahm, ist gleich­
falls nicht erwiesen. Linsenkernlasionen, wie wir sie heute doch recht genau 
kennen, machen, wie auch NISSEN hervorhebt, hochstens ahnliche motorische 
Storungen, niemals spezifisch myotonische. 

Ich mochte mich bezuglich der THOMSENschen Myotonie NISSEN anschlieBen, 
der meinte: "Es handelt sich um eine Schadigung des Sarkoplasmas auf Grund 
hereditarer Anlage, die ihrerseits die Veranderung in den myotonischen Muskeln 
hervorruft"; und zwar ist der Sitz und das Wesen der funktionellen und morpho­
logischen Storung des Muskels in Veranderungen der sympathisch-parasym­
pathischen Innervation des Muskels, insbesondere des Sarkoplasmas zu sehen; 
eine Annahme, die fUr die myotonische Dystrophie bereits durch histologische 
Befunde an Zentren dieser Innervation bewiesen scheint. 

Wenn nun fur die reine Myotonie THOMSENS diese Annahme einer Storung 
der (vielleicht mesencephalen) autonomen Innervation der Muskulatur groBte 
Wahrscheinlichkeit hat, so gilt, wie wir sehen werden, fUr die myotonische Dystro­
phie gleiches. Auch hier sind die pathogenetischen Theorien weit auseinander­
gegangen. Auch bei der myotonischen Dystrophie ging man von uberwiegend 
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myogenen Deutungen aus, die natiirlich angesichts der Vielfiiltigkeit der 
Storungen das Syndrom nicht erklaren konnen. Bei der zweifelsfreien klinischen 
Bedeutung der endokrinen Symptome und ihren Auswirkungen auf Stoffwechsel 
und Kreislauf lag es natiirlich nahe, das gesamte Syndrom als Folge einer pri­
maren pluriglandularen Insuffizienz anzusehen (NAEGELI u. a.). Die genetische 
Bedeutung der endokrinen Storungen ist aber keineswegs gesichert. Manches 
spricht gegen sie; einerseits zeigen ganz schwere Faile von myotonischer Dystro­
phie klinisch nur sehr geringe endokrine Symptome. Ja, in dem Obduktionsfail 
von HITZENBERGER waren die endokrinen Organe (bis auf die Hodenaplasie) 
vollig intakt. Und andererseits wissen wir, daB die bekannten vielfaltigen 
Krankheitsbilder der pluriglandularen Insuffizienz (oder multiplen Blutdriisen­
sklerose FALTAB) niemals mit den Zeichen der myotonischen Dystrophie ver­
laufen. Auch sonst kennen wir weder klinisch noch experimenteil irgendeine 
komplexe oder einseitige Schadigung endokriner Organe, die zu myotonischen 
oder atrophischen Muskelstorungen fiihrte. Die iiberaus vielfaltige, aber kon­
sequente Streuung der Symptome weist vielmehr auch bei der myotonischen 
Dystrophie eindeutig auf eine zentrale Veranderung und ihre Konsequenzen­
in Gestalt koordinierter endokriner, myopathischer, psychischer und anderer Sym­
ptome - hin. Ich habe bereits friiher die Vermutung ausgesprochen, daB diese 
zentralen Storungen in dem Hauptzentrum der autonomen Funktionen, den 
Zentren des vegetativen Systems und des Stoffwechsels in der Zwischenhirn­
basis des Hypothalamus zu suchen sei. J. CHruSTENSEN hat diese Annahme an 
einem Fall von myotonischer Dystrophie mittels Untersuchung der Aktions­
strome zu erweisen gesucht; er fand am myotonischen Muskel ein Aufhoren der 
biphasischen Schwankungen und das Fehlen der langwelligen Saitenabweichung; 
im Gegensatz zum Verhalten des normalen Muskels. "Das Fehlen der lang­
welligen Abweichung der Galvanometersaite kann, wie er schlieBt, darauf hin­
weisen, daB eine Stromung im autonomen System vorliegt, sei es durch Storung 
der Innervation des Sarkoplasmas als aktives Tonussubstrat oder durch eine 
Storung des yom vegetativen System abhangigen Muskelchemismus." CHRI­
STENSEN schlieBt, wie ich, daraus und aus einer paradoxen Adrenalinwirkung 
in seinem Fane, daB wahrscheinlich eine Storung in den hypothalamischen 
Kernen des zentral vegetativen Gebiets, bzw. dem iibergeordneten Zentrum 
im Streifenhiigel, vorliege 1. 

Anatomische Befunde, die diese Annahme stiitzen willden, haben nun 
A. WElL und KESOHNER, FOIX und NIOOLESOO geliefert. Die ersten Autoren 
fanden (s.o.) neben einem Tumor des linken Schlafenlappens und unvoilstan­
diger Zerstorung des linken Globus pallidus Zeildegenerationen in den vege­
tativen Kernen um den dritten Ventrikel in der Pons, Medulla oblongata und 
den Seitenhornern des Brustmarks bei vollig intakten V orderhornzeilen. Auch 
WElL und KESOHNER kommen auf Grund ihrer und anderer Befunde zu dem 
SchluB: Nicht die somatische Innervation der quergestreiften Muskelfaser sei 
verandert, sondern ihr - unter der Herrschaft des autonomen Nervensystems 
stehende - chemischer und physikalischer Aufbau; und damit ihre Aktivitiit 
und Reaktivitat. Die Moglichkeit, die muskulare Dystrophie und parallel damit 
die innersekretorischen Storungen als gemeinsame Folgen einer Erkrankung 

1 Bezuglich der Chronaxie haben STEIN und S. WEISZ bei THOMsENscher Myotonie 
normale Werte gefunden; bei myotonischer Dystrophie konstatierte WEISZ aber ErhOhung 
derselben. Bei einem THOMsEN-Fall stieg auf Adrenalin unter "enormer Verschlechterung" 
der Muskelfunktion die Chronaxie an, bei einem myotonischen Dystrophiker erfolgte auf 
Adrenalin dagegen Besserung der aktiven Myotonie und Verkiirzung der Chronaxie. Auch 
BOURGUIGNON fand ubrigens deutliche Erhohung der Chronaxie bei Myotonikern. Aus den 
Untersuchungen von WEISZ geht jedenfalls die Abhangigkeit der myotonischen Storung 
von der autonomen Innervation des Muskels hervor. 
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des sympathischen Nervensystems zu betrachten, scheint auch den amerikani­
schen Autoren gegeben. Es ist der gleiche Standpunkt, dem ich oben Ausdruck 
gegeben habe. Man wird sich diese "Erkrankung" als eine auf dem Boden 
angeborener, spezifischer Minderwertigkeit entstehende Degeneration dieser 
trophischen Hirnteile vorzustellen haben. Ungeklart bleibt natiirlich, wie bei 
jeder anderen Heredodegeneration, welches Agens von der angeborenen "teil­
konstitutionellen" Minderwertigkeit zur progressiven Erkrankung fiihrt. 

Die Therapie der myotonischen Dystrophie hat natiirlich die gleichen ungiin­
stigen Aussichten, wie die der THOMsENschen Krankheit. DaB physikalische, 
psychische und medikamentase Mittel vergeblich bleiben, leuchtet ein. Auch von 
langer dauernder Anwendung hormonaler Praparate und ihrer Kombinationen, 
insbesondere von Keimdriisen-, SchiIddriisen-, Nebenschilddriisen-, Hypo­
physenpraparaten, haben andere und ich niemals Besserungen oder Stillstande 
gesehen. Allerdings beziehen sich diese therapeutischen Versuche fast alle auf 
Falle vorgeschrittener Stadien. Es ware zu versuchen, ob nicht solche pluri­
glandulare Therapie in Anfangsstadien Besserung bringen konnte; insbesondere 
wiirden Kombinationen von Keimdriisenhormonen und COLLIPschem Epithel­
korperhormon versucht werden miissen. Gleiches gilt von einem Versuch der 
Adrenalin-Pilocarpinbehandlung, wie bei ERBscher Dystrophie nach KEN KURE 1. 

Die operative Therapie der Katarakt ist, wie FLEISCHER gezeigt hat, aus­
sichtsreich und nach den iiblichen Regeln auszufiihren. 

Nachtrag. Lange nach Drucklegung dieses Abschnittes erschien, und konnte 
deshalb leider im Text nicht mehr beriicksichtigt werden, die umfangreiche und 
wichtige Arbeit von H. BOETERS 2. Er hat ein besonders groBes schlesisches 
Myotoniematerial klinisch und geneologisch genau durchforscht und nicht 
weniger als 417 Angehorige der 20 Probanden selbst untersucht. Bei 140 Fallen 
registriert er myotonische Storungen. Altersaufbau, Geschlecht, geographische 
Verbreitung werden besprochen, die exogenen Faktoren - nach Gebiihr - gering 
eingeschatzt. BOETERS glaubt - im Gegensatz zur Schulmeinung -, daB 
beziiglich des Beginns in friiher Kindheit bis zur Pubertii.t zwischen der THOMSEN­
schen Myotonie und der myotonischen Dystrophie (STEINERT-H. CURSCHMANN) 
kein wesentlicher Unterschied sei. Er schlieBt aus seinen Untersuchungen, daB 
die beiden genannten Formen der Myotonie zwar ihrer klinischen Auspragung 
nach verschieden, aber - genetisch gesehen - in engster Weise verbunden 
seien. Unter seinen Sippen fand iibrigens BOETERS neurologische und psychiatri­
sehe Auffii.lligkeiten in groBer Zahl, Schwachsinn, epileptoide und psycho­
pathische Zustande. Die besondere Bedeutung der Arbeit liegt in den iiber 
20 Stammbaumen dieser Sippen, deren Analyse ergab, daB sich die myotonische 
Starung in zahlreichen verschiedenartigen und -gradigen Phanotypen mani­
festiert. "Das Erbmerkmal selbst wird bei starker Penetranz autosomal und 
einfach dominant vererbt." Rassenhygienisch betrachtet sei das Erloschen 
durch Selbstauslese unwahrscheinlich. Die angefiigte Kasuistik, die nach 
meiner Ansicht fast ausschlieBlich myotonische Dystrophiesippen umfaBt, 
vermag nicht hinreichend von der These des Verfassers zu iiberzeugen, daB 
dystrophisehe FaIle auch in reinen THoMsEN-Familien (und umgekehrt) vor­
kii.men. Auch hat BOETERS meines Erachtens nicht bewiesen, daB aus einem 
"gewohnlichen" Thomsen eine myotonische Dystrophie werden kann. An der 

1 Auch ware die bei ERBscher Dystrophie zweifellos wirksame Glykokollbehandlung 
(s. o.) zu versuchen. Ob sie erfolgreich sein wird, liiJ3t sich auf Grund der bisher sparlichen 
Beobachtungen noch nicht sagen. 

2 BOETERS, H.: "Ober Myotonie. Klinische und erbpathologische Beitrage. (Sammlung 
psychiatrischer und neurologischer Einzeldarstellungen. Herausgegeben von A. BOSTROEM 
und J. LANGE, Bd. 8. Leipzig: Georg Thieme 1935.) 

31* 
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klinischen und symptomatologischen Selbstandigkeit del' letzteren gegeniiber 
del' THoMsENschen Krankheit muB auch nach del' BOETERsschen Arbeit fest­
gehalten werden. 

In dem gleichen Sinne hatten ja bereits friiher die Arbeiten von NISSEN 
iiber die "Original-THoMsEN-Familie" gesprochen, unter dessen 41 myotonischen 
Sippengliedern kein einziger nachweisbar dystrophischer Fall war. Neuerdings 
ist die wichtige Arbeit von SANDERS 1 zu dem gleichen SchluB gekommen. 
SANDERS berichtet iiber die Klinik und Genealogie del' zuerst von VAN DER STOK 
veroffentlichten groBen niederlandischen Myotonikerfamilie, deren Symptome 
das typische reine THOMSEN-Syndrom im Sinne ERBS veranschaulichen, wobei 
als Besonderheit die erhebliche Abhii.ngigkeit del' myotonischen Storung von 
del' Kalte erwahnt sei. 

Die Durchforschung von 133 Gliedern diesel' Sippe ergab, daB 74 myotonisch 
geworden waren, davon 32 Manner, 42 Frauen; ein Umstand, del' das friiher 
angenommene -oberwiegen del' myotonischen Manner wider1egt .. Bei keinem 
dieser 74 M yotoniker sind dystrophische bzw. endokrine (hypogenitale usw.) 
Symptome vermerkt. DaB sie tatsachlich keine myotonischen Dystrophiker 
waren, beweisen auch die vollige psychische und soziale Intaktheit sii.mtlicher 
myotonischer Manner und die sozial besonders "prominenten" Ehen, die die 
myotonischen Frauen schlossen. Unter den mannlichen Myotonikern waren 25, 
die G:t:oBkaufleute, Offizie:t:e, Bankdirektoren, hohe Justizbeamte u. dgL wurden. 
Kein einziger Myotoniker del' SANDERsschen Familie wurde psychisch defekt; 
in del' ganzen Sippe von 133 Gliedern wurden nur 2 Glieder schwachsinnig, 
einer kriminell; und diese 3 waren nicht myotonisch! SANDERS kommt des­
halb zu dem SchluB: "Die Myotonia congenita ist keine Degenerationskrankheit." 
Man vergleiche damit das absolut verschiedene Verhalten del' Individuen und 
Sippen mit myotonischer Dystrophie, die fast durchweg zur geistigen und 
sozialen Degeneration fiihrt; ein Umstand, den iibrigens neuerdings auch 
E. LUKOWSKI 2 hervorhebt und durch die Mitteilung zweier psychisch schwer 
verandertel', somit typischer Falle von myotonischer Dystrophie illustriert. 
Dbrigens zeigten beide Kranke, die keinen Harnzucker hatten, nach Dextrose­
belastung abnorm hohe Blutzuckersteigerungen und -abfii.lle; etwa, wie ein 
"Pradiabetes" . 

Ein weiterer Nachtrag gilt del' Paramyotonia congenita, iiber die E. SCHOTT 3 

Bemerkenswertes mitteilt und dadurch die Wahrscheinlichkeit, daB dieseseltene 
Storung eine selbstandige Krankheit ist, steigert. 5 Mitglieder seiner Para­
myotoniefamilie, deren Stammbaum mitgeteilt wird, zeigten in del' Warme 
keine motorischen Storungen, nul' bei mechanischer und elektrischer Reizung 
einzelner Muskeln Dellenbildung in Langsrichtung del' Muskeln. Bei leichter 
Abkiihlung erfolgte Klammheit und aktiv myotonisches Verhalten del' Muskeln 
sowie Steigerung del' mechanischen und faradischen Reaktivitat, bei starker 
Abkiihlung hochgradige myotonische Hemmung und Verminderung del' elektri­
schen und mechanischen Reaktionen bis zum volligen Schwinden de:rselben. 
Alle Storungen gehen bei Erwarmung wieder zuriick. Bei 4 anderen AngehOrigen 
del' Sippe, die keine Kalteklammheit zeigten, fanden sich Ptose del' Lider in 
del' Kalte, geringe Atrophien an den kleinen Handmuskeln, Hypertrophie an 
Oberarm, fibrilliire Zuckungen, Tremor des Kopfes und del' Zunge. Bei Leuten 
beider Kategorien fiel abnorm leises, bisweilen unhorbares Atemgerausch bei 
normaler Lungenfunktion auf; desgleichen Anomalien des Elektrokardiogrammes 
(stark positive Auspragung del' T-Zacke). Geistige sowie dystrophische, ins-

1 SANDERS: Eine Familie mit Myotonia congenita. Genetica (s'Gravenhage) 17, 253 
bis 269 (1935). 

2 LUKOWSKI, E.: Z. Neur. 1M (1935). 
3 SCHOTT, E.: Dtsch. Arch. klin. Med. 178 (1935). 
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besondere endokrine Storungen fehlten bei beiden Gruppen; aIle stehen geistig 
relativ hoch und sind sozial vollwertig. Glykokoll wirkte in einem Fall nicht. 
SCHOTT sieht das Wesen der Paramyotonia in einer erblich konstitutionell 
begriindeten graduellen Verstarkung derjenigen Vorgange, die auch in der Norm 
unter Kii.lteeinfluB die Muskelta.tigkeit erschweren. 

IV. Angeborene Mnskelatonie 1 • 

[Myatonia congenita, Amyotonia congenita (H. OPPENHEIM).] 

Die Krankheit wurde zuerst 1900 von H. OPPENHEIM beobachtet und be­
schrieben, und zwar als eine angeborene schwere Storung der Bewegungsmuskeln, 
die Atonie und Lahmung in symmetrischer Verteilung mehr an den unteren, 
weniger an den oberen Extremitaten und am Rumpf zeigen. KUNDT, ROSEN­
BERG, HABERMANN und CASSIRER haben aus der OPPENHEIMSchen Poliklinik 
weitere FaIle beschrieben, die die Auffassung OPPENHEIMB bestatigten. Spater 
haben auBer anderen Autoren COLLIER-WILSON und COLLIER-HoLMES (1908 und 
1909) die Krankheit klinisch und anatomisch studiert und O. MARBURG, GREEN­
FIELD, MAx BIELSCHOWSKY u. a. ihre Anatomie exakt begriindet. Trotzdem 
"schwankt ihr Charakterbild" in der Nosologie noch, vor allem beziiglich der 
Abgrenzung von anderen Amyotrophien, insbesondere der WERDNW-J. HOFF­
MANNschen Form. 

Als recht charakteristischen Fall zitiere ich den von HENNEBERG und OSTER­
TAG beobachteten, von M. BIELSCHOWSKY anatomisch untersuchten des Erich M. 

Pat. ist 9. Kind der Eltern, von denen nur 4 am Leben sind. 2 Geschwister als Brust­
kinder "an Lebensschwache" gestorben. "Oberlebende Geschwister motorisch normal. 
Keine Nervenleiden in der Familie. Vater Quartalssaufer. Das 26 Tage alte Kind zeigte 
hohes Gewicht (5440 g). Geburt ganz normal. Brusternahrung. Seit dem 12. Tag nach der 
Geburt will die Mutter bemerkt haben, daB das Kind Arme und Beine nur wenig bewegte. 

Be/und. Die Bewegungen der Extremitaten werden nur in sehr geringeID Umfang und 
auch mit sehr geringer Kraft ausgefiihrt. Dabei sind die Muskeln schlaff. Die Gliedabschnitte 
sind in allen Gelenken iibermii..6ig beweglich und iiberdehnbar. Es besteht das Zeichen der 
losen Schultern; der Kopf sinkt bei Aufrichtungsversuchen auf den Thorax herunter. Nach 
einer kurzen Periode leichter Besserung und scheinbarer Zunahme der Beweglichkeit erfolgt 
im Gefolge einer Ernahrungsstorung mit Durchfall wesentliche Verschlechterung. Das Kind 
lag wie gelahmt auf der Unterlage und machte auf Schmerzreize nur sehr wenig ausgiebige 
und kraftlose Bewegungen mit Armen und Beinen. Die Patellar- und Achillessehnenreflexe 
fehlten vollkommen. Die Innervation der Hirnnerven scheint normal geblieben zu sein. 
Abnahme des Gewichts infolge Anorexie des Kindes, Versiegen der Brustnahrung der 
Mutter. Flaschenernahrung. Mit 4 Monaten doppelseitige Pneumonie mit Todesfolge. 

Diese kurze Krankengeschichte zeigt die typische Entwicklung und Sympto­
matologie des Leidens. Die Krankheit ist in reinen Fallen zweifellos stets ange­
boren. "Erworbene" Myatonien diirften meist Fehldiagnosen sein. Allerdings 
gibt es einige gut beobachtete und diagnostisch einwandfreie Falle, in denen die 
Kinder erst in der zweiten Halfte des ersten Lebensjahres oder noch spater 
erkrankten, beispielsweise das bereits erlernte Sitzen wieder verlernten (ROSEN­
BERG, COLLIER und WILSON, SCHULLER). CASSIRER wies in dem letzteren Fall 
mit Recht auf die begleitende Rachitis hin, die ja an sich das ganze Syndrom­
insbesondere im FaIle einer leichteren amyotonischen St6rung - erheblich zu 
steigern vermag. FUr den kongenitalen Charakter spricht iibrigens auch die 
Tatsache, daB in vielen Fallen die Miitter keine Kindsbewegungen gespiirt hatten, 
als sie mit jenem Kinde schwanger gingen. Manche Autoren (CASSIRER, R. BING) 
nahmen an, daB das Leiden nicht hereditar oder familiar auftrete. Das ist aber 
sicher nicht richtig. Unter den von M. BIELSCHOWSKY untersuchten Fallen 
waren 2 (von ZINN beobachtete) Geschwister und ein Fall (FINKELSTEIN), dessen 

1 Bei der naheliegenden Verwechslung der Myatonia und Myotonia congenita ziehe ich 
diesen N amen vor. 
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Bruder die gleiche Storung zeigte. Auch BIBERGEIL berichtet iiber familiares 
Auftreten. Frillier bereits hatten SORGENTE und BEEvoR und SILVESTRI iiber 
Amyotonie bei Geschwistern berichtet; die Falle des letzteren Autors werden 
aber von CAssmER nosologisch bezweifelt. Auch SHELDON beschrieb neuerdings 
2 amyotonische Geschwister und GURDJIAN beobachtete unter 6 Kindern 
einer Familie 3 mit Myatonie; auch LOOFT sah das Leiden bei 2 Geschwistern 
todlich enden. Die Italiener FALDINI und AURIEcmo haben ebenfalls je 2 Ge­
schwister mit Myatonie beobachtet. ]'iir den familiaren Charakter scheint 
mir iibrigens auch der Umstand zu sprechen, daB unter den Geschwistern der 
Kranken, wie im obigen Fall, relativ oft angeborene "Lebensschwache" mit 
baldigem Tode vermerkt wird. Eine Vererbung von Eltern oder anderen As­
zendenten auf die Nachkommen scheint bisher nicht beobachtet zu sein. Dagegen 
findet sich mannigfache heterologe familiare Belastung: Epilepsie, "N ervositat", 
Trunksucht u. a. m. 

Sichere andersartige Amyotrophien scheinen in der Aszendenz nicht vor­
zukommen; insbesondere keine ERBsche Dystrophie. Dagegen beschrieb SHELDON 
bei dem einen Geschwister Myatonie, bei dem anderen WERDNIG-HoFFMANNsche 
Amyotrophie (?). 

Das Geschlecht scheint keine Rolle zu spielen. Knaben und Madchen werden 
in gleichem MaBe betroffen. Auch die Rasse scheint ohne Belang zu sein. Aus 
allen europaischenLandern, wo Neurologie getrieben wird, wurden Falle berichtet, 
auch aus Ostasien, Nordamerika usw. Allerdings scheint das Leiden beispiels­
weise in Japan selten zu sein: Bis 1928 sollen dort nur 3 Falle beschrieben 
worden sein (KOMEDA). Der Umstand, daB in Berlin und Umgebung besonders 
viel Falle beobachtet wurden (R. HAMBURGER, Berlin, berichtete 1926 iiber nicht 
weniger als 11 eigene Falle) zeugt nur fUr den von OPPENHEIM und CAssmER 
angeregten Spiirsinn der Berliner Neurologen und Padiater, nicht fUr die reine 
Morbiditat des Leidens. Immerhin scheint mir die scheinbar groBe Seltenheit 
des Leidens in Mecklenburg und Pommern vielleicht dafiir zu sprechen, daB 
iiberwiegende Agrarlander diese Krankheit seltener produzieren als die groBen 
Stadte (im interessanten Gegensatz zu den typischen hereditaren Myopathien, 
die weit haufiger aus landlichen Bezirken stammen). 

Symptomatologie. Die angeborene Schlaftheit und Schwiiche der M uskeln sind 
Hauptzeichen des Leidens. Sie werden entdeckt, sowie die Miitter auf die 
Bewegung der Kinder achten, also bereits wenige Tage oder Wochen nach der 
Geburt. Der Umstand, daB manche Amyotonien erst nach Infektion und Er­
nahrungsstorungen begonnen haben sollen, erklart sich leicht daraus, daB nach 
solchen Zustanden die - vorher vielleicht nur rna Big ausgepragte - Storung 
eine rapide Verschlechterung zu erfahren scheint; wie dies ja auch der obige 
Fall lehrt. 

Atonie und Schwache scheinen in den unteren Extremitaten meist starker 
ausgepragt, als in Armen und Rumpf. Die Bewegungen der Beine sind dabei 
nicht vollig gelahmt, ebensowenig die der Arme; nur erfolgen sie alle auffallend 
schwach und unausgiebig; das gilt sowohl von den spontanen, als auch von den 
reflektorischen und Abwehrbewegungen bei Kitzel- und Schmerzreizen. Bei 
groBeren Kindern zeigt sich die Schwache stets besonders bei dem Versuch, 
zu gehen, zu greifen und zu fassen. Dabei ist "die Schlaffheit so groB, daB die 
Extremitat sich in allen Gelenken in iibermaBiger Ausdehnung bewegen lieB 
und das Symptom des Schlotterns in mehr oder minder deutlicher AusbHdung 
darbot" (H. OPPENHEIM). 

Kennzeichnend fiir die Hypotonie der Muskeln und Gelenke sind die Falle 
von CAssmER, der bei einem 7jahrigen Kind beide Beine ohne Schwierigkeit urn 
den Hals legen konnte, und die Kinder, bei denen die Riickenflachen von Handen 
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und FiiBen so hyperextendiert werden konnten, daB sie auf die entsprechenden 
Teile von Unterarm und Unterschenkel gelegt werden konnten. R. BING spricht 
sehr richtig von "HampelmannergliedmaBen". Auch die Rumpfmuskeln zeigen 
deutliche Atonie: Beim Aufsetzen und Stehen "klappen" die Kinder infolge der 
Schlaffheit der Riicken- und Bauchmuskeln zusammen, der Kopf kann nicht 
aufrecht gehalten werden, sondern pendelt hin und her, fallt auf die Brust. Auch 
das Aufrichten aus dem Liegen, das Heben des Kopfes dabei ist nicht, bzw. 
vermindert moglich. Bereits H. OPPENHEIM hatte an etwa einem Dutzend 
solcher Kranken iibrigens beobachtet, daB ausgesprochene totale Lahmungen 
anscheinend auch in schweren Fallen nicht bestanden; vielmehr war ein merk­
licher Wechsel der 
Kraft und Beweglich­
keit auffallend. Auch 
Glieder, die anfangs 
wie vollig gelahmt 
dalagen, wurdennach 
elektrischer Reizung 
wieder etwas, wenn 
auch schwachlich, be­
wegt, wobei auch die 
Sehnenreflexe dieser 
Glieder wieder aus­
lOsbar wurden. 

Da bei sind Atonie 
und Schwache in den 
meisten Fallen streng 
symmetrisch verteilt. 
Wenn auch in vielen 
Fallen eine vollig 
generalisierte Sto­
rung der Muskelfunk­
tion besteht, scheint 
in manchen nach CAS­
SIRER der proximale 
Anteil der Glieder 
muskularrelativnoeh Abb. 25. 5jahriges MMchen mit Myatonia congenita. 

Ausgcsprochene Hypotonie. (Na ch CASSIRE R.) 

besser zu funktionie-
ren als der distale. DaB die Beine in nicht ganz generalisierten Fallen 
starker befallen sind als Rumpf und Arme, wurde bereits erwahnt. 

Nicht selten wurde auch iiber Schwache der Atmungsmuskeln berichtet 
(REUBEN, MARK und SERVER, SORGENTE, JOVANE, R. HAMBURGER) ; einige 
Kinder der HAMBURGERSchen Kasuistik zeigten dauernde Dyspnoe, die sieher 
auf rein muskularer Atmungsinsuffizienz beruhte. Schwere Storungen, ins­
besondere Erstickung scheinen aber relativ selten beobachtet worden zu sein; 
wie z. B. in dem Fall 2 von M. BIELSCHOWSKY, bei dem scheinbar vollige Lahmung 
der Intercostalmuskeln und reine Zwerchfellatmung bestand. In diesem tod­
lichen Fall stand die Atemlahmung ganz im Vordergrund. Auch GARRAHAN 
und PINTOS beobachteten Zwerchfellatonie und LOOFT Atemlahmung bei 2 Ge­
schwistern. Die von einigen Autoren erwahnte inspiratorische Einziehung des 
Epigastriums ist iibrigens bei Sauglingen nicht eindeutig nach dieser Richtung 
zu bewerten. 

Die Muskeln der Mimik, der Zunge, des Schlundes und des Kauaktes 
scheinen in der Regel verschont zu werden. J edoch berichten TOBLER und 
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POLLAK, COLLIER und WILSON, SIRVINDT U. a. tiber Schwache der Facialis­
und Zungenmuskeln. Ob die von WIMMER beschriebenen Storungen des Saug­
aktes spezifisch amyotonisch sind, bleibe dahingestellt. 

Die auBeren Augenmuskeln scheinen nur sehr selten zu leiden; HEUBNER 
und BAUDOUIN beobachteten allerdings periodischen Strabismus. Die Pupillen­
reaktion wurde nicht gesWrt gefunden, ebensowenig der Augenhintergrund. 

Auch die Sphincteren werden nicht als gestort bezeichnet, soweit man dies 
bei Sauglingen zu konstatieren vermag! In manchen Fallen hat man, wie schon 
H. OPPENHEIM hervorhob, Kontrakturen an den Beinen beobachtet. CASSIRER 
fand sie bei einem 7 und 5jahrigen Kinde an FuB und Unterschenkel, ebenso 
KUNDT. KAUMHEIMER hat tiber Pronationskontrakturen der Hande bei reiner 
Atonie der Beine berichtet. COLLIER und WILSON lieBen in einem FaIle eine 
Beugekontraktur der FtiBe blutig redressieren. Bei Sauglingen scheinen die 
Kontrakturen, wie auch aus der Kasuistik von BIELS CHOWSKY hervorgeht, 
relativ selten zu sein. Jedoch berichteten E. STRANSKY tiber frtihzeitige Kontrak­
turen in 3 Fallen und FALDINI tiber Beugekontrakturen der Beine in 4 Fallen 
bei Kleinkindern. Auch H. WINTER beschreibt Kontrakturen bei amyotonischen 
Kindern und in 2 Fallen doppelseitige Htiftluxation bei solchen Kranken, die 
bei Myatonie nicht ganz selten vorkommen soIl und als direkte Folge der Atonie 
des Muskel-Sehnen-Bandapparates zu deuten ist. Eine schwere Deformitat 
des knochernen Thorax wurde von REUBEN, MARK und SERVER mitgeteilt. 

Eigentliche umschriebene Muskelatrophien wurden scheinbar nicht beob­
achtet. Auch fibrillare und fascikulare Zuckungen scheinen fast immer zu 
fehlen. Dabei muB bedacht werden, daB sowohl Amyotrophie, als auch fibrillare 
Zuckungen durch die relative oder absolute Adipositas der Kleinkinder verdeckt 
werden konnen, wie dies ja auch bei anderen Myopathien meist beobachtet 
wird. 

Die elektrische Erregbarkeit wird 'von CASSIRER als nur quantitativ gestort 
geschildert; faradische und galvanische Reizbarkeit der Muskeln waren erheblich 
herabgesetzt, Entartungsreaktion wurde aber nie gefunden. OPPENHEIM, KUNDT, 
ROSENBERG, KARRER-BERNHEIM, R. HAMBURGER u. a. haben gleichfalls nur 
quantitative Veranderungen der elektrischen Erregbarkeit beobachtet. Auch 
in den familiaren Fallen von M. BIELSCHOWSKY und ZINN wird nurVerminderung 
der direkten galvanischen Reizbarkeit in den paretischen Muskeln notiert. 
Andere Autoren haben ziemlich normale elektrische Reizbarkeit beobachtet 
(R. BING, SPILLER u. a.). COLLIER und WILSON glaubten eine besondere "amyo­
tonische elektrische Reaktion" gefunden zu haben: Die paretischen Muskeln 
reagierten auf den faradischen Strom stark herabgesetzt, wahrend bei gal­
vanischer Reizung Zuckungsform und -formel normal waren. Da aber einerseits, 
wie jeder Erfahrene weiB, elektrische Priifungen bei Kleinkindern recht schwierig 
und nicht leicht deutbar sind und andererseits die Befunde von COLLIER und 
WILSON denen der meisten Untersucher widersprechen, muB mit H. OPPENHEIM 
an der Spezifitat dieser "amyotonischen Reaktion" erheblich gezweifelt werden. 
Gleiches gilt tibrigens auch von denen angeblichen myotonischen und myastheni­
schen elektrischen Reaktionen, die BABONEIX und Smw ALD bei myatonischen 
Kindern gefunden haben wollten. 

Beztiglich der 8ehnen- und Periostreflexe haben fast aIle Autoren seit OPPEN­
HEIM und CASSIRER Fehlen, bzw. hochgradige Verminderung dieser Reflexe 
gefunden; wenigstens in reinen Fallen. CASSIRER hat speziell den Patellar­
sehnenreflex stets vermiBt. Es scheint aber nach Beobachtungen von COLLIER 
und WILSON, BERTI und CAREY COOMBS, BERNHEIM und KARRER, R. HAM­
BURGER u. a., daB noch nach Jahren der Areflexie bei Erholung der Muskel­
funktionen die Sehnenphanomene sich vollig wieder herstellen konnen. Auch 
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die Hautreflexe werden, soweit sie notiert wurden, als vermindert oder fehlend 
bezeichnet; so auch in den letalen Fallen von M. BIELSCHOWSKY. Natiirlich wird 
das Fehlen der sensiblen Reflexe kein so konstantes Symptom sein, wie das der 
Sehnenreflexe. 

Sensible Storungen sollen meist fehlen. Angeblich wurde gelegentlich auf­
fallende Hypalgesie gegen faradische Reize und Kneifen gefunden; auch die 
Angaben iiber sensible Befunde bei Sauglingen und Kleinkindern sind natiirlich 
mit Skepsis zu beurteilen. 

Die Sinnesfunktionen scheinen, soweit sie priifbar waren, normal zu bleiben. 
Die von SPILLER berichtete angebliche Sehstorung eines Falles ist scheinbar 
vereinzelt geblieben. 

tJber das psychische Verhalten Iiegen nur relativ sparIiche N otizenvor; wo 
auf die Psyche geachtet wurde, insbesondere bei den alteren Kindern von 
H. OPPENHEIM, CAssmER, COLLIER und WILSON, BERNHEIM und KARRER u. a. 
scheinen keine groben Abweichungen bestanden zu haben. Idiotie wurde nicht 
beschrieben. Nur FERNANDEZ SANZ berichtete iiber psychische Storungen bei 
einem 26 Monate alten luischen Kind (permanente Unruhe, Fehlen jeder An­
sprechbarkeit, des Beachtens der Eltern usw.). 

Der Allgemeinzustand der Kinder wird von den meisten Autoren als primar 
gut bezeichnet. Die FaIle von OPPENHEIM und seinen Schiilern waren fast aIle 
relativ gut genahrt, zum Teil fettleibig. Einige Autoren (BAUDOUIN) schildern 
hartes bdem, "Trophodem"; auch myxodematose Hautbeschaffenheit wurde 
angebIich beobachtet. CAssmER fand die Haut meist blaB und kiihl, entsprechend 
der Herabsetzung der Bewegungsfunktion, macht aber auf das Fehlen der groben 
vasomotorischen Storungen (Cyanose, Rotung usw.), wie sie bei poIiomyeIitischer 
Lahmung die Regel sind, aufmerksam. Die inneren Organe der Kinder scheinen 
in der Regel nichtbetroffen ~u sein. Gelegentlich wird iiber Herz- und Kreis­
laufstorungen berichtet ;in einem Sektionsfall von GURDJIAN bestand schwere 
fettige Degeneration des Herzmuskels. BeziigIich des Stoffwechsels der Kinder 
ist anscheinend noch nichts Sicheres ermittelt worden. Einige Autoren (V. CIOFFI, 
AURIECHIO) glauben eine einseitige EmpfindIichkeit des Parasympathicus bei 
verminderter Erregbarkeit des Sympathicus festgestellt zu haben; im Blute fanden 
sie und andere Untersucher eine maBige Eosinophilie. 1m iibrigen wurden bei 
den meisten amyotonischen Kindern normale Blutwerte angetroffen. Auch 
beziigIich des Urins werden in der Literatur keine krankhaften Abweichungen 
notiert; der Blutzueker der Kinder lag (wo untersueht) im Bereich der Norm. 
Angeborene Dysplasien sind nur ausnahmsweise beobachtet worden. R. HAM­
BURGER maeht auf den besonders geringen Brustumfang der Kinder im Vergleich 
zu dem des Kopfes aufmerksam; er fand den ersteren durchschnittlich um 9 em 
geringer, als den letzteren; im Gegensatz zur Norm bei Neugeborenen. HAM­
BURGER fiihrt diese Hypoplasie auf abnorm geringe intrauterine Muskelbewegung 
zuriick. GLANZMANN hatte in einigen Fallen Fettsucht, Genitalhypoplasie und 
myxodematose Hautbeschaffenheit beobaehtet und an eine hypophysare Storung 
gedacht. FaIle dieser Art scheinen aber auBerst selten. Auch haben andere auf 
die endokrinen Organe anatomisch untersuchten FaIle keine konstanten erheb­
Iicheren Veranderungen ergeben. Trotz des scheinbar guten allgemeinen Zu­
standes sind die Kinder, insbesondere die Sauglinge und Kleinkinder, wie die 
gesamte Literatur zeigt, von verminderter Lebensfahigkeit und Widerstandskraft. 
Vor allem erIiegen sie sehr leicht katarrhaIischen Erkrankungen der Luftwege 
und Bronchopneumonien, viel seltener Ernahrungsstorungen, wie z. B. die FaIle 
von BIELSCHOWSKY u. a. H. WINTER meint sogar, daB fast aIle diese Kinder an 
Bronchopneumonie sterben. Dabei fiel R. HAMBURGER in seinen Sektionsfallen 
die Geringfiigigkeit der angeblich todlichen Lungenbefunde auf. Die Kinder 
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sterben scheinbar an ganz banalen Infekten, einem Schnupfen oder einer leichten 
Tracheobronchitis. Es sei auch nochmals erwahnt, daB von den motorisch 
anscheinend normalen Geschwistern, die oft zahlreich sind, auffallend viele 
in friihester Jugend an "Lebensschwache" zugrunde gingen. 

Verlauf. Das Leiden solI nach dem Urteil der besten Beobachter keine echte 
Progression der ererbten muskularen Storungen erfahren (CASSIRER). Die 
scheinbare Zunahme der Anomalien am Ende der 1. und im 2. Lebensjahr, 
iiber die berichtet wird, sind eher als relative Progression zu deuten; in dem 
Sinne, daB urn diese Zeit erhohter muskularer und koordinatorischer Ausbildung 
der gesunden Vergleichskinder, das ist urn die Zeit des Stehen-, Gehen- und 
Greifenlernens, die angeborenen funktionellen Defekte der Amyotoniker beson­
ders stark in die Augen fallen. Denn in diesem Alter pflegt die Muskeldysfunktion 
noch auf der maximalen Hohe zu sein. Es gibt nun viele FaIle, die vielleicht 
infolge verkiirzter Lebensdauer iiberhaupt keine Anderung zum besseren erleben; 
seltener solche, die auch bei langerem Leben komplett amyotonisch bleiben; wie 
z. B. ein Fall von ROSENBERG, der noch mit 8 Jahren fast bewegungslos war. 
Echte Verschlechterungen der Bewegungsfunktionen werden von CASSIRER, 
COLLIER und HOLMES und anderen Kennern des Leidens fUr sehr selten gehalten. 
Gewohnlich solI, wie CASSIRER betont, in den spateren Jahren, insbesondere im 
"Kriech -" oder Schulalter, eine Besserung der Funktionsstorungen einsetzen, 
die allerdings meist iiberaus langsam vor sich geht. 1m FaIle von BERTI besserte 
sich ein bei der Geburt vollig amyotonisches Kind langsam so, daB es mit 3 Jahren 
greifen, mit 5 Jahren an der Hand gehen konnte. In einem FaIle von CASSIRER 
begann die Besserung erst mit 5 Jahren, in einem von COLLIER und WILSON 
im 7.-9. Jahre. Auch andere Autoren (KUNDT, THOMPSON, POLLAK, HABER­
MANN u. a.) berichten iiber solche langsamen funktionellen Besserungen; BERN­
HEIM-KARRER beispielsweise bei einem Kinde, dessen Myatonie sie vom 8. Lebens­
tage an beobachteten: Mit 5 Jahren konnte das anfangs bewegungslose Kind 
nahezu laufen und springen. Natiirlich konnen solche Besserungen auch durch 
Stillstande unterbrochen werden. Mit der Besserung der Beweglichkeit und des 
Tonus sollen, wie bereits bemerkt, auch die Sehnen- und Hautreflexe wieder 
auslOsbar werden. 

Trotz dieser notorischen Neigung zur Besserung in vielen Fallen ist die 
Gesamtprognose dieser Kinder nicht giinstig. Wenn auch die angeborene Anomalie 
an sich meist nicht lebensgefahrlich ist, sterben doch, wie bereits mitgeteilt, viele 
Kinder friih. Bereits CASSIRER berichtete 1911 unter 40 Beobachtungen iiber 
11 Todesfalle zumeist an Infekten, Pneumonien und Ernahrungsstorungen. 
In Fallen von BAUDOUIN und SORGENTE starben die Kinder an Krampfen. Auch 
die FaIle von BIELSCHOWSKY zeigen die hohe Mortalitat besonders im friihen und 
mittleren Sauglingsalter an. C. LOOFT fand bei einer Ubersicht iiber 42 FaIle 
der Literatur sogar 29 FaIle, die im 1. Lebensjahr starben. DaB die Kinder nicht 
alt werden, ergibt sich auch aus dem von CASSIRER hervorgehobenen Umstand, 
daB noch an keinem Erwachsenen das Leiden beobachtet worden sei. WINTER 
meint sogar auf Grund der Literatur bis 1930, daB noch kein Amyotoniker die 
Pubertat erlebt habe. Allerdings besteht nach den nunmehr bekannt gewordenen 
erheblichen Besserungen der groBeren Kinder die theoretische Moglichkeit, daB 
ihr Zustand im erwachsenen Alter muskelfunktionell ganz oder nahezu normal 
werden kann; also als ehemals amyotonisch nicht mehr diagnostiziert wird. 
Erfahrungen an alter gewordenen Amyotonikern miiBten dies nachpriifen 
konnen. Sie stehen noch aus. 

Die klinische Differentialdiagnose hat in praxi vor aHem die Rachitis zu 
beriicksichtigen. Falls - wie so oft - die Anamnese fehlt oder unvollstandig 
ist, kann die Verwechselung darum naheliegen, weil auch bei schwerer Rachitis 
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hochgradige Hypotonie der Muskeln und selbst scheinbare Paresen recht haufig 
sind. OASSIRER zitierte die Schilderung VIERORDTS von der Bewegungsunlust 
infolge Schmerzen und allgemeiner Schwache und der Hypotonie der Muskeln 
und Gelenke bei Rachitischen. Jeder Erfahrene kennt solche FaIle, die im 
Effekt der hypotonischen Muskelschwache "auf Anhieb" den Verdacht der 
Amyotonie erweckten; zumal auch bei der Rachitis die Sehnenreflexe oft schwach 
aus16sbar sind; allerdings nicht die Hautreflexe. VIERORDT hatte die muskularen 
Starungen der Rachitiker als sekundare, von einer verminderten Ansprechbarkeit 
der Vorderhornganglienzellen herriihrende aufgefaBt. Demgegenuber haben 
HAGENBACH und spater R. BING eine grobe organische Myopathie bei Rachitikern 
festgestellt, die sich von del! Inaktivitatsatrophie sicher unterscheidet. Diese 
rachitische Myopathie erklart die funktionelle Starung durchaus, beweist aber 
gleichzeitig, daB diese Form der Myopathie nichts mit der OPPENHEIMschen 
Krankheit zu tun hat. Die Unterscheidung beider ist auch durch die Anamnese 
des erworbenen Zustandes, durch den Nachweis der Knochenveral}derungen, 
der Stoffwechselstorung und spater ex juvantibus bei Rachitikern aber meines 
Erachtens stets moglich. 

Auch andere Knochenaffektionen, die MOLLER-BARLowsche Krankheit mit 
Periost- und Gelenkblutungen und die syphilitische und essentielle Osteochon­
dritis dissecans sollen zu 'Pseudoparalysen der Muskeln fiihren, werden aber 
gleichfalls relativ leicht von der Amyotonie unterschieden konnen. 

Die primaren Myopathien, insbesondere die ERBsche Dystrophie, konnten bei 
Kleinkindern gelegentlich ein ahnliches Zustandsbild erzeugen, wie die OPPEN­
HEIMSche Krankheit. Allerdings unterscheiden sich beide prinzipiell: vor allem 
durch die Lokalisation der ersteren in Schulter- und Beckengurtel und Rucken­
streckern und durch die Pseudohypertrophien. Auch gehOrt Beginn in den 
ersten Lebenswochen oder gar angeborenes Bestehen zu den groBten Ausnahmen 
bei der Dystrophie. Endlich sind bei aufmerksamer Untersuchung auch bei 
dystrophischen Kleinkindern stets umschriebene Muskelatrophien nachweisbar. 
Alles grundsatzliche Unterschiede gegenuber der Amyotonie! 

Eine fruhinfantile Polyneuritis konnte natiirlich einen gleichen Befund 
zeitigen, wie die OPPENHEIMSche Krankheit. Aber bei der ersteren durfte stets 
die Anamnese der erworbenen Affektion zu erheben sein; vor allem auch der 
vorausgegangene Infekt, insbesondere die Diphtherie. 1m ubrigen sind echte 
Polyneuritiden im fruhen Kindesalter sicher extrem selten. Bei Sauglingen 
und Kleinkindern kann auch die Poliomyelitis gelegentlich diagnostisch in Frage 
kommen; aber auch sie wird sich meist durch ihren akuten Beginn von der 
Myatonie unterscheiden; ebenso durch die scharfer lokalisierten Restlahmungen. 
Naturlich wiirde eine "fetale Poliomyelitis" (MARBURG, BATTEN u. a.) nicht 
sicher von der OPPENHEIMSchen Krankheit abgrenzbar sein. Ihr Vorkommen 
scheint aber noch nicht vollig gesichert. AuBerdem wurden bei einer fetalen 
Poliomyelitis doch andere, der gewohnlichen spinalen Kinderlahmung gleichende 
Symptome auftreten mussen, die, wie eben erst ausgefiihrt, der Myatonie fehlen. 
Die Unterscheidung von intrapartualen Schadigungen an Hirn oder Ruckenmark 
ist nicht allzu schwer. Die ersteren erzeugen spastische Paresen, die letzteren 
schlaffe Lahmungen umschriebener Art mit hochgradiger Muskelatrophie und 
partieller Empfindungslahmung. 

Endlich hat man die infantile Form der meist heredofamiliaren Muskel­
atrophie von WERDNIG und J. HOFFMANN von der Myatonie abzugrenzen; 
oft wird das ohne langere Beobachtung sehr schwer oder unmoglich sein. Jedoch 
sprechen das ganz uberwiegende heredo-familiare Auftreten und der Beginn 
am Ende des 1. Lebensjahres in dubio fur diese Muskelatrophie. Auch die 
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Lokalisierung in Becken- und Schultergiirtel, die Neigung zu rascher Progression 
und das Auftreten der elektrischen Entartungsreaktion kennzeichnen die WER­
NIG-HoFFMANNSche Krankheit doch oft deutlich gegeniiber dem OPPENHEIMSchen 
Syndrom. Trotzdem gibt es, wie die Beobachtungen von BEEVOR, WIMMER, 
BERNHARDT, SHELDON, GREENFIELD u. a. lehren, FaIle, in denen die Unter­
scheidung beider Krankheitsformen nicht sicher gelingt. Jedoch spricht der 
anatomische Befund BIELSCHOWSKYS bei einwandfreien Amyotonien entschieden 
gegen eine Identitat beider Syndrome, die M. ROTHMANN und andere Autoren 
(LOOFT-, GRINKER, GREENFIELD, SHELDON) annehmen wollten. Ebenso mochte ich 
in tJbereinstimmung mit M. BIELSCHOWSKY der Meinung anderer Autoren, vor 
allem SILBERBERGs widersprechen, der aIle Atrophien, die cerebralen, bulbiiren, 
spinalen, neuralen und muskularen unter dem Sammelbegriff der Dystrophien 
vereinigen und auch die Myatonie den Muskeldystrophien einreihen wollte. Auch 
mit der Myasthenie und der Myotonie hat die angeborene Muskelatonie nicht 
das geringste zu tun, wie BABONEIX und SIGWALD aus elektrischen Befunden 
schlieBen wollten. 

Mit BIELSCHOWSKY bin ich vielmehr der Ansicht, daB die OPPENHEIMSche 
Krankheit, entsprechend der urspriinglichen Lehre ihres ersten Beschreibers, 
als selbstiindiges Syndrom auch fernerhin aufzufassen ist. 

Pathologische Anatomie und Pathogenese. Die alteren anatomischen Befunde 
ergaben vorzugsweise Veranderungen an der Muskulatur (SPILLER, BOUDOIN, 
COLLIER-HOLMES, REYHER-HELMHOLTZ, GRIFFITH, LEREBOULLET u. a.), vor 
allem Verschwinden der Querstreifung, Auflosung der Fasern in Langsfibrillen, 
auffallende Ungleichheit in Kontur und Kaliber der Fasern, Segmentierung der 
Muskelfasern, interstitielle Infiltrationsherde und Bindegewebswucherung. 
R. BING konnte jedoch auBer abnormem Kernreichtum nichtsHistopathologisches 
an den Muskeln seines Falles finden. Manche AutQren (SPILLER, SILBERBERG, 
LEREBOUELLET) haben das Nerirensystem intakt gefunden. Die meisten Autoren 
fanden aber deutliche Veranderungen besonders der Vorderhorner, Untergang 
oder Hypoplasie bzw. abnorme Kleinheit der Ganglienzellen des Vorderhorns, 
auffallende Diinnheit und Markscheidenlosigkeit der vorderen Wurzeln und 
mancher peripherer Nerven (GRIFFITH und SPILLER, KAUMHEIMER, METTEN­
HEIMER, COLLIER und HOLMES, BAUDOUIN u. a.). Von grundlegender Bedeutung 
sind die von M. BIELSCHOWSKY an 5 Sektionsfallen erhobenen durchaus einheit­
lichen Befunde. AuBer gewissen Nebenbefunden (Persistieren der embryonalen 
auBeren Kornerschicht in der Kleinhirnrinde) fand BIELSCHOWSKY die Vorder­
horner im Bereich der Riickenmarksanschwellungen ihrer motorischen Ganglien­
zellen weitgehend beraubt, im Lumbalmark mehr als im cervicalen. 1m ersteren 
traf er nicht selten fast vollige VerOdung. In den befallenen Teilen finden sich 
neben wenigen normalen Ganglienzellen kleine Zellen mit zwar normalem Kern, 
aber stark reduziertem Plasmakorper, mit fehlenden oder kurzen stummel­
artigen Dentriten und fehlenden Axonen. BIELSCHOWSKY spricht diese quali­
tativen und quantitativen Veranderungen im Bereich der Vorderhorner als 
angeboren, als im wesentlich dysgenetisch an; auch deswegen, weil er vasculare 
und entziindliche Veranderungen stets vermiBte. Dabei waren die sog. sympa­
thischen Zellgruppen in den Seitenhornern des Cervical- und Dorsalmarks fast 
intakt. 

tJbrigens ist diese Dysplasie nicht ganz streng systematisch, da nicht selten 
auch die Ganglienzellen der Mittelzone und der CLARKEschen Saulen mitbeteiligt 
sind. Die motorischen Kerne der Oblongata und der Pons zeigten maBige quanti­
tative und qualitative Anomalien, die der Augenmuskeln waren ganz intakt. 
Spezielle Gliaveranderungen fehlten oder lagen noch im Rahmen der Ersatz· 
wucherung. 
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Abb. 26. Vorderhorn aus derselben Rohe wie Abb. 27 von einem normalen Kinde der gleichen 
Altersstufe. BIELSCHOWBKY-Methode_ Mittelstarke VergroJlerung (150 : 1)_ (Nach BIELSCHOWBKY.) 

Abb. 27. Vorderhorn aus dem Niveau des 3. Lendensegmentes von Fall I. Starker Ausfall der multi­
polaren Ganglienzellen. BIELSCHOWBKY-Methode. Mittelstarke VergroJlerung (150 : 1). 

(Nach BIELSCHOWBKY.) 
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Beziiglich der Muskeln fand BIELSCHOWSKY zum Teil Fasern von ziemlich 
normaler Art, ab und zu hypertrophische Exemplare, vor allem aber - oft 
als Hauptteil der betreffenden Muskelsubstanz - schmale Fasern, wie normale 
in Biindeln angeordnet, aber ohne deutliche Sarkolemhiille, zum Teil fast struktur­
lose, vielfach anastomosierende Plasmastreifen; oft zeigten sie groBe Mengen 
von reihenformig angeordneten Kernen. Die Muskelbefunde BIELSCHOWSKYS 
decken sich mit denen von SLAUCK. Nur in der Deutung weichen beide Forscher 
voneinander abo Da im myatonischen Muskel, insbesondere dessen schmalen 
Elementen alle degenerativen Zeichen fehlen, da sie in vielen vollig denen etwa 
des 6. Fetalmonats gleichen, spricht BIELSCHOWSKY auch die Muskelbefunde 
als dysgenetische, nicht sekundar atrophische an. Auf Grund dieser anatomi­
schen Befunde kommt BIELSCHOWSKY zu dem SchluB, daB die angeborene 
Muskelatonie als eine MiBbildung oder Entwicklungshemmung zu deuten ist, 
bei der die motorische Innervation der quergestreiften Muskeln quantitativ 
und qualitativ unzureichend geblieben sei. Das Primare seien die Agenesie und 
Dysplasie der Vorderhornganglienzellen, ferner die mangelhafte Expansion 
der von den dysgenetischen V orderhornzellen in die Muskulatur einwachsenden 
Axone und schlieBlich die mangelhafte Ausreifung der Endausbreitungen. Es 
handelt sich also nach BIELSCHOWSKY nicht um eine primare Myopathie, auch 
nicht um eine progressive spinale Amyotrophie, sondern um eine unfertige 
Neurotisation der quergestreiften Muskulatur. Andere neuere histologische Unter­
sucher (GURDJIAN, GRINKER, SCHUBACK) haben ah~iche Befunde an den 
spinalen Vorderhornem und den Muskeln mitgeteilt, wie BIELSCHOWSKY; ins­
besondere finden sich auch bei ihnen stets die Aplasie, bzw. Dysplasie der Vorder­
hornganglienzellen, die Verdiinnung und Marklosigkeit der vorderen Wurzeln 
und peripheren Nerven u. a. m. In der Deutung weichen die Autoren aber von 
BIELSCHOWSKY ab, indem sie entweder allein oder doch zum Teil - neben der 
Dysgenesie - progressive degenerative Veranderungen in Riickenmark, Nerven 
und Muskeln annehmen. Dies betont unter anderen SCHUBACK, der zu dem 
SchluB kommt, daB bei Myatonie nicht nur eine Entwicklungsstorung, sondern 
auch degenerative Vorgange in Betracht kamen. 

Auch die eingehenden histologischen Untersuchungen von GREENFIELD, 
GODWIN und STERN an 4 Fallen ergaben unerhebliche Zellverminderung im 
12. Kern, geringe Verminderung und Dysplasie der Vorderhornganglienzellen, 
Verschmalerung und Markscheidenverlust der vorderen Wurzeln und der Nerven. 
An den Muskeln fanden GREENFIELD und Mitarbeiter einfache Atrophie, haupt­
sachlich verdiinnte, keine hypertrophischen Fasern mit erhaltener Querstreifung. 
Auch diese Autoren schlieBen aus ihrem Befund auf eine Identitat der WERDNIG­
HOFFMANNSchen Amyotrophie mit der OPPENHEIMSchen Krankheit, also auf 
eine echte progressive Dystrophie (im weitesten Sinne). 

Trotzdem scheinen mir die Befunde M. BIELSCHOWSKYS und seine Deutungen 
das richtige zu treffen, zumal sie ja mit dem klinischen Geschehen vollig iiber­
einstimmen. Wir haben also, wie schon H. OPPENHEIM annahm, in der Myatonie 
eine im wesentlichen reine Dysgenesie des Riickenmarkvorderhorns und der 
vorderen Wurzeln zu erblicken mit dem Erfolg der unfertigen Neurotisation der 
quergestreiften Muskeln. 

Die Ursache des Leidens liegt irgendwie in der Konstitution; dafiir sprechen 
auch die sich erheblich mehrenden familiaren Falle. Exogene Faktoren spielen 
scheinbar keine wesentliche Rolle. Lues wurde nur vereinzelt, in manchen 
Fallen ohne strengen Beweis (BABONEIX und SIGWALD), angenommen; in 
anderen Fallen (FERNANDEZ SANZ, MmAGLIA) wurde jedoch sichere Lues bei 
Mutter und Kind festgestellt. Bei zwei Geschwistern fand AURIECHIO auch Tuber­
kulose und glaubte an ihre atiologische Bedeutung. Auch endogene, insbesondere 
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endokrine Einfliisse, scheinen ohne Belang; denn die Veranderungen an Schild­
driise, Thymus und Hypophyse, die man gefunden hat, sind so inkonstant und 
zum Teil so geringfiigig, daB von einer inkretogenen Bedingtheit der Myatonie 
meines Erachtens keine Rede sein kann. 

Die Therapie ist, wie bereits aus der Besprechung des Verlaufs und der 
notorischen Neigung zu allmahlichem Riickgang der angeborenen Storung hervor­
ging, nicht ohne Moglichkeiten. Vor allem bediirfen die Kinder guter Pflege 
und Ernahrung und der Behiitung vor Infekten und Nahrschaden. Man ver­
meide wegen der Infektionsgefahr die Hospitalisierung (R. HAMBURGER). AIs­
dann werden planmaBige vorsichtige Massage, Elektrisation und Bewegungs­
iibungen die spontane Heilungstendenz nur fordern konnen. OPPENHEIM und 

Abb. 28. lIfuskelliingsschnitt von Fall II. Breite, in fettiger Metamorphose befindliche Muskelfasern 
neben kernreichen, schmalfaserigen Biindeln. HERXHEIMER-Fiirbung. '/., Immersion. 

(Nach BIELSOHOWSKY.) 

CASSIRER stellten die galvanische und faradische Behandlung in den V ordergrund. 
Auch die Verhinderung der Kontrakturen sei Gegenstand der arztlichen Fiirsorge. 
Medikamente diirften wenig niitzen. Gleiches gilt von Hormonpraparaten. 
R. HAMBURGER hat von Salzbadern Giinstiges gesehen und auBerdem Trauben­
zuckerinfusionen in die Muskeln (!) versucht zur Forderung des Glykogen­
ansatzes in den Muskeln. In Fallen von sicherer Lues versuche man eine spezi­
fisc he Kur, die in einigen Fallen (MIRAGLIA) Erfolg gehabt haben soIl. Ortho­
padische MaBnahmen (Schienen, Korsett usw.) werden gelegentlich, blutige 
Eingriffe (Tarsektomie, wie in einem Fall von COLLIER und WILSON) nur sehr 
selten notig sein. Jedoch hat der italienische Orthopade FALDINI; Myotomie 
und Capsulotomie bei solchen Kindern ausgefiihrt; auBerdem briiske und 
allmahliche Dehnung der Kontrakturen. Auch Stiitzapparate und Schienen 
hat er mit Erfolg angewandt. Es gelang ihm, volle Gehfahigkeit zu erzielen. 
Nach aIlem, was aus der Literatur zu entnehmen ist, scheinen aber nur FaIle, 
die mit Kontrakturen kompliziert sind, fiir orthopadische MaBnahmen in 
Betracht zu kommen. 
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Neurale Muskelatrophie. 
Von H. PETTE-Hamburg. 

Mit 4 Abbildungen. 

Zur Geschichte und Begriffsbestimmung. 

Die erste allerdings nur sehr kurze klinische und anatomische Beschreibung 
eines wahrscheinlichen Falles von neuraler Muskelatrophie hat VIRCHOW (1855) 
gegeben. Einen zweiten Fall teilte FRIEDREICH (1873) in einer Abhandlung 
tiber progressive Muskelatrophie mit. Beide Falle wurden von FR. SCHULTZE, 
der jtingst die Geschichte der neuralen Muskelatrophie kritisch dargestellt hat, 
als sichere Falle anerkannt. Ob einige weitere in jener Zeit beschriebene Falle 
ebenfalls hierher gehOren, muB im Hinblick teils auf die Ktirze, teils auf die 
Unklarheit der Darstellung unentschieden bleiben. Als sichergestellt konnen 
erst wieder die von EICHHORST (1873) beschriebenen Falle gelten. Zum ersten 
Male wird hier das hereditare Moment der Krankheit, die in nicht weniger als 
in 6 Generationen nacheinander auftrat, betont. 1884 hat dann FR. SCHULTZE 
nach Untersuchung mehrerer Falle als erster erkannt, daB wir es hier mit einer 
besonderen in sieh gesehlossenen Form der Muskelatrophie zu tun haben. Die 
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Studie ist betitelt: ,;()ber eine eigentlimliche progressive atrophische Paralyse". 
Einige Monate spater und unabhangig von FR. SCHULTZE berichtete ORMEROD 
liber gleiche Falle. 1886 und 1887 haben dann CHARCOT und MARIE sowie 
TOOTH getrennt diese Form der Muskelatrophie als selbstandige Krankheit 
von den librigen Formen der Muskelatrophie abgesondert, CHARCOT und MARIE 
unter dem Titel "Forme particuliere d'atrophie musculaire progressive, debutant 
par les pieds et les jambes et atteignant plus tard les mains" und TOOTH unter 
der Bezeichnung "Peroneal type of progressive muscular atrophie". In mehreren 
Arbeiten (1888-1891) hat schlieBlich J. HOFFMANN nach Mitteilung weiterer 
Falle das Krankheitsbild in plastischer Weise dargestellt. Er gab ihr 1889 den 
Namen "neurotische Muskelatrophie", urn ihn 1891 in "progressive neurale 
Muskelatrophie" abzuandern. Diese Bezeichnung ist bis auf den heutigen Tag 
die gebrauchlichste geblieben. DaB J. HOFFMANN in der Tat einen erheblichen 
Anteil an der Aufstellung und Begriindung des Krankheitsbegriffes hat, kommt 
nicht zuletzt auch darin zum Ausdruck, daB man heute vielfach von einer 
Muskelatrophie vom Typ "CHARcOT MARIE, TOOTH, HOFFMANN" spricht. 
Ob und wieweit diese Bezeichnung zu Recht besteht, hat jlingst H. CURSCH­
MANN kritisch beleuchtet. Er kommt zu dem SchluB, daB "gerechterweise" 
die Krankheit als "periphere Muskelatrophie vom Typus FR. SCHULTZE-ORME­
ROD" bezeichnet werden mlisse, was urn so mehr berechtigt erscheint, wenn 
man berlicksichtigt, daB J. HOFFMANN zum Teil liber die gleichen Falle, wenn 
auch ausfiihrlicher berichtet hat wie vor ihm FR. SCHULTZE. 

1893 haben DEJERINE und SOTTAS unter der Bezeichnung "Neurite inter­
stitielle hypertrophique et progressive de l'enfance" ein Krankheitsbild be­
schrieben, das auch nach ihrer eigenen Beschreibung eine weitgehende Ahnlich­
keit mit der neuralen Muskelatrophie hat. Ihr wesentlichstes Moment ist, 
wie der Titel besagt, die Hypertrophie der Nervenstamme und der progressive 
Verlauf. Insgesamt hat DEJERINE, der die erste Arbeit 1893 gemeinsam mit 
seinem Schiller SOTTAS, die dritte mit ANDRE-THOMAS geschrieben hatte, nur 
liber 3 von ihm selbst beobachtete Falle berichtet. An weiteren Mitteilungen 
liber die gleiche Krankheit liegen aus jener Zeit Berichte von BOVERI sowie von 
GOMBAULT und MALLET (1889) vor. 1906 konnte PIERRE MARIE in der Pariser 
neurologischen Gesellschaft zwei Brlider vorstellen, deren Mutter und vier 
Geschwister vom gleichen Leiden befallen waren. Geringe Abweichungen im 
klinischen Bild der bis dahin beschriebenen Formen veranlaBten BOVERI einen 
"Typus PIERRE MARIE" dem Typus DEJERINE-GOMBAULT gegenliberzustellen, 
im Gegensatz zu DEJERINE selbst, der trotz der erheblichen Ataxie, die seine 
Falle boten, in den verschiedenen Beobachtungen die gleiche Grundkrankheit 
sah. Auch hier wieder ist es J. HOFFMANN gewesen, der 1912 nach Mitteilung 
von 5 selbstbeobachteten Fallen das Bild der "progressiven hypertrophischen 
Neuritis", wie es von ihm genannt wurde, klinisch scharf umrissen hat. DIDE 
und COURJON haben 1919 eine weitere Form, von ihnen als "la nevrite hyper­
trophique de l'adulte" bezeichnet, abgetrennt. In Ubereinstimmung mit seinem 
Lehrer J. HOFFMANN hat 12 Jahre spater SLAUCK auf Grund weiterer Beob­
achtungen die These aufgestellt, daB WIT es bei der hypertrophischen Neuritis 
mit einer besonderen Krankheitsgruppe innerhalb der neurotischen Muskel­
atrophie (von ihm "HOFFMANNsche Krankheit" genannt) zu tun haben, in der 
es wie bei jeder Krankheit ausgesprochene Falle und "formes frustes" gibt. 
Entgegen SLAUCK und anderen Autoren halt DAVIDENKOW (1927) wie viele 
Jahre vorher schon MARINESCO auf Grund eigener Beobachtungen und vor 
allem auf Grund eingehender erbbiologischer Untersuchungen es jedoch nicht 
fUr berechtigt, scharfe Grenzen zwischen der neuralen Muskelatrophie und 
der progressiven hypertrophischen Neuritis zu ziehen. 
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Vor DAVIDENKOWB Arbeit haben die meisten Autoren ihre FaIle in ein von v. KUGELGEN 
aufgestelltes Schema einzureihen versucht. v. KUGELGEN unterschied 1. den Unterschenkel­
Unterarmtyp (CHARCOT-M.A.RIE-ToOTH-HoFFMANN), 2. die hypertrophische Neuritis (DE­
JERINE-SOTTAs), 3. die peroneale Variante (SOCA SAINTON) und 4. die HXNELsche Variante 
(nur die oberen Extremitaten ergriffen). Ihnen hat DAVIDENKow zwei weitere Typen an­
gefiigt: die Unterschenkel-Schulterblattform und die BOg. familiaren Kaltparesen. 

Bei dem Streben, mehr oder weniger charakteristische Symptomenbilder 
gewissermaBen als Varianten der neuralen Muskelatrophie herauszuarbeiten, 
wird jeder, der die inzwischen stark angeschwollene Kasuistik kritisch uberpruft, 
zu der "ObeJ;'zeugung kommen, da{3 die neurale Muskelatrophie mit all ihren 
Unterformen einen gut umrissenen Krankheitsproze{3 darstellt, der sick von dem 
der echten M yopathien einwandfrei abgrenzen la{3t, auch von den distalen Formen. 
Freilich gelten fiir die neurale Muskelatrophie Hingst nicht mehr die Gesetz­
maBigkeiten, die J. HOFFMANN in seiner ersten Arbeit aufgestellt hat, ich 
nenne Krallenstellung der Finger und allmahlich fortschreitendes "Obergreifen 
auf den ganzen Bewegungsapparat. In dieser Hinsicht hat das spatere Schrift­
tum J. HOFFMANN nicht recht gegeben. Wenn die Symptome auch im Hinblick 
auf die groBe Variationsbreite sehr mannigfach sind, so sind sie doch in ihrer 
Eigenart durchaus charakteristisch. Bei Darstellung der Erbbiologie der 
neuralen Muskelatrophie werden wir auf das Problem der Variabilitat noch 
weiter einzugehen haben. 

BIEMOND hat jungst die fUr die verschiedenen Formen charakteristischen 
Symptome nebeneinand~r gestellt, um ebenfalls zu dem Ergebnis zu kommen, 
daB uberall "flieBende "Obergange" nachweisbar sind. Die von ihm mitgeteilten 
FaIle sind insofern besonders lehrreich, als er glaubte zeigen zu konnen, daB 
in der gleichen Familie die echte neurale Muskelatrophie, die hypertrophische 
interstitielle Neuritis nach DEJERINE-SOTTAS und auch die FRIEDREICHsche 
Tabes "geschwisterlich vereinigt" waren. "Obergangsformen von der hereditaren 
Ataxie (P. MARIE) zur neuralen Muskelatrophie haben jiingst auch KULKOV 
und PLAKEHINA beschrieben. 

Wenn OPPENHEIM und CASSIRER (1897) durch ihren Fall bewiesen zu haben 
glaubten, daB das Bild der neuralen Muskelatrophie auch durch einen primar­
muskularen ProzeB hervorgerufen werden konne und daB somit diese Krank­
heit nicht auf einheitlicher pathologisch-anatomischer Grundlage beruhe, so 
haben schon die folgenden Jahre uns die Unrichtigkeit dieser Auffassung gelehrt. 
Es kann kein Zweifel sein, daB die unsicheren oder die sog. Ubergangsfalle zur 
Myopathie kiinftig immer seltener Eingang in die Literatur finden werden, 
je mehr der einzelne Fall von hinreichend sachverstandiger Hand - klinisch 
sowie anatomisch - beforscht werden wird. Mit dieser Auffassung nahern 
wir uns der jungst von CURSCHMANN erneut aufgestellten These, daB die klinische 
Einheit der neuralen Muskelatrophie als wohlbegriindet anzusehen sei. Der 
vor kurzem von GALLINEK mitgeteilte, jedoch nur klinisch analysierte "Uber. 
gangsfall", ist in dieser Frage nicht entscheidend. Nur das histologische Sub­
strat - das fehlt - wiirde eine Berechtigung fiir die weitgehenden SchluB­
folgerungen GALLINEKS geben konnen. 

Vorkommen und Verbreitung. 
Die neurale Muskelatrophie ist eine sehr wahrscheinlich auf der ganzen 

Erde vorkommende Krankheit. Es liegen Beschreibungen vor aus fast allen 
Staaten Europas, aber auch aus Amerika und Asien (Japan). Rassenunter­
schiede scheinen keinen EinfluB auf Entstehung und Gestaltung des Prozesses 
bzw. des Symptomenbildes zu haben. 

Was das Alter der Erkrankten betrifft, so ist von allen Autoren, die sich 
eingehender mit dieser Frage, sei es auf Grund eigener Beobachtungen (Familien-
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forschung), sei es auf Grund der bisherigen Kasuistik, befaBt haben, stets dahin 
entschieden worden, daB das mannliche Geschlecht weit mehr befallen wird als 
das weibliche. CURSCHMANN weist darauf hin, daB das relative Verschont­
bleiben des weiblichen Geschlechtes auch bei hereditaren Myopathien beobachtet 
wird. Immerhin erscheint das von einigen Autoren (BING u. a.) angegebene 
Zahlenverhaltnis von 5 : 1 doch wohl zu hoch. HARRINGHAM fand in einer durch 
5 Generationen verfolgbaren Familie unter 19 Fallen keine einzige weibliche 
Kranke. DAVIDENKOW fand unter 264 Fallen (teils eigene Beobachtungen, 
teils aus der Literatur zusammengestellt) 163 mannlichen und 101 weiblichen 
Geschlechtes. Dieses Verhaltnis bleibt auch bestehen, wenn geschieden wird 
in neurale Muskelatrophie mit und ohne Hypel'trophie der Nervenstamme. 
Das Zahlenverhaltnis war folgendes: familiare Falle mit Hypertrophie 23 : 18, 
sporadische Falle 16 : 7, familiare Falle ohne Hypertrophie 97 : 68, sporadische 
Falle 23 : 8. Nur ausnahmsweise tritt die Krankheit isoliert bei einem Familien­
mitglied auf, meist werden mehrere Glieder einer Familie zugleich erkrankt 
gefunden. Die Storungen werden nicht selten erst dann fUr das betreffende 
Familienmitglied manifest, wenn sachgemaB darauf untersucht wird. HANEL 
fand in 4 Generationen einer Familie allein 32 Falle. EICHHORST, einer der 
ersten Beobachter, fand die Krankheit durch 6 Generationen verteilt. Ahnliche 
Feststellungen haben CHARCOT und MARIE, J. HOFFMANN, OPPENHEIM u. a. 
gemacht. 

Es hat sich bisher nicht feststellen lassen, daB Beruf und soziale bzw. wirt­
schaftliche Stellung auf die Entstehung der Krankheit einen ausschlaggebenden 
EinfluB haben. Keine Schicht der Bev61kerung scheint verschont zu werden. 

Die Krankheit setzt in den meisten Fallen innerhalb der ersten zwei Lebens­
jahrzehnte ein, wobei den Pubertatsjahren, nach einer von DAVIDENKOW auf­
gestellten und hier wiedergegebenen Ubersicht keine nennenswerte Bedeutung 
zukommt. 

Beginn der Krankheit im Alter von 

bis 5 1 5-10 111-15116-201 21-251 26-30 I 31-35 136-40141-45146-50 I tiber 50 Jahre alt 

21 I 22 I 19 I 14 I 8 I 8 I 8 I 7 I 4 I 1 I 4 

Man sieht aus dieser Statistik DAVIDENKOWS sehr deutlich, daB die tiber­
wiegende Mehrzahl der Falle vor dem 20. Lebensjahr erkrankt und daB die 
Kurve jenseits des 20. Jahres sehr schnell abfallt. 

Atiologie. 

Die neurale Muskelatrophie ist eine ausgesprochen heredofamiliare Krank­
heit. Das macht die Antwort auf die Frage nach der Atiologie besonders schwer. 
Jeder Versuch, die Atiologie der Krankheit auf dem Wege der Einwirkung 
irgendwelcher auBerer Schadigungen erklaren zu wollen, ist gescheitert. Die 
Angaben tiber langer bestandene toxische Schadigungen sind sehr sparlich. 
DUBREUILH und EGGERS berichten, daB ihre Kranken lange Zeit mit Blei ge­
arbeitet hatten. GORDON berichtet in einem Fall von starkem Tee- und Kaffee­
genuB, chronischen Alkoholismus finden wir in Fallen von J. HOFFMANN, BRASCH, 
SCHTSCHERBAK, DIMITRIJEW, PETTE. Wenn J. HOFFMANN in seiner ersten 
Arbeit die neurale Muskelatrophie als Folge eines primar neuritischen Prozesses 
glaubte ansprechen zu konnen, so wissen wir heute mit Bestimmtheit soviel, 
daB diese Annahme ebensowenig haltbar ist wie die, daB gewisse Infektionen, 
vor allem Lues und Tuberkulose die Krankheit ursachlich bedingen konnen. 
Der Tatsache, daB sich in der Vorgeschichte gelegentlich ein luischer Infekt 
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findet, kann atiologisch keinerlei Bedeutung beigemessen werden, und wenn 
BIEMOND jiingst wieder geglaubt hat, die endogene Tuberkulose als ursii.chliches 
Moment verantwortlich machen zu konnen, da nach ihm auffallend viele Mit­
glieder an neuraler Muskelatrophie erkrankter Familien an Lungentuberkulose 
zugrunde gehen, so fehlt fiir eine solche Aimahme ebenfalls der schliissige Beweis. 
Anders liegen die Verhaltnisse freilich, wenn die Frage diskutiert wird, welche 
Momente es sind, die latente Erbkrankheiten auslosen bzw. manifest machen 
konnen. DaB hierbei den Infektionskrankheiten eine nicht unbedeutende Rolle 
zukommt, kann auf Grund der besonders bei der neuralen Muskelatrophie 
gemachten Beobachtungen heute als erwiesen gelten. Auf diese Tatsache hat 
jiingst auch CURTIUS mit Nachdruck hingewiesen. 

Wiederholt ist auch daran gedacht worden, daB die neurale Muskelatrophie 
endokrin bedingt sei. CURSCHMANN weist darauf hin, daB bei der myotonischen 
Dystrophie die Erfahrung der letzten 15 Jahre gelehrt habe, welche Bedeutung 
den endokrinen Storungen zukomme. Gleichzeitig aber weist er darauf hin, 
daB solche Storungen bei den anderen Formen der Amyotrophie sehr ungewohn­
lich sind. CURSCHMANN lieB in 2 Fallen das Blutserum nach ABDERHALDEN 
auf Abbau von Nebenniere, Hypophyse und Schilddriise untersuchen. Die 
Abbaureaktionen waren jedoch so gering, daB sie "kaum verwertbar" erschienen, 
Zu einem anderen Resultat kam GALLINEK. Die ABDERHALDEN-Reaktion, 
die er bei seinem Fall im Drin anstellte, ergab ein positives Ergebnis fiir Muskeln, 
Hypophyse, Gehirn, Schilddriise und Hoden. Dieser Befund ist, soweit ich 
sehe, der einzige geblieben, der moglicherweise im Sinne einer endokrinen 
Atiologie gewertet werden kann. Ohne auf den Wert bzw. die Zuverlassigkeit 
der ABDERHALDENSchen Methode iiberhaupt einzugehen, erscheint es mir un­
erlaBlich, weitere Befunde zu sammeln, bevor wir nach dieser Richtung irgend­
welche weiteren Schliisse ziehen. 

Pathologische Anatomie. 
Eine nicht kleine Zahl von Fallen neuraler Muskelatrophie konnte histo­

logisch untersucht werden. DAVIDENKOW fand bis zum Jahre 1928 insgesamt 
24 Sektionsprotokolle in der Literatur. Was an histologischen Befunden vorliegt, 
entstammt ausschlieBlich alten Fallen, bei denen der ProzeB Jahre bzw. Jahr­
zehnte bestanden hatte. Ein Vergleich der einzelnen Befunde stoBt insofern 
auf gewisse Schwierigkeiten, als das jeweilig vorliegende Material von den 
einzelnen Autoren sehr verschieden ausgiebig untersucht worden ist. Trotzdem 
aber lassen sich aus den zahlreichen Befunden eine Reihe gemeinsamer, das 
Wesen der neuralen Muskelatrophie kennzeichnender Ziige herausschalen. 

Das anatomische Substrat der neuralen Muskelatrophie ist Ausdruck einer 
Degeneration erstens der peripheren Nerven und der Wurzelnerven, zweitens 
der Hinterstrange und drittens der Nervenzellen der Vorderhorner und der 
spinalen Ganglien. Die Veranderungen gleichen einander in den Fallen, die 
geniigend griindlich untersucht wurden, oftmals mit photographischer Treue. 

1. Die Veranderungen in den peripheren N erven und in den W urzelnerven. 
Ein ziemlich gleichmaBiger degenerativer ProzeB an Achsenzylinder und Mark­
scheide beherrscht hier die Szene. Daneben kaml es zu hypertrophischen Vor­
gangen an der SCHWANNschen Scheide, weniger ausgesprochen am endo-peri­
neuralen Bindegewebe kommen. Einer Degeneration ohne jeden hypertrophi­
schen Vorgang begegnen wir in den Fallen von FRIEDREICH, SIEMERLING, 
WESTPHAL, GIERLICH, CASSIRER-MAAS und AOYAMA. WESTPHAL sah neben 
degenerativen auch regenerative Vorgange in Form zahlreicher feinster Fasern 
mit diinnen dunklen Markscheiden. 



502 H. PETTE: Neurale Muskelatrophie. 

Von den Fallen mit reinem Schwund des parenchymalen Gewebes heben 
sich die FaIle mit hypertrophischen Vorgangen ab, tiber die als erste franzosische 
Autoren (DEJERINE-SOTTAS, DEJERINE-ANDRE, THOMAS, GOMBAULT-MALLET, 
DUBREUILH, BOVERI und spater SOUQUEs-BERTRAND) berichtet haben. Die 
Nervenverdickung kann sehr erheblich sein. In dem von BOVER! beschriebenen 
Fall hatte der Ischiadicus einen Durchmesser von 18-19 mm. Niemals sind 
aIle Nerven gleichmaBig intensiv ergriffen. So fand BOVERI die Cauda equina 
im Vergleich zum Ischiadicus nur wenig verandert und die Gehirnnerven sogar 
vollig frei. Der hypertrophische ProzeB ist durch eine oft starke Proliferation 
SCHW ANNscher Elemente bedingt. Wahrend in den allerersten Stadien das 
Protoplasma der gliogenen Elemente zu konfluieren scheint, sind spater die 
SCHWANNschen Zellen zwiebelschalenformig gruppiert. Auf diese Weise ent­
stehen auBerordentlich charakteristische Bilder: Achsenzylinder und Mark­
scheide, die meist noch langere Zeit erhalten sind, dann aber zerfallen, erscheinen 
gewissermaBen von Muffen umgeben. Bereits vor oder doch unmittelbar nach 
Zerfall des Achsenzylinders setzen lebhafte Regenerationsvorgange ein, auf 
die nach BIELSCHOWSKY das lange Bestehenbleiben der funktionellen Wertig­
keit des Nerven zurtickzufiihren ist. Mit den Erhebungen von BOVERI und 
BERTRAND-SOUQUES decken sich im wesentlichen auch die Befunde von Roussy 
und CORNIL. Ein prinzipieller Unterschied ist nur dahin gegeben, daB sich 
hier die Verdickung der Nervenstamme nicht als gleichmaBig, sondern als rosen­
kranzartig erwies. Auch der spater (1924) von SLAUCK beschriebene Fall ergab 
Bilder, die weitgehend denen der franzosischen Autoren gleichen. SLAUCK 
beschreibt eingehend die charakteristische, zwiebelschalenformige Verdickung 
der SCHW ANNschen Scheide, welche Achsenzylinder und Markscheide in dicker 
Hiille umgibt. An der Wucherung der gliogenen Bestandteile sind die endo­
und perineuralen Bindegewebselemente in verschiedenem AusmaB beteiligt. 
Es liegt wohl, wie DAVIDENKOW mit Recht annimmt, in der Unzuverlassigkeit 
unserer technischen Methoden begrtindet, daB die Ansichten der einzelnen 
Autoren tiber den Grad der mesodermalen Beteiligung auseinander gehen, wenn 
z. B. DEJERINE und SOTTAS eine erhebliche Bindegewebsvermehrung sahen 
und BovERI eine solche vermiBte. SLAueK ist in der Deutung der nach VAN GIE­
SON sich zum Teil ausgesprochen rot farbenden Elemente zurtickhaltend; 
immerhin hatten die Zellen Kerne, die eher mesodermalen als ektodermalen 
Ursprunges zu sein schienen. Offensichtlich sind hier die gleichen Verhaltnisse 
gegeben wie bei blastomatosen Vorgangen ektodermaler Genese, z. B. bei 
der Rtickenmarksgliose, wo es ebenfalls keineswegs selten in Reaktion auf das 
blastomatose Wachstum gliogener Elemente zu einer reaktiven mesodermalen 
Beteiligung kommt (HENNEBERG, PETTE-KORNYEY). Unentschieden bleibt die 
Differenzierung des proliferierten Gewebes in den Fallen von VIRCHOW, DEJERINE, 
MARINESCO, LONG u. a. SLAUCK fand die gleichen Veranderungen an motori­
schen, sensiblen und sympathischen Nerven, und zwar tiber den ganzen Korper 
ausgedehnt, d. h. auch an basalen Hirnnerven wie Vagus und Accessorius. 
Ferner fand er sie an den spinalen Ganglien sowie an den vorderen und hinteren 
Wurzeln. Die Wucherung der SCHW ANNschen Elemente war im allgemeinen 
gleichmaBig diffus und nicht nach Art einer lokalisierten Geschwulstbildung, 
am starksten an den Nervenstammen, urn nach der Peripherie hin abzunehmen. 
DEJERINE- A. THOMAS, GOMBAULT-MALLET u. a. hatten ebenfalls bereits fest­
gestellt, daB der ProzeB sehr massiv auf die Wurzelnerven tibergreifen kann, 
eine Tatsache, die nach HOFFMANN die zuweilen bestehende hochgradige Ataxie 
zu erklaren vermag. 1m FaIle von GOMBAULT und MALLET hatten die lumbalen 
Wurzelnerven einen Durchmesser bis zu 6 mm. Die Wandungen der Nerven­
gefaBe wurden hier wie in anderen Fallen verdickt und teilweise hyalinisiert 
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gefunden. Zusammenfassend ist also zu sagen, daB die hypertrophische Neuritis 
einen primaren ProliferationsprozeB SCHW ANNscher Zellelemente darstellt, der 
im allgemeinen das ganze periphere Nervensystem einschlieBlich Wurzelnerven 
bald mehr hier, bald mem dort betont, ergreift. Diese Erkenntnis hat BIEL­
SCHOWSKY auf Grund vergleichender histologischer Studien zu der Annahme 
veranlaBt, daB die hypertrophische Neuritis nichts anderes sei als eine eigen­
artige Form der Neurinomatose und somit gruppenverwandt mit der RECKLING­
HAUsENschen Krankheit. In sorgfaltiger Beweisfiihrung, zuriickgreifend auf 
die Arbeiten von VEROCAY und ANTONI hat er 1923 diese Lehre aufgestellt. 
Die Identitat sieht er freilich nicht fiir aIle Formen der Neurinomatose gegeben, 
sondern nur fiir die peritubularen, die ebenfalls familiar hereditaren Charakter 

Abb. 1. Lendenmark eines Falles von neuraler Muskelatrophie. Diffuse Lichtung der Hinterstrange. 
Die e in- und austretenden ·Wurzeln sind verhaltnismaJ.lig gut crhalten. 

(Merkscheideniarbung nach WEIGERT.) 

haben. trbereinstimmend zeigt sich bei beiden Krankheiten, daB die Wurzel­
nerven besonders intensiv in Mitleidenschaft gezogen sein konnen. BIELSCHOWSKY 
warnt jedoch davor, aIle bisher veroffentlichten FaIle von universeller Neuro­
fibromatose der Spinalnerven als gleichartig betrachten zu wollen. "Vermutlich 
sind es nur wenige Familiengruppen ...... " 

Die bei der echten neuralen Muskelatrophie an den Wurzelnerven gefundenen 
degenerativen Veranderungen sind verhaltnismaBig gering. Sie beschranken 
sich meist - so war es auch in einem von mir untersuchten Fall - auf einige 
wenige Fasern. In den Fallen von SIEMERLING, SAINTON, DUBREuILH und 
GIERLICH wurden die Wurzelnerven sogar vollig intakt gefunden. Die hinteren 
Wurzeln sind im allgemeinen mehr gelichtet als die vorderen. Fast aIle Autoren 
weisen auf das starke MiBverhaltnis dieser Lichtung zur Intensitat des Hinter­
strangausfalles hin, eine Tatsache, die den ProzeB prinzipiell von der Tabes 
scheidet. 

In den spinalen Ganglien konnten, soweit sie iiberhaupt untersucht wurden, 
fast regelmaBig Veranderungen festgestellt werden. GOMBAULT und MALLET 



504 H. PETTE: Neurale Muskelatrophie. 

fanden eine Degeneration der die Ganglien durchziehenden sowie der dort endi­
genden Fasern, DEJERINE und SOTTAS sahen hypertrophische V organge in 
gleicher Weise wie an den peripheren Nerven, SAINTON und SIEMERLING eine 
Atrophie bzw. einen Zerfall einzelner Nervenzellen. 

2. Die Degeneration der Hinterstriinge ist in ihrer Art stets die gleiche, sie 
wechselt nur an Intensitat. In den untersten Riickenmarksabschnitten ist sie 
diffus, sie engt sich kranialwarts nach der Mitte zu ein und beschrankt sich im 
Halsmark so gut wie ausschlieBlich auf die GOLLschen Strange. Das zeigen 
iibereinstimmend die FaIle von VIRCHOW, FRIEDREICH, GOMBAULT-MALLET, 
DEJERINE, BOVERI, MARINESCO, SAINTON, SIEMERLING, WESTPHAL, AOYAMA, 

DUBREUILH, SouQuEs-BERTRAND, SLAUCK, PETTE. 

Abb. 2. Der gleiche Fall wie Abb. 1. Halsmark. Der Prozell beschrankt sich auf die GOLLschen 
Strange. (Markscheidenfarbung nach SPIEL.'\[EYER.) 

Neben der Lichtung im Hinterstrangareal findet sich haufig ein Faserausfall 
im Bereich der Hinterhorner (DEJERINE, MARINESCO, SAINTON), selten auch 
der Pyramidenseitenstrange (BOVERI, GIERLICH) und der Kleinhirnseiten­
strange (AOYAMA, DUBREUILH). 

3. Eine Atrophie bzw. ein Schwund der Vorderhornganglienzellen mit Degene­
ration zugehoriger vorderer Wurzeln. Wahrend im Hals- und mehr noch im 
Lendenmark meist zahlreiche Ganglienzellen geschwunden sind, erscheinen in 
den iibrigen Teilen des Riickenmarkes die Zellen sklerotisch verandert. Der 
ProzeB kann sich bis in die Medulla oblongata fortsetzen. GOMBAULT-MALLET, 
WESTPHAL, AOYAMA fanden Ausfalle im Hypoglossuskern, AOYAMA auBerdem 
noch im Trigeminus-, Facialis- und Vaguskern. 

An weiteren Zellausfallen im Riickenmark warden noch beobachtet Lich­
tungen im Bereich der Hinterhorner (DEJERINE, MARINESCO u. a.) und der 
CLARKEschen Saulen (SAINTON, SIEMERLING, WESTPHAL, GIERLICH, PETTE). 

Uber die histologischen Befunde im atrophischen Muskel ist wiederholt berichtet 
worden,ohne daB man ihnen bisher jedoch irgendwelche charakteristischen Merk­
male zugesprochen hatte (J. HOFFMANN, OPPENHEIM, CASSIRER und MAAs, 
GALLINEK u . a.). In einer soeben erschienenen Studie "Mikroskopische Unter-
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suchungen an progressiven Muskelatrophien" berichten nun abel'S. und G. WOHL­

FART uber Muskelbefunde, die sie als mehr odeI' weniger charakteristisch gewertet 
wissen mochten. Die Autoren sind auf Grund sehr ausgedehnter und sorgfaltiger 
Studien an insgesamt 23 Fallen von progredienter, teils primal' muskularer, 
teils neurogener Atrophie zu dem Ergebnis gekommen, daB das histologische 
Bild des atrophischen Muskels eindeutige Schlusse hinsichtlich seiner Zugehorig­
keit zum ersten odeI' zweiten Typ gestatte. Sie stellten u. a. VOl' allem fest, daB 
man bei del' spinalen Muskelatrophie eben so wie bei del' amyotrophen Lateral­
sklerose schon in fruhen Stadien typische "Felder" von atrophischen Muskel­
fasern im Bereich vollig normalen Gewebes findet, wahrend isolierte hyper­
trophische Fasern hochstens vereinzelt vorkommen und die randstandigen 
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Abb. 3. Gleicher Fall wie Abb. 1. Vorderhorn aus dem mittleren Dorsalmark. Die meisten 
Ganglienzellen sind sklerotisch verandert. (NrSSL-Bild.) 

Muskelfaserkene oft, freilich keineswegs immer an Zahl vermehrt sind. Dem­
gegenuber fanden sie bei del' Dystrophia musculorum progressiva ebenso wie 
bei del' Myotonia atrophica normale, atrophische und hypertrophische Fasern 
regellos durcheinander gemischt, dabei die randstandigen Kerne jedoch an Zahl 
nicht vermehrt. Ganz ahnliche Veranderungen wie bei diesen primaren Muskel­
atrophien fanden S. und G. WOHLFART nun auch bei del' neuralen Muskel­
atrophie lediglich mit dem einen Unterschied, daB die interstitiellen Kerne 
vermehrt waren. Es erscheint mil' fraglich und bedarf zum mindesten einer weiteren 
Nachpriifung, ob die von S. und G. WOHLFART aus ihren Muskelbefunden 
gezogene SchluBfolgerung, daB die neurale Muskelatrophie del' Dystrophia 
musc. progr. nahestehe, berechtigt ist, abgesehen davon, daB die beiden von 
S. und G. WOHLFART untersuchten FaIle auf Grund del' mitgeteilten klinischen 
Symptome keineswegs als typisch bezeichnet werden konnen. 

Pathogenese. 
Das pathologisch-anatomische Substrat del' neuralen Muskelatrophie ist, 

wie vorher gezeigt wurde, so einheitlich, daB es die Grundlage zur Beantwortung 
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gewisser pathogenetischer Fragen geben kann. Es widerlegt zunachst die 
urspriinglich von J. HOFFMANN vertretene Auffassung, daB die neurale Muskel­
atrophi~ Folge eines polyneuritischen Prozesses sei. Niemals wurde bisher eine 
vom distalen Ende des Nerven bis zu seinem Eintritt ins Riickenmark fort­
schreitende Degeneration nachgewiesen. Vielmehr wird in den einzelnen Dar­
stellungen immer wieder mit Nachdruck betont, daB der Ne"venfaserzerfall 
zentralwarts abnimmt, daB die vorderen Wurzeln fast ganz und die hinteren 
Wurzeln, wenn iiberhaupt, nur sehr wenig degeneriert gefunden werden, in 
SIEMERLINGS Fall sogar vollig intakt blieben. Auch CAssmER und MAAs heben 
diese Tatsache besonders hervor. Ein weiterer, wenn auch nicht absoluter 
Gegenbeweis erscheint darin gegeben, daB wir bei sehr schweren und lange 
bestandenen Degenerationsvorgangen im Bereich peripherer Nerven zwar 
gelegentlich Ausfalle in den Hinterstrangen sehen, nie aber eine Sklerose des 
Grades und der Ausdehnung, wie sie bei der neuralen Muskelatrophie des ofteren 
beobachtet wurde. Die relativ geringe Beteiligung der hinteren Wurzeln macht 
eine Abhangigkeit der Strangdegeneration von einem etwaigen neuritischen 
ProzeB in hochstem MaBe unwahrscheinlich. Es sprechen somit gewichtige 
Momente dafiir, daB es sich hier um voneinander unabhangige Vorgange handelt, 
die nicht subordiniert, sondern koordiniert sind. Ahnliche "Oberlegungen brachten 
spater auch J. HOFFMANN schon zu der Uberzeugung, daB wir es hier mit einer 
zentral einsetzenden Storung zu tun haben. Gegen die These der primaren 
Neuritis hat MARINESCO mit Recht auch das Fehlen echter Regenerations­
vorgange angefiihrt. 

An welcher Stelle setzt der zentrale ProzeB ein 1 SIEMERLING war der Mei­
nung, daB die hinteren Wurzeln kurz nach ihrem Eintritt ins Riickenmark 
zuerst erkranken und daB sich der ProzeB alsdann von hier aus auf die vorderen 
Wurzeln, auf die peripheren Nerven und schlieBlich auf die Muskeln auswirke. 
Die Affektion der spinalen Ganglien entstehe sekundar "nach dem Gesetz des 
primaren Reizes durch den Ausfall bzw. die St6rung vom zentralen und peri­
pheren Ende her". Warum diese Annahme nicht haltbar ist, wurde bereits 
erortert. 

Die schwere Degeneration peripherer Nerven mit Betonung ihrer distalen 
Enden bei oft fast volligem Freibleiben der zentralen Abschnitte einerseits 
und der hochgradige Ausfall in den Hinterstrangen bei relativ gutem Erhalten­
sein hinterer Wurzeln andererseits machen es meines Erachtens unmoglich, 
die Veranderungen als von einer Stelle aU8 entstanden zu deuten. Zur Erkla­
rung dieser Tatsache bedarf es notgedrungen der Annahme zum mindesten 
zweier verschiedener Angriffspunkte: eines fiir den Ausfall der motorischen, 
vom Riickenmark zu den Muskeln laufenden Bahn, und eines fiir den Ausfall 
der sensiblen intramedullaren Bahn. Das Zentrum ersterer sind die Ganglien­
zellen der Vorderhorner, das Zentrum letzterer die Zellen der Spinalganglien. 
Wir werden also auf diese Zentren als die Stellen der primaren Erkrankung 
hingewiesen. Aus der vorliegenden Kasuistik ergibt sich, daB fast durchweg die 
Ganglienzellen der Vorderhorner in der ganzen Zellsaule degenerativ verandert 
und in der Hals- wie Lendenanschwellung an Zahl vermindert gefunden wurden. 
Weniger eindeutig sind die Befunde der Spinalganglien. Hier ist die Zahl der 
Untersuchungsbefunde erheblich kleiner, da nur in wenigen Fallen die Ganglien 
einer eingehenden Untersuchung unterzogen wurden. Immerhin aber verfiigen 
wir iiber einwandfreie Befunde (SAINTON, SIEMERLING), die fiir die Richtigkeit 
unserer Annahme zu sprechen geeignet sind. A. WESTPHAL hat 1909 bereits 
eine ahnliche Auffassung vertreten, wobei er sich zur Erklarung der Tatsache, 
daB die Degeneration der Nerven zentralwarts abnimmt, der These ERBS bediente, 
die besagt, daB es bei Sinken der Vitalitat einer Ganglienzelle am friihesten 
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zur Degeneration im distalen Abschnitt der zugehorigen Nervenfaser kommt, 
das waren, auf die neurale Muskelatrophie iibertragen, bei Erkrankung der 
Vorderhornganglienzellen der motorische Muskelnerv und bei Erkrankung der 
spinalen Ganglienzellen die in den Hinterstrangen aufsteigenden Fasern. 

Eine Erklarung dafiir zu geben, warum sich der ProzeB immer wieder in 
den distalen Abschnitten, in der kleinen FuB- und Handmuskulatur zuerst 
auswirkt, fallt nicht schwer, wenn wir bedenken, daB von den chronisch kranken 
Ganglienzellen naturgemaB solche zuerst ihren Dienst versagen, die funktionell 
am starksten belastet sind, das sind die Zellen, welche die langsten Neurone 
aussenden, d. h. die Vorderhornganglienzellen des Lendenmarkes, welche die 
FuBmuskeln innervieren und die Nervenzellen der lumbalen Spinalganglien, 
die durch die ganze Lange des Riickenmarks ihre Fasern nach oben senden. 
Solche Uberlegungen konnen auch die Tatsache erklaren, daB im Verlauf der 
neuralen Muskelatrophie stets eine gewisse GesetzmaBigkeit gewahrt bleibt, 
insofern in der iiberwiegenden Mehrzahl der FaIle zuerst die FuB-Unterschenkel­
muskulatur befallen wird und erst nach einer gewissen Zeit auch die Muskulatur 
der oberen Extremitaten. Wenn gelegentlich FaIle beobachtet wurden, wo 
FuB- und Handmuskulatur gleichzeitig und ganz vereinzelt, wo die Hand­
muskulatur vor der FuBmuskulatur atrophierte, so spricht diese Tatsache 
noch nicht ohne weiteres gegen die vorher dargelegte Auffassung. Und wenn 
schlieBlich im Verlauf der Krankheit, d. h. in spateren Stadien, gelegentlich 
auch die von basalen Hirnnerven versorgte Muskulatur ergriffen wird, d. h. wenn 
bulbare Symptome auftreten, so findet auch dieser Ablauf im Rahmen unserer 
Auffassung yom Wesen der Prozesses vollauf seine Erklarung. 

Jiingst haben S. und G. WOHLFART den Ursprungsort des Prozesses in die Muskulatur 
oder doch "weit peripherwarts in den Nerven" verlegt. Sie halten sich hierzu auf Grund 
der von ihnen erhobenen obenerwahnten Muskelbefunde fiir berechtigt (siehe hierzu auch 
S.505). 

Nicht eingegangen werden kann in diesem Zusammenhang auf die bedeutsamen Arbeiten 
KEN KUREs und seiner Mitarbeiter, die dem Sympathicus und Parasympathicus in der 
Pathogenese atrophischer Muskelerkrankungen eine ausschlaggebende Bedeutung zu­
gemessen haben. Es sei auf die Abschnitte Dystrophia musculorum progressiva und Spinale 
Muskelatrophie verwiesen. 

BIEMOND hat vor kurzem iiber Familien berichtet, bei denen im Stammbaum neben 
Fiillen echter neuraler Muskelatrophie FaIle mit dem Symptomenbild der FRIEDREICHschen 
Ataxie vorkamen. Er schlieBt daraus, daB es "Zwischenkrankheiten" gibt. "deren Formen­
reichtum sich zwischen neurotischer Muskelatrophie einerseits und FRIEDREIcHscher Tabes 
andererseits erstreckt". Es tauchen aber Zweifel auf, ob derartige im Stammbaum einer 
Familie mit neuraler Muskelatrophie vorkommende Symptomenbilder wirklich als FaIle 
echter FRIEDREICHscher Tabes anzusehen sind. DAVIDENKow hat bereits darauf hingewiesen, 
daB unter den Fiillen BIEMONDs kein Fall von wirklich fortgeschrittener progressiver FRIED­
REICHscher Krankheit zu finden ist, sondern daB die mitgeteilten FaIle ausgesprochen wenig 
entwickelt sind, ferner weist er darauf hin, daB bei rudimentaren bzw. beginnenden Fiillen 
von neuraler Muskelatrophie ebenfalls ein BABINsKIsches Phanomen vorkommen kann 
(LoNG, DAVIDENKow u. a.). Die Mitteilung BIEMONDS recR-tfertigt die differentialdiagnosti­
schen Erwagungen einiger Autoren, die zu Beginn der Ara der neuralen Muskelatrophie 
nicht ganz selten an eine FRIEDREICHsche Tabes dachten. 

Zur Erbbiologie. 

Die Tatsache, daB die neurale Muskelatrophie eine exquisit heredofamiliare 
Krankheit ist, macht eine klinisch-genetische Betrachtung unerlaBlich. Es ist 
das Verdienst DA VIDENKOWs, anschlieBend an eigene Familienstudien das gesamte 
in der Literatur vorliegende und fiir ihn erreichbare Material erbbiologisch 
durchforscht zu haben. Diesen Arbeiten verdanken wir einen tiefen Einblick 
in das Wesen der neuralen Muskelatrophie. Auch hier wieder erkennen wir, 
daB eine Gliederung ausschlieBlich nach klinischen und anatomischen Merk­
malen nur sehr bedingt ihre Berechtigung hat. Ob allerdings die weitverzweigte 
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Aufteilung in zahlreiche Untergruppen, wie sie uns DAVIDENKOW gegeben hat, 
zu Recht besteht, ist keineswegs erwiesen. Die hier bestehenden Schwierig­
keiten sind groBtenteils dadurch bedingt, daB die Kasuistik, die sich iiber mehr 
als 50 Jahre verteilt, zu verschiedenen Zeiten und unter den verschiedensten 
Gesichtspunkten geschaffen wurde. Hinzukommt, daB die von DA VIDENKOW 
auf Grund von Literaturangaben aufgestellten Stammbaume vielfach unvoll­
kommen sind, insofern beispielsweise die lebenden Familienmitglieder vielfach 
als gesund bezeichnet wurden zu einer Zeit, in der die Moglichkeit des Erkrankens 
immer noch gegeben war. Die Krankheit tritt bekanntlich verhaltnismaBig 
oft erst in vorgeschrittenem Alter in die Erscheinung, so daB vielleicht das eine 
oder andere Glied im Stammbaum das Erkrankungsalter gar nicht erst erlebt 
hat. Storend ist ferner, daB viele Krankengeschichten keine Angaben iiber die 
Beschaffenheit der Nervenstamme, iiber die Art der elektrischen Erregbarkeit 
und anderes mehr enthalten. Und schlieBlich sei noch bemerkt, daB die Vor­
geschichte meist keinerlei Angaben iiber evtl. neurale Merkmale in der Ahnen­
reihe enthalt. Auf diese Weise konnen dominante Formen zu Unrecht als recessive 
angesehen werden. Wenn wir in alteren Krankengeschichten z. B. lesen, daB 
eine bestimmte Generation von der Krankheit verschont blieb, so besteht 
hier immerhin noch die Moglichkeit, daB etwaige formes frustes, wie wir sie 
vor allem durch die Untersuchungen SLAUCKS kennengelernt haben, iibersehen 
worden sind. Dieser Hinweis zeigt, daB der Erbforscher sich auf hochst un­
sicherem Boden bewegt, solange nicht ein ausgedehntes und vor allem ein­
heitlich beforschtes Material vorliegt. Auf diese Schwierigkeiten hat jiingst 
auch KUHNEL an Hand eigener Beobachtungen hingewiesen. KUHNEL halt den 
Erbgang auch dann noch nicht fUr recessiv, wenn beide Eltern nachweislich 
als iibersprungene Generation ihr Leben lang gesund geblieben sind. Die Nach­
kommenschaft miisse geniigend zahlreich sein, um die Moglichkeit eines zu­
falligen Hemmungsvorganges bei einem Erbgang oder den wirklichen Fortfall 
des dominanten Gens ausschlieBen zu konnen. 

Das Material, das als Grundlage fiir eine Aufteilung nach erbbiologischen 
Gesichtspunkten dienen solI, kann nicht groB genug sein. Es widerstrebt dem 
Kliniker, von einem bestimmten Typus einer hereditaren Krankheit zu sprechen, 
wenn dieser Typus nur durch einen einzigen Fall, der seinesgleichen in der 
Literatur nicht hat, reprasentiert wird. Hierbei laufen wir Gefahr, einen ver­
meintlich neuen bisher nicht gekannten Panotyp als Reprasentanten einer 
besonderen Krankheitsgruppe anzusehen, obwohl es sich in Wirklichkeit nur 
urn eine phanotypische Variation handelt. 

Die Literatur verfiigt iiber eine Reihe von Stammbaumen, bei denen die 
Krankheit mehrere Generationen durchzieht. Ich zitiere nach DA VIDENKOW 
durch 2 Generationen die FaIle von VmCHOW, RAYMOND, DUBREUILH, MARIE­
BOVERI, SLAUCK, ROTH, VIZIOLI und DEJERINE, durch 3 Generationen die 
FaIle von HAMMOND, ROUSSY-CORNIL, HERRINGHAM, STIEFLER und HANEL, 
durch 5 Generationen eine von DEJERINE beschriebene Familie und durch 
6 die Familie EICHHORSTs. Die Zahl der kranken Familienmitglieder der ein­
zelnen Stammbaume ist naturgemaB sehr verschieden, so sahen beispielsweise 
in 4 Generationen STIEFLER 17, HERRINGHAM 20 Kranke. In einer der von 
KUHNEL beschriebenen Familien bestand, wie gelegentlich auch sonst beob­
achtet eine ausgesprochene Anteposition. Der Krankheitsbeginn verschob sich 
von Generation zu Generation in ein immer jugendlicheres Alter, so daB er 
bei der letzten Generation bereits in den schulpflichtigen Jahren lag. 

Zur Klarung der Frage, ob der dominante Typus des Erbganges monohybrid 
ist, hat DA VIDENKOW eine groBe Zahl von Familiengliedern verschiedener 
Stammbaume von neuraler Muskelatrophie zusammengestellt, wobei er aIle 
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Generationen mit unsicheren Angaben iiber die gesunden Familienmitglieder, 
ferner aIle Personen, die im Kindesalter gestorben waren und auch aIle, die das 
kritische Alter noch nicht erreicht hatten, weglieB. Auf diese Weise erhielt er 
eine Gesamtzahl von 96 Personen, von denen 58 krank und 38 gesund waren, 
d. h. ein Verhaltnis der Kranken zu den Gesunden von I : 0,65, also groBer 
alsI:l. 

Immer wieder ist auch schon alteren Autoren die relative Haufigkeit der 
neuralen Muskelatrophie bei Mannern aufgefallen. Von HERRINGHAMS 20 kranken 
Familiengliedern, die sich iiber 4 Generationen verteilten, gehorten samtliche 
dem mannlichen Geschlecht an. DAVIDENKOW schlieBt daraus, und wir werden 
ihm darin folgen miissen, solange wir keine bessere Erklarung finden, daB der 
den meisten Formen von Amyotrophie eigene dominant-monohybride Typus 
zum Teil durch das Geschlecht begrenzt ist. DaB Ausnahmen von dieser Regel 
vorkommen, beweist BERNHARDTs Familie, in der nur weibliche Personen 
erkrankten. DAVIDENKow weist aber darauf hin, daB diese Familie nicht sehr 
zahlreich war, ferner, daB nicht die ganze Familie untersucht wurde. 

Die erbbiologischen Studien DAVIDENKows haben noch in anderer Richtung 
zu bedeutsamen Ergebnissen gefiihrt. Es hat sich gezeigt, daB innerhalb einer 
Familie erhebliche phanotypische Variationen moglich sind, ja daB fast jedes 
Symptom zufallig vorhanden sein oder fehlen kann. Das gleiche Symptom 
kann in einigen Fallen eine individuelle Variation charakterisieren, in anderen 
dagegen eine ganze Familie. Als Beispiel nennt DAVIDENKOW die Familie 
HANELS, in der sich bei allen 29 Erkrankten die Amyotrophie ausschlieBlich auf 
die oberen Extremitaten beschrankte. Demgegeniiber sieht man in anderen 
Familien, daB sich die Atrophie nur bei dem einen oder anderen Mitglied auf 
die Arme beschrankt. Gleiches gilt fiir die sog. formes frustes. 

Unter Geschwistern sind phanotypische Ahnlichkeiten besonders haufig, 
immerhin kommen sie auch bei verschiedenen Familienmitgliedern eines Stammes, 
die durch Generationen voneinander getrennt sind, vor. Auf der anderen Seite 
sind die phanotypischen Variationen innerhalb einer Familie nicht selten sehr 
erheblich, so daB die Symptomatologie innerhalb eines einzelnen Stammbaumes 
auBerordentlich mannigfach sein kann. Aus alledem erhellt, daB es verkehrt 
ware, ein einzelnes Symptom zur Richtlinie bzw. zur Grundlage einer gruppen­
maBigen Aufteilung zu machen, weiter aber auch, daB eine genetische Betrach­
iungsweise die Berechtigung, lediglich nach klinischen und anatomischen Gesichts­
punkten aufteilen zu wollen, illusorisch macht. 

Symptomatologie. 

1m folgenden sollen die beiden Hauptformen der Krankheit, die echte neurale 
Atrophie und die progressive hypertrophische Neuritis getrennt besprochen 
werden. 

a) Die echte neurale Muskelatrophie. 
Dem degenerativen ProzeB entsprechend setzen die klinischen Erschei­

nungen ganz allmahlich ein. Wiederholt wurde beobachtet, daB die ersten 
Symptome wiihrend des Ablaufes irgendeines akuten Infektes oder eines anderen, 
den Organismus schwiichenden Prozesses manifest wurden (KttHNEL, WOLLNY, 
GODDE, KruSCHKOW u. a.). In HULSEMANNS Fall bildete sich nach Uberstehen 
von Masern ein KlumpfuB aus, wiihrend spiiter nach einer Influenza Hiinde 
und Arme ergriffen wurden. 

Motorische Storungen. Auf motorischem Gebiet werden von der Atrophie 
iiberwiegend hiiufig zuniichst die Muskeln der Unterschenkel bzw. der FiiBe 
ergriffen, und zwar geschieht dies meist in einer bestimmten Reihenfolge, d. h. 
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es schwinden die einzelnen Muskeln in einer GesetzmiiBigkeit, die durch den 
ProzeB als solchen bedingt wird, wobei allerdings individuelle Variationen vor­
kommen. So wird der M. tibialis anticus nicht selten von der Atrophie vollig 
verschont (FRIEDREICH, J. HOFFMANN u. a.). In typischen Fallen sind die 
Mm. peronei und die Extensoren der Zehen am starksten ergriffen. Sie konnen 
lange Zeit sogar isoliert befallen sein; spater greift die Atrophie jedoch in der 

Regel auch auf die Wadenmuskulatur und die 
gesamten FuBmuskeln tiber. Folge dieser Un­
gleichmaBigkeit im Ergriffenwerden ist unter 
anderem die haufig beobachtete Krallenstellung 
der Zehen, ferner die Deformierung der Gelenke 
mit abnormer FuBstellung, meist nach Art eines 
KlumpfuBes, selten eines PlattfuBes. Der FuB 
kann am Unterschenkel schlottern oder ankylo­
tisch fixiert sein. 

DAVIDENKOW hat die bei der neuralen Muskel­
atrophie vorkommende Deformation des FuBes auf 
Grund eigener sowie in der Literatur mitgeteilter Be­
funde sorgfiHtig studiert. Er kam hierbei zu folgenden 
Ergebnissen: ein PlattfuB findet sich nur in verein­
zelten Fallen, wahrend der Pes excavatus zu den typi­
schen Erscheinungen gehiirt. Er wird besonders in den 
Fallen angetroffen, bei denen der ProzeB im Kindes­
alter einsetzt, wahrend er in den Fallen, die erst in 
hiiherem Alter beginnen, vermiBt wird. 

Die Deformierung der FtiBe kann lange Zeit 
das einzige.fUr den Kranken manifeste Symptom 
sein. Eine eingehende neurologische Untersu­
chung wird in solchen Fallen aber stets weitere 
Storungen bzw. Ausfalle aufdecken, z. B. Fehlen 
der Achillessehnenreflexe, Anderung der elek­
trischen Erregbarkeit und anderes mehr. 

Wenn SLAUCK der Meinung ist, daB die bei der 
FRIEDREICHschen Krankheit vorkommende Deformie­
rung des FuBes identisch sei mit der bei der neuralen 
Muskelatrophie beobachteten, so weist DAVIDENKOW 
darauf hin, daB die Atrophie der Zehenstrecker, be­
sonders der groBen Zehe, wie sie fiir die neurale Muskel­
atrophie als geradezu charakteristisch gelten kann, bei 
der FRIEDREICHschen Krankheit im allgemeinen nicht 
vorkommt. 

Fast niemals ist die FuBdeformitat bei den 
verschiedenen von der Krankheit befallenen 
Familienmitgliedern gleichformig. In der von 
DAVIDENKOW beschriebenen Familie L. war die 

Abb. 4. Die Atrophie beschrankt sich FuBdeformitat beim Vater sehr ausgesprochen, 
auf die FuLl- und b S b Unterschenkelmuskulatur. ei den beiden chwestern aber nur e en an-

gedeutet. 
Die abnorme FuBstellung ist niemals allein Folge eines Muskelschwundes, 

sondern ebensosehr Folge eines durch abnorme Zugrichtung und abnorme 
Statik bedingten ungleichmaBigen Wachstums. 

Von allen Muskeln des FuBes bzw. des Unterschenkels werden die Adductoren 
und die Flexoren in fast gesetzmaBiger Weise stets zuletzt von der Atrophie 
befallen. Die Mehrzahl der bisher beschriebenen Falle entspricht dem sog. 
peronealen Typ. Wahrend der Verteilungstyp der Lahmungen fUr beide Beine 
meist eine weitgehende Ubereinstimmung zeigt, kann die Quantitat des Prozesses 
beiderseits durchaus verschieden sein. 
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In einzelnen Fallen grei£t die Atrophie auch auf die unteren Abschnitte der 
Oberschenkelmuskulatur iiber, ohne daB hierdurch eine nennenswerte Parese 
zu entstehen braucht. Darauf haben schon FRIEDREICH sowie CHARCOT und 
MARIE hingewiesen. In solchen Fallen spricht man von "Vogel- oder Storchen­
beinen" . DaB aber auch im Bereich der proximalen Beinmuskulatur hoher­
gradige Atrophien und entsprechende Paresen gelegentlich vorkommen, und 
zwar bis zur Beckenmuskulatur aufwarts, lehren die Falle von SIEMERLING, 
REINHARDT, V. KUGELGEN u. a. Dabei ist es nicht etwa so, daB die Atrophie 
mit zunehmendem Alter erst die proximalen Abschnitte ergreift, vielmehr 
setzt sie im allgemeinen gleichzeitig mit der Atrophie distaler Muskelgruppen ein. 
Auf die Ausdehnung und das Fortschreiten der Lahmungen solI im Abschnitt 
"Verlauf" noch weiter eingegangen werden. 

Meist erst nach Jahren greift der ProzeB auf die oberen Extremitaten iiber. 
Hier atrophieren zunachst die kleinen Handmuskeln. Es entsteht die sog. 
Affenhand, wobei es allerdings nicht selten zu einer Krallenstellung der Finger 
kommt. 1m ganzen ist jedoch die Tendenz zu Retraktionen gering. Nur ver­
haltnismaBig selten wird die Unterarmmuskulatur in gleicher Intensitat ergrif£en 
wie die Unterschenkelmuskulatur, noch seltener die Oberarm- sowie die Schulter­
muskulatur. Wohl nur ausnahmsweise kommt es vor, daB die Atrophien an 
den oberen Extremitaten, d. h. im Bereich der Hand-Unterarmmuskulatur 
beginnt. Hierher gehoren vor allem die von HANEL beschriebenen Falle. Die 
Krankheit, die von ihm durch 4 Generationen hindurch verfolgt werden konnte, 
setzte in der Kindheit oder zwischen dem 15. und 17. Lebensjahr ein, sie begann 
meist an den Handen, um von hier aus proximalwarts auf die Unter- und Ober­
armmuskulatur iiberzugreifen. Die unteren Extremitaten blieben dauernd frei. 
Kontrakturen in den Handen sahen £erner OPPENHEIM und CASSIRER, STRUMPELL, 
BING und BIEMOND, wahrend solche von CHARCOT-MARIE, FR. SCHULTZE, 
CURSCHMANN U. a. vermiBt wurden. Nur ausnahmsweise kommt es zu einer 
Atrophie der Stammmuskulatur. Wiederholt ist ein "Obergreifen der Atrophie 
von den Hand-Unterarmmuskeln auf die Schulterblattmuskulatur beschrieben 
worden (J. HOFFMANN, V. KUGELGEN, BRASCH, SIEMERLING, REINHARDT, 
DAVIDENKOW). 

Eine Kombination von Atrophie der Schultermuskulatur mit den klassischen 
Erscheinungen einer echten neuralen Muskelatrophie im Bereich der Unter­
schenkel hat jiingst DAVIDENKOW beschrieben. Hier blieb die kleine Hand­
muskulatur unbeteiligt, wahrend die Muskeln des Schultergiirtels und der 
Schulter (Cucullaris, Serrati ant., Rhomboidei, Supra- et Infraspinati) atrophisch 
waren. DA VIDENKOW fand dieses Krankheitsbild in 2 verschiedenen, nicht mit­
einander verwandten, sogar rassenverschiedenen Familien. In der einen Familie 
trat die Krankheit sporadisch auf, in der anderen bei 3 verschiedenen Geschwister­
gruppen. Diese Tatsache hat DAVIDENKOW veranlaBt, die eigenartige Lokali­
sation als Eigentiimlichkeit der familiaren Form sui generis anzusprechen. 
Ein gleicher Typ ist bereits 1890 von SACHS beschrieben worden, auch hier 
war die Lokalisation der atrophischen Paresen eine familiare Eigenheit. Die 
Atrophie der Schultermuskeln war jedoch nicht so ausgesprochen wie in DAVI­
DENKOWS Fallen. 

Bulbiire Erscheinungen in Form von erschwertem Sprechen und Schlucken 
sind einige Male und dann auch nur voriibergehend beobachtet worden (KUHNEL 
und DAVIDENKOW). 

Fibrillares Zittern im Bereich der atrophierenden Muskulatur ist nicht ganz 
selten. Niemals ist es jedoch so ausgespr6chen und vor allem auch nicht so 
gleichmaBig wie bei primar degenerativen Vorderhornprozessen. Daneben kann 
eine tremorartige oder choreatiforme Unruhe der Finger bestehen. 
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Krampiartige sehr schmerzhafte Reizzustande der Muskulatur haben schon 
CHARCOT und MARIE, J. HOFFMANN, HANEL und spater auch RAYMOND beob­
achtet. 

Die Sehnenreflexe sind im Bereich der trophisch gestorten Muskeln meist 
erloschen. Aber auch in weiteren, d. h. nicht von der Atrophie befallenen Muskel­
gebieten kommt es haufig zu einem Schwinden der Reflexe. In einzelnen Fallen 
fehlten die Re£lexe schon in der Kindheit, auch schon zu einer Zeit, wo trophische 
Storungen noch nicht bestanden hatten (J. HOFFMANN, REINHARDT und DAVI­
DENKOW). Nicht fehlten die Re£lexe an den unteren Extremitaten in dem von 
GALLINEK beschriebenen Fall. Gleiches wurde nach GALLINEK in Fallen von 
ANDRE-LERI, DERCUM und HOFFMANN beobachtet. Die Bauchdeckenreflexe 
sind stets erhalten. 

Pathologische Re£lexe kommen im allgemeinen nicht vor. Ob es sich in den 
wenigen Fallen, wo eine Dorsalextension der groBen Zehe bei Bestreichen der 
FuBsohle beobachtet wurde, urn ein echtes BABINsKIsches Phanomen gehandelt 
hat, erscheint mir nicht erwiesen. Die ungleichmaBige Atrophie der FuB-Unter­
schenkelmuskulatur laBt auch eine andere Deutung zu (Pseudo-BABINSKI­
sches Phanomen). 

Die elektrische Erregbarkeit ist meist schon im Stadium der beginnenden 
Atrophie verandert. Aile Formen der EaR. kommen bei der neuralen Muskel­
atrophie vor. 1st der Muskel vollig atrophiert, so ist in ihm im allgemeinen 
auch keinerlei Erregbarkeit mehr nachweisbar. Die Veranderung der elek­
trischen Erregbarkeit geht haufig iiber die klinisch als geschadigt erkannte 
Muskulatur hinaus. OPPENHEIM sah einen Fall, in dem fast die gesamte Korper­
muskulatur elektrisch abartig reagierte, wahrend der Muskelschwund nur die 
unteren Extremitaten betra£. 

Ob es bei der neuralen Muskelatrophie zu einer abnormen H ypertrophie 
irgendwelcher Muskeln kommen kann, ist bisher nicht mit Sicherheit erwiesen. 
Jedenfalls liegen nach dieser Richtung noch keine eindeutigen Beobachtungen 
vor. Die beobachteten Hypertrophien sind stets kompensatorische Hyper­
trophien in bestimmten, meist proximalen Gliedabschnitten. 

Die Storung der Trophik greift im allgemeinen nicht auf den Knochen iiber. 
Die an Gelenken und Bandern vorgefundenen Veranderungen sind sekundar 
bedingt. Damit stimmt auch iiberein, daB das Langenwachstum der Glied­
maBen nicht leidet. 

Wiederholt wurde eine Skoliose bzw. Kyph08koliose der Wirbelsiiule beob­
achtet. 

Die Funktionseinschriinkung der Arme und Beine ist haufig auffallend 
gering im Vergleich zum Grad der Atrophie. Darauf hat bereits GUILLAIN 
(1901) hingewiesen. Bei klassischer Verteilung der Lahmungen, d. h. beim 
Peronealtyp, ist der Gang stepperartig. Daneben besteht meist noch eine 
Storung, die erst beim Stehen erkennbar wird, es ist das sog. "Pietinement", 
das auch schon CHARCOT und MARIE bei ihren Fallen beobachtet haben. Wir 
verstehen hierunter die Unmoglichkeit fiir den Kranken, langere Zeit auf einem 
Fleck stehend zu verharren. Er muB dauernd hin und her trippeln, sich bald 
mehr auf das eine, bald mehr auf das andere Bein stiitzen, weil er urn Halt zu 
haben, standig die Stehflache wechselt. Andere Kranke suchen diese Unfahigkeit 
dadurch zu kompensieren, daB sie sich fortgesetzt in den Kniegelenken bewegen, 
indem sie sich auf- und niederheben oder aber auch indem sie sich auf einen 
Stock stiitzen. Es fehlt diesen Kranken, die vorwiegend auf den Hacken stehen, 
die geniigende Stiitzflache. Auf diese Weise erklart sich auch die gelegentlich 
beobachtete Gangart mit eingeknickten Knien. 
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Sensible Storungen. Die Angaben iiber die Storungen der Sensibilitat sind 
sehr verschieden. Spontanschmerzen konnen besonders im Anfangsstadium 
auBerordentlich heftig sein. Sie werden bald als schneidend, bald als reiBend 
nach Art von lanzinierenden Schmerzen, aber auch als brennend und stechend 
bezeichnet. Die· Intensitat der Schmerzen wechselt nicht nur von Fall zu 
Fall, sondern auch bei dem gleichen Kranken innerhalb gewisser Zeitabschnitte. 
Sie sind ahnlich den Schmerzen bei der Tabes, haufig weitgehend abhangig 
von auBeren und inneren Momenten, d. h. einmal von klimatischen und 
sonstigen Witterungseinfliissen, sodann aber auch yom Allgemeinzustand des 
Kranken, von korperlicher Frische und von Ermiidung. Die Schmerzen 
konnen der Atrophie vorausgehen, sie sind im ersten Stadium intensiver als 
im Spatstadium, wo sie vollig schwinden konnen. 

DAVIDENKOW fand unter 193 von ihm aus der Literatur zusammengestellten 
Fallen dieses Symptom 39mal. Mit Recht aber hebt er hervor, daB hieraus kein 
SchluB auf das wirkliche Vorkommen von Schmerzen gezogen werden kann, 
da nicht erwiesen sei, daB in den Fallen, in denen der Autor nicht iiber Schmerzen 
berichtet, solche auch nicht vorhanden waren. Sehr viel aufschluBreicher ist 
deswegen ein Vergleich der objektiven Sensibilitatsstorung mit dem spontanen 
Schmerz. Dabei zeigt sich, daB Schmerzen fast ebenso haufig vorkommen in 
Fallen mit wie ohne Hypasthesie. 

Noch ungenauer als die Statistik iiber das Vorkommen von Schmerzen ist 
eine solche iiber das Auftreten von objektiven Sensibilitiitsst6rungen. Vor allem 
ist es schwer, sich auf Grund der Kasuistik ein eindeutiges Bild betreffs der 
Art der Storungen zu verschaffen, da die vor allem in alteren Arbeiten geschil­
derten Befunde oft sehr allgemein gehalten sind, indem beispielsweise nur ganz 
vage von einer Hypasthesie gesprochen wird, wobei sich keine Angabe dariiber 
findet, ob die Storung dissoziiert oder fUr aIle Qualitaten gleichmaBig war. 
Keine Storung der Sensibilitat fanden ,CHARCOT-MARIE, EICHHORST, BERN­
HARDT, EULENBURG, WESTPHAL, GIERLICH, DEJERINE, LONG, HANEL, v. Ku­
GELGEN, DANHARDT, DUBREUILH, REINHARDT u. a. Mit DAVIDENKOW, dessen 
Arbeit ich die soeben gegebene Zusammenstellung entnommen habe, miissen 
wir jedoch annehmen, daB wohl keineswegs in allen diesen Fallen die Sensi­
bilitat auch wirklich erschopfend gepriift wurde, vor allem nicht die faradokutane 
Sensibilitat, die sich besonders oft als gestort erweist. Um so wichtiger ist die 
Mitteilung DAVIDENKOWS, daB er in lO Fallen von Amyotrophie yom Typ 
CHARCOT-MARIE, die er innerhalb eines Jahres untersuchte, eine mehr oder 
weniger ausgesprochene Hypasthesie in jedem Fane fand. 

Die Hypasthesie findet sich regelmaBig an den distalen Teilen der Extremi­
taten, an den unteren haufiger und friiher als an den oberen, meist rechts und 
links gleich. Sie entspricht im wesentlichen dem Bereich der Muskelatrophien. 
Ihre Grenzen sind niemals scharf, sie beginnt allmahlich und nimmt fast stets 
distalwarts zu. Nur selten schwindet die Sensibilitat vollig; die Oberflachen­
sensibilitat ist meist starker gestort als die Tiefensensibilitat. Immerhin wurde 
wiederholt auch eine Beeintrachtigung des LagegefUhls zum Teil bis zu aus­
gesprochener Ataxie beschrieben. Neben einer Herabsetzung des Schmerz­
gefUhls besteht oft auch eine Verlangsamung der Schmerzleitung (DEJERINE, 
CHARCOT-MARIE, GOMBAULT-MALLET u. a.). DAVIDENKOW ist in einer ver­
gleichenden Betrachtung zu dem Ergebnis gekommen, daB bestimmte Bezie­
hungen zwischen Verlangsamung der Schmerzleitung und Hypertrophie der 
Nervenstamme bestehen (s. spater). Hyperasthesien gehoren nicht zum Krank­
heitsbild der neuralen Muskelatrophie. Wo sie beobachtet wurden (EICHHORST, 
J. HOFFMANN u. a.) bestanden gleichzeitig Storungen der vegetativen Sphare. 
Nicht selten sind Parasthesien, sie finden sich vor allem in den distalen Bezirken 
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der Extremitaten, wo sie schon vor Ausbildung objektiver Sensibilitatsstorungen 
auftreten konnen. 

Vegetativ-trophische Storungen. Neben einem Kribbelgefiihl bzw. einem 
Gefiihl des Eingeschlafenseins vor allem der FiiBe klagen die Kranken oft auch 
iiber ein abnormes Kaltegefiihl, dabei konnen die Extremitaten, insbesondere 
die FiiBe, blaulich livide verfarbt sein (EICHHORST, HANEL, HOFFMANN, ORME­
ROD, DEJERINE, SOCA, CASSIRER-MAAs, RAYMOND u. a.). Wenn auch syste­
matische Untersuchungen in Richtung des Konstitutionsproblems nicht vor­
liegen, so wird man doch nicht fehlgehen, wenn man annimmt, daB individuell 
konstitutionellen Momenten hier eine ausschlaggebende Bedeutung zukommt. 
Jedenfalls wurden gerade die vegetativen und insonderheit die vasomotorischen 
Symptome von den einzelnen Autoren nicht selten bei dem einen Familien­
mitglied angetroffen, bei dem anderen hingegen vermiBt. HANEL sah Andeu­
tung von "glossy fingers", SCHMELZER trophische Storungen an der Streckseite 
der Finger, LAEHR und REINHARDT an den Zehen 'und an den Handen, die 
livide und eigentiimlich glanzend waren. FR. SCHULTZE und STIEFLER haben 
osteodystrophische Prozesse beschrieben, RAYMOND sah bei 2 Fallen Ichthyosis 
und Elephantiasis, DUBREUILH bei einem Fall trophische Storungen der Nagel, 
CURSCHMANN eine sklerodermieahnliche Glatte der Haut an den Extremitaten. 

Eine "durch Kaltparese cler Hande charakterisierte Form" der neuralen 
Muskelatrophie hat vor kurzem DAVIDENKOW beschrieben. Die bei dieser Form 
vorkommenden Storungen finden moglicherweise ebenfalls in vegetativen 
Anomalien ihre Erklarung, wenngleich auBerlich sichtbare vasomotorische 
Storungen, wie abnorme Blasse, Kiihle oder Cyanose der Hande keineswegs 
immer nachweisbar sind. Das kennzeichnende und als erstes Anzeichen auf­
tretende Symptom der von DAVIDENKOW beschriebenen FaIle war die Kalt­
parese der Hande. Die Kranken klagten iiber eine zunehmende Schwache der 
Hande, sobald sie kalt wurden. Dabei empfanden sie die Abkiihlung selbst 
keineswegs immer als unangenehm. Die Kranken litten im Winter starker unter 
den Storungen als im Sommer. In der Familie LOGASCHEFF wurde das gleiche 
.symptom bei 3 verschiedenen Geschwistergruppen beobachtet, was fUr DAVI­
DENKOW der AnlaB war, diese symptomatische Eigenheit einer sonst durchaus 
typischen neuralen Muskelatrophie nicht als zufallige, individuelle Variation 
anzusehen, sondern als standige Sondereigenschaften der untersuchten Familie. 
DAVIDENKOW konnte mehrere ahnliche Beobachtungen unter den bisher be­
schriebenen Fallen von neuraler Muskelatrophie ausfindig machen. Es sind die 
FaIle von CHARCOT und MARIE (1886), von ROTH (1895), von EGGER (1896), 
von RAYMOND (1903), von REINHARD (1897) und von HANEL (1890). Da jedoch 
keiner dieser FaIle unter dem gleichen Gesichtswinkel untersucht wurde, wie 
es DAVIDENKOW getan hat, muB unentschieden bleiben, ob es sich hier wirklich 
um die gleiche nosologische Eigenheit handelt. Auf keinen Fall aber mochte 
DAVIDENKOW die "Kaltparese der Hande" mit dem "Kaltegefiihl" und der 
"Cyanose der Extremitaten" verwechselt wissen. Um zu dieser Krankheits­
form pathogenetisch, vor allem im Hinblick auf die Beteiligung des endokrin­
vegetativen Systems definitiv Stellung nehmen zu konnen, sind weitere Beob­
achtungen unerlaBlich. 

Uber Anomalien in der Stuhl- und Urinentleerung ist nur ausnahmsweise 
berichtet worden (in einem von ORMEROD mitgeteilten Fall bestand eine In­
continentia urinae und in je einem von EGGER und von CASSIRER-MAAs mit­
geteilten Fall eine Retentio urinae). 

Storungen seitens der Hirnnerven wurden einige Male beobachtet. RAY­
MOND berichtet iiber Augenmuskellahmungen, ebenso SOLTZ. DUBREUILH fand 
bei Fall 3 einen auffallend starren Gesichtsausdruck als offensichtliche Folge 
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einer doppelseitigen Facialisschwache. Bei dem gleichen Kranken war auch 
die Zunge leicht atrophisch, und es bestanden Sprachstorungen. Dieser Fall 
beweist, daB bei sehr langer Krankheitsdauer der ProzeB gelegentlich auch 
bulbare Nerven ergreifen kann. PIERRE MARIE und BOVERI berichten tiber 
skandierende Spraehe bei einem Kranken, AOYAMA tiber fibrillare Zuekungen 
des M. orbicularis oris und tiber eine Lahmung des link(ln Stimmbandes. 

PupillensWrungen haben FR. SCHULTZE, DEJERINE, BRASCH, KUHNEL, Du­
BREUILH, SIEMERLING, PETTE, SLAUCK u. a. beschrieben. Dabei handelte es 
sich nicht um Falle, in denen etwa eine sichere Lues das Krankheitsbild kompli­
ziert hatte. Die meist engen Pupillen waren in der Reaktion auf Licht und bei 
Konvergenz mehr oder weniger stark beeintrachtigt. 

Uber Veranderungen am Augenhintergrund im Sinne einer Opticusatrophie 
ist wiederholt berichtet worden (VIZIOLI, KRAUSS, BALLET-RoSE). 

Der Liquor erwies sich in den Fallen, in denen er untersueht werden konnte, 
stets als regelrecht, d. h. es fanden sich in ihm keine Zeichen der Entztindung, 
auch keine abnorme EiweiBvermehrung. 

Psychische SWrungen sind nur einige Male beobachtet worden. Ein Fall 
HOFFMANNS war "inteIlektuell minderwertig". In der von DEJERINE-SOTTAS 
beschriebenen Familie litt ein Bruder an "psychischen Storungen degenerativer 
Art", einer der HANELschen Falle war geistig debil, der Fall von BRASCH wird 
als schwachsinniger Alkoholiker bezeichnet. In dem von A. WESTPHAL beschrie­
benen Fall waren eben so wie bei einem FaIle REDLICHS Psychos en in der Familie 
vorgekommen. SIEMERLINGS Kranker hatte psychische Anomalien depressiv­
hypochondriseher Art gezeigt. 1m ganzen aber gehoren psychische Storungen 
ebensowenig zum typischen Bilde der Erkrankung wie bei anderen Formen des 
Muskelsehwundes (CURSCHMANN). 

EntwicklungssWrungen als Begleiterscheinung der neuralen Symptome 
kommen in seltenen Fallen vor. Es bestand in einem Fane ROTHS eine an­
geborene Spaltung der groBen Zehe, in einem Falle v. KUGELGENS fand sieh 
Syndaktylie mit Schwimmhautbildung. Ob es sieh hier aber um tiefergreifende 
innere Zusammenhange handelt, ist bis jetzt nicht erwiesen. Zu der gleichen 
Auffassung kamen aueh SOMOGYI und FENYES bei einem Bruderpaar mit 
neuraler Muskelatrophie und hochgradigen endokrinen Storungen. Letztere 
bestanden in hypoplastischer Hoden- und Penisentwicklung, mangelhafter 
Scham- und Achselbehaarung, kaum vorhandenem Geschlechtstrieb, fehlendem 
Bartwuehs, hoher Stimme, perimammaler und abdominaler Fettansammlung, 
abnormer Breite der Beckenschaufel, gelber pastoser Haut, psyehischem In­
fantilismus und anderem mehr, kurz in Erscheinungen von Eunuchoidismus. 

b) Die progressive hypertrophische Neuritis. 

DEJERINE und SOTTAS haben 1893 als erste die Aufmerksamkeit auf ein 
Krankheitsbild gelenkt, das, wie sie selbst bereits erkannten, in vielfacher 
Hinsicht der neuralen Muskelatrophie auBerordentlich nahe steht, sich aber doeh 
auch wieder von ihr durch wichtige Momente unterscheidet. Das wichtigste 
Merkmal ist, wie schon der Name besagt, die Verdickung der peripheren Nerven. 

In ihrem ersten Fall (44jahrige Frau) begann die Erkrankung im Kindesalter mit einer 
Verkriippelung der FiiBe. Die Beinmuskeln wurden, distal zunehmend atrophisch, spater 
auch die Armmuskulatur, und zwar nach dem Typ von ARAN-DucHENNE; dabei bestanden 
fibrillare Zuckungen nicht nur in der paretischen Muskulatur, sondern auch im Gesicht, 
ferner eine Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit, jedoch keine EaR. AIle Sehnen­
reflexe waren erloschen; es bestanden Koordinationsst6rungen und Ataxie, in den oberen 
Extremitaten starker als in den unteren, ferner erhebliche Sensibilitatsst6rungen mit Ver­
langsamung der Leitung besonders in den distalen Abschnitten, subjektiv lanzinierende 
Schmerzen. Die Pupillen waren miotisch und reagierten sehr trage auf Licht; es bestand 
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Nystagmus; Blasen.DarmsWrungen fehlten. 1m 2. Fall (34jii.hriger Mann, Bruder von 
Fall 1 ) war das Symptomenblld im wesentlichen das gleiche, d. h. auch hier bestand Atrophie 
der Muskulatur in den distalen Abschnitten der Extremitaten mit Fehlen der Sehnenreflexe, 
Sensibilitatsstorungen mit Ataxie und sehr erheblichen lanzinierenden Schmerzen. Der 
Kranke hatte enge und starre Pupillen, dabei auch einen Nystagmus. Die Papillen waren 
blaB und atrophisch. Ferner fand sich eine sehr deutliche Verdickung aller palpablen peri. 
pheren Nerven. Beachtenswert ist, daB sich der Kranke mit 24 Jahren syphilitisch infiziert 
hatte. Bei der Schwester bestand ebenso wie beim Bruder eine Kyphoskoliose. 

Kurz darauf hat DEJERINE nochmals uber einen allerdings isolierten Fall 
gleicher Art berichtet. Es nimmt nicht wunder, daB DEJERINE in der Zusammen­
fassung von einem tabesahnlichen Symptomenkomplex spricht. Anatomisch 
wurde bei Fall 1 DEJERINE: (die Kranke starb 1 Jahr spater) eine starke Hyper­
trophie der peripheren Nerven gefunden, die distal erheblicher war als proximal. 
Der degenerative ProzeB setzte sich auf die hinteren Wurzeln sowie auf die 
Hinterstrange des Ruckenmarkes fort; ergriffen waren femer spinale Ganglien, 
sympathische Nerven und auch basale Himnerven mit Ausnahme des Olfac­
torius und des Opticus. 

1906 konnte PIERRE MARIE insgesamt 6 Mitglieder einer Familie (2 Bruder, 
deren Mutter und 4 Geschwister) demonstrieren, bei denen sich das Krankheits­
bild ebenfalls in friiher Jugend entwickelt hatte. Die hervorstechendsten 
Symptome waren: Pes equino-varus und Kyphoskoliose verschiedenen Aus­
maBes, Atrophie der Unterschenkel- und FuBmuskulatur. Nicht bestanden bei 
ihnen lanzinierende Schmerzen, Pupillenstorungen und Ataxie, dafiir aber 
Intentionstremor und eine Unsicherheit der Sprache nach Art der skandierenden 
Sprache bei multipler Sklerose. Anatomisch wurde bei einem dieser FaIle 
spater eine enorme Verdickung der peripheren Nerven gefunden, nicht der 
Spinalganglien, dabei eine Degeneration einiger Vorderhornganglienzellen. 

Schon mehrere Jahre vorher (1889) war von GOMBAULT und MALLET ein 
ahnliches, von ihnen freilich anders gedeutetes Krankheitsbild beschrieben 
worden, das ebenfalls in der Kindheit eingesetzt hatte. Hier fand sich anato­
misch eine interstitielle Neuritis mit Verdickung der Nervenstamme und der 
Nervenwurzeln, femer eine Sklerose der Hinterstrange. Ahnlich war der Befund 
in einem von DUBREUILH 1890 beschriebenen Fall. 

1912 hat dann J. HOFFMANN uber 5 von ihm klinisch beobachtete FaIle 
berichtet, die in der Symptomatologie weitgehend mit den Fallen von DEJERINE­
PIERRE MARIE und BOVERI ubereinstimmten. Die ersten der durchweg doppel­
seitigen und symmetrischen Krankheitserscheinungen wurden von den An­
gehorigen der Kranken bzw. von ihnen selbst in verschiedenem Lebensalter, 
von der friihesten Kindheit an bis zum 3. Lebensjahrzehnt aufwarts beobachtet. 
Die Kranken klagten zunachst meist nur uber ein Umknicken der FuBe nach 
auBen, woraus sich schleichend mit oder ohne Schmerzen eine krankhafte 
Stellung der FuBe und ein schwerfalliger Gang entwickelte. Bei voll ausgebildetem 
Leiden zeigten die Kranken einen doppelseitigen nicht hochgradigen Klump­
oder HohlfuB mit Krallenstellung der Zehen. Am starksten geschwacht waren 
die Mm. peronei, in abnehmender Intensitat die Extensoren der Zehen. Atro­
phisch waren femer die kleinen FuBmuskeln, wahrend der M. tibialis anticus 
und die Wadenmuskulatur ebenso wie die ubrige Beinmuskulatur weder trophisch 
noch funktionell irgendwelche Storungen aufwiesen. An den oberen Extremitaten 
waren nur die kleinen Handmuskeln atrophisch und paretisch. Fibrillare 
Zuckungen oder tremorartige Unruhe zeigten nur einige Kranke und diese 
auch nur bei langerer Beobachtung. Vasomotorische Storungen bestanden 
nicht. Die Sehnenreflexe fehlten bei 3 der FaIle vollig, wahrend bei zweien 
die Patellarreflexe auslosbar waren. Die Hautreflexe waren vorhanden. Die 
Koordination war entweder ungestort oder es bestand eine infolge "Gelenksinn-
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storung" hervorgerufene Unsicherheit des Ganges. Einige der Kranken klagten 
tiber periodenweise auftretende Schmerzen in den unteren und auch in den 
oberen Extremitaten, einer auch tiber Schmerzen in der unteren Thoraxregion, 
die stunden- ja tagelang anhielten. Sie waren bald neuralgiform, bald krampf­
artig, dabei von einer Heftigkeit, daB sie den Schlaf storten. An objektiven 
Sensibilitatsstorungen fand sich eine Hypasthesie in den distalen Abschnitten 
der Extremitaten, gestort war besonders die Tiefensensibilitat. Die Blasen­
und Darmfunktionen waren regelrecht. In allen Fallen waren die Nerven­
stamme der oberen und unteren Extremitaten verdickt. Die Verdickung war 
einfach zylindrisch, nur vereinzelt "durch spindelformige Anschwellung erhoht." 
Die elektrische Erregbarkeit der motorischen sowie der sensiblen Nerven war 
stark herabgesetzt, jedoch nicht nur der Nerven, die nachweislich am trophi­
schen ProzeB beteiligt waren, sondern auch derjenigen, die klinisch keine Funk­
tionsstorung erkennen lieBen. 

HOFFMANN hat eine besondere Methode zur Erregbarkeitspriifung der Haut angegeben: 
In eine mit Wasser gefiillte Waschschussel wird die eine Elektrode des Faradisationsapparates 
gelegt, wahrend der Kranke die andere Elektrode in die Hand nimmt. Unter entsprechender 
Stromschaltung ist alsdann zu priifen, bei welcher Stromstiirke der Kranke mit seinen in 
die Waschschiissel getauchten Fingem den elektrischen Reiz fiihlt. 

Seit J. HOFFMANNS Arbeit 1912 sind noch einige weitere FaIle von hyper­
trophischer Neuritis mitgeteilt worden (CmARINI und NAZARI, LONG, YOKO­
MORI, SONQUES und BERTRAND, SLAUCK, DAVIDENKOW). Besondere Beachtung 
verdient hier die Studie von SOUQUES und BERTRAND, insofern sie die HOFF­
MANNS chen Befunde im wesentlichen bestatigt. -ober interessante Befunde 
an einem verhaltniBmaBig groBen Material hat 1924 SLAUCK berichtet. Seine 
Befunde sind einmal deshalb wichtig, weil sie zum groBten Teil von J. HOFF­
MANN selbst noch erhoben wurden, sodann aber auch, weil durch ausgedehnte 
Familienuntersuchungen zahlreiche "formes frustes" ermittelt werden konnten. 
So fand SLAUCK bei einem Vater von Kindern mit typischer hyertrophischer 
Neuritis lediglich aIle Nervenstamme krankhaft verandert, sie waren verhartet, 
druckunempfindlich, aber nicht verdickt, ihre elektrische Erregbarkeit erwies 
sich als herabgesetzt. Ein abnormer neurologischer Befund lieB sich sonst 
nicht erheben. Bei 2 weiteren Kindern dieses Vaters fehlten die Sehnenreflexe 
an Armen und Beinen, die Nervenstamme waren ebenfalls verhartet und druck­
unempfindlich, die elektrische Erregbarkeit herabgesetzt. Aus dieser Beob­
achtung geht hervor, daB innerhalb der gleichen Familie bei den verschiedenen 
Mitgliedern aIle Dbergange yom vollausgebildeten Symptomenkomplex bis zur 
isolierten Verdickung der Nervenstamme vorkommen konnen. Sie lehrt ferner, 
daB die Verdickung der peripheren Nerven kein konstanter Befund ist und 
schlieBlich, daB als einziges klinisches Symptom eine einfache Verhartung 
eines Nervenstammes bestehen kann. Diese Tatsache aber macht es verstand­
lich, worauf auch SLAUCK bereits hingewiesen hat, daB die formes frustes ohne 
Hypertrophie besonders leicht tibersehen werden konnen. 

Ein isoliertes Fehlen von Sehnenreflexen sah SLAUCK auch noch in einer 
anderen Familie, in der beim Vater ausgesprochene Zeichen einer hypertrophi­
schen Neuritis bestanden. Bei einer Tochter fehlten aIle Sehnenreflexe, bei 
einem Sohn waren nur die Reflexe an den unteren Extremitaten erhalten, 
aIle 3 Familienmitglieder aber hatten den typischen Palpationsbefund der 
N ervenstamme, die verdickt und hart erschienen und elektrisch vermindert 
erregbar waren. In einer anderen Familie sah SLAUCK bei 2 Geschwistern in 
Analogie zu den Fallen DEJERINES Pupillenstorungen, so daB auch hier zu­
nachst der Verdacht einer juvenilen Tabes gegeben war, durch den sonst charakte­
ristischen Befund (Muskelatrophien an Handen und FtiBen, palpatorischer 
Befund an den Nerven u. a. m.) aber hinfiillig wurde. 
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Zusammen/assend ergibt sich mithin, daB wir hier ein Krankheitsbild vor 
uns haben, das in seiner Symptomatologie weitgehend dem Bilde der echten neu­
ralen Muskelatrophie gleicht, daruber hinaus aber durch Veriinderungen im Bereich 
der peripheren Nerven gekennzeichnet ist. Schlechthin liWt sich sagen, daB die 
bei der neuralen Muskelatrophie als charakteristisch beschriebenen Grund­
symptome in Fallen hochgradiger bzw. fortgeschrittener hypertrophischer 
Neuritis ebenfalls fast immer vorhanden sind. Diese Feststellung ist fur die 
Frage der nosologischen Gruppierung der einzelnen Krankheitsformen natur­
gemaB von ausschlaggebender Bedeutung; sie besagt, daB es sich hier nicht 
mehr um Zufalligkeiten handeln kann, sondern um GesetzmaBigkeiten, die 
eine tiefere innere Begrundung haben. Die Beweisfuhrung ist weder klinisch­
symptomatologisch noch anatomisch moglich, weiterhelfen bzw. entscheiden 
konnen hier nur erbbiologische Studien. 

Von klinisch-genetischen Gesichtspunkten geleitet hat DAVIDENKOW ein 
Schema aufgestellt, das freilich, wie er selbst sagt, nicht endgultig ist, sondern 
nur einen Versuch darstellt, das vorhandene Material nach modernen geneti­
schen Anschauungen zu ordnen. 

DA VIDENKOW unterscheidet in seinem Schema 12 verschiedene Formen 
in folgender Weise. 

1. Die typiBche Form (CHARCOT-MARIE-ToOTH-HoFFMANN). Beginn im Kindesalter 
an den unteren Extremitaten, wahrend die oberen erst spater in Mitleidenschaft gezogen 
werden. Es kommt zu abnormer FuBsteilung (HohlfuB, KlumpfuB mit sog. Pietinement). 
Haufig, aber nicht immer besteht fibrillares Zucken, zuweilen auch Tremor. Die Sehnen­
reflexe sind abgeschwacht oder fehlen, die Muskulatur zeigt bei der elektrischen Unter­
suchung eine Herabsetzung der Erregbarkeit bis zu ausgesprochener EaR. Sensibilitats­
storungen (Schmerzen, Hyp- bzw. Anasthesien, Koordinationsstorungen) konnen bestehen, 
aber auch fehlen. Pupillenanomalien (Anisokorie, trage oder fehlende Reaktion) sind selten. 
Diese Krankheitsform ist ausgesprochen monohybrid und dominant [Falle: Familie Leh, 
Eduard B. und K. von DEJERINE (1896), von RAYMOND (Fail 4), von EGGER (1896), DER­
CUM (1900), SOCA (1902), HEVEROCH (1904), DEJERINE-ARMAND-DELILLE (1903), ZAPPERT 
(1902), v. KUGELGEN (1909), AOYAMA (1910), IWANow (1905), PETTE (1924), KULJKOV 
(1926)]. Den vielfach zitierten unklaren Fall von CAssmER-MAAs (1909) rechnet DAVI­
DENKOW ebenfalls hierher. 

2. Die progres8ive hypertrophische Neuritis (HOFFMANN). Ihre wesentlichsten Kenn­
zeichen sind: verdickte oder einfache derbe, nicht druckempfindliche Nervenstamme, 
Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit sowohl der motorischen als auch der sensiblen 
Nerven. Der iibrige Befund deckt sich weitgehend mit dem der Gruppe 1. (CHARCOT­
MARIE-ToOTH-HoFFMANN). Die Verdickung der Nervenstamme stellt mithin das einzige 
Kriterium der Gruppierung fiir diese Krankheitsform dar. DAVIDENKOW weist darauf hin, 
daB man im Zweifel dariiber sein kann, ob aile Falle, die friiher, d. h. vor Kenntnis dieser 
Krankheitsform, der echten neuralen Muskelatrophie zugerechnet wurden, auch wirklich 
hierher gehoren. Er fiihrt eine Reihe solcher zweifelhafter Falle aus der alteren Literatur 
auf. Da innerhalb einer Familie Variationen sowohl in Richtung der echten neuralen Muskel­
atrophie als auch der hypertrophischen Neuritis beobachtet wurden (FaIle von EICHHORST, 
DAVIDENKOW) erscheint es nicht ausgeschlossen, daB beide Typen Paravariationen des 
gleichen Gens sind. Solange wir keine Familien kennen, bei denen die Hypertrophie der 
Nervenstamme durch Generationen hindurch unverandert gefunden wird und auf der 
anderen Seite keine Familien, wo diese regelmaJ3ig fehlt, kann die Frage nach den inneren 
Beziehungen beider Formen zueinander nicht mit Sicherheit beantwortet werden. Es ist 
wohl kein Zufail, daB sich die Zahl der Faile von hypertrophischer Neuritis gemehrt hat, 
seitdem die ersten Falle bekannt geworden sind. Es gehOren zu dieser Gruppe die Faile 
von BRASCH (1904). Hier fand sich neben der Hypertrophie der Nervenstamme Miosis mit 
Fehlen der Pupillenreaktion auf Licht, Skoliose und Ataxie; damit nahert sich der Sym­
ptomenkomplex der ausgepragten Form DEJERINE-SOTTAS. Ferner gehOren hierher die 
von VmcHow (1855) beschriebenen Familien, die Familie DUBREUILH (1890), die Familie 
GIERLICHS (1909), weiter die FaIle von HOFFMANN (1891) und von SLAUCK (1924). Spora­
dische FaIle haben beschrieben MARINES CO (1894), SAINTON (1899), DEBUCK-DEROUBAIX 
(1906), A. WESTPHAL (1909), LONG (1907 und 1912), ROUSSy-CORNIL (1919), NAZARI­
CHIARINI (1913), HOFFMANN (Fall 1, 2, 5, 1912), SLAUCK (Fall 1, 5, 6, 20, 1924). 

3. Eine seltene Kombination der neuralen Muskelatrophie mit Atrophie der Sehnerven. 
Insgesamt sind 7 Faile bekannt geworden. Da diese Kombination 2mal familiar auftrat, 
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d. h. in 2 verschiedenen Familien, halt sich DAVIDENKOW fiir berechtigt, diese seItene Form 
unter Vorbehalt als besondere genotypische Variante abzutrennen. Die !!rste Beobachtung 
stammt von VIZIOLI (1879), die zweite hat J. TAYLOR (1914) mitgeteilt. Uber isolierte Falle 
haben BALLET und ROSE (1904), GORDON (1904) und W. KRAUS (1906) berichtet. DAVI­
DENKOW laBt es unentschieden, ob diese sporadischen FaIle wirklich dem VIZIOLIschen 
Typ gleichzusetzen sind oder ob es sich nur um ein zufalliges Zusammentreffen von neu­
rotischer Amyotrophie mit irgendeiner anderen Art von Atrophie des Sehnerven (Syphilis? 
LEBERsche Form?) handelt. 

4. Der HERRINGHAMSche Typ ["Muscular atrophy of the peroneal type affecting many 
membres of a family" (1889)]. Es traten hier die gleichen Sti:irungen in einer Familie durch 
4 Generationen hindurch auf, befallen wurden nur Manner, insgesamt 20. 

5. Der HXNELsche Typ (1890); Durch 4 Generationen hindurch bei insgesamt 29 Kranken 
sind die oberen Extremitaten von der Atrophie befallen, wahrend die unteren stets intakt 
gefunden werden. Die Atrophie setzt sich meist proximalwarts auf die Schultermuskulatur 
fort. Die Sensibilitat ist iri allen Fallen normal, dabei wird mehrfach iiber Parasthesien 
und heftige Schmerzen geklagt. Nicht selten wird der Zustand stationii.r oder es tritt sogar 
eine geringe Besserung ein. Bei vielen Kranken werden Anzeichen der "Kaltparese" und 
in vereinzelten Fallen auch vasomotorische Storungen beschrieben. Nur in einem Fall 
bestehen fibrillare Zuckungen. Niemals werden Pupillensti:irungen und niemals eine Ver­
dickung der Nervenstamme beobachtet. In der spateren Literatur ist nie wieder ein der 
HXNELschen Beobachtung gleicher Fall beschrieben worden. Dennoch aber ist die Beob­
achtung so einwandfrei und so iiberzeugend, daB hier die Wirkung eines eigenartigen domi­
nanten Gens anerkannt werden muB. 

6. Der von DEJERINE und SOTTAS 1893 beschriebene Typ (Nevrite interstitielle hyper­
trophique et progressive de l'enfance). Er ist sowohl klinisch-anatomisch als auch genetisch 
scharf umschrieben. Anatomisch werden die Nervenstamme verdickt gefunden, das Riicken­
mark laBt die bei der echten neuralen Muskelatrophie bekannten Veranderungen erkennen. 
Klinisch: Schmerzen, verlangsamte Schmerzleitung, Anasthesien, Koordinationsstorungen, 
Skoliose, Augenmuskellahmungen, Nystagmus meist erst in spateren Stadien, Beteiligung 
des unteren FlJ-cialisgebietes, dicke wulstige Lippen. Die aufgezahlten Symptome lassen 
eine gewisse Ahnlichkeit mit der FRIEDREICHschen Ataxie erkennen. Genetisch unter­
scheidet sich diese Form von allen anderen Formen dadurch, daB der Erbgang recessiv 
ist. Niemals wurde eine Vererbung von den Eltern auf die Kinder beobachtet. Bemerkens­
wert ist ferner, daB hier der einzige in der ganzen Kasuistik bekannte Fall von blutsver­
wandten Eltern stammt. Zu dem DEJERINE-SOTTAsschen Typ gehoren folgende FaIle: 
DEJERINE (1896), RAYMOND (1903) und SMUCK (Familie S., 1924), von sporadischen Fallen 
die FaIle von GOMBAULT-MALLET (1889), ROSSOLIMO (1900) und von BOVERI (1911). 

7. Die rudimentaren Formen. Hier sind aIle FaIle rudimentar, fortgeschrittene FaIle 
fehIen vollig. In einer von Roussy und LEVY (1926) beschriebenen Familie wurde die 
Krankheit durch 4 Generationen verfolgt. Hierher gehort ferner SLAUCKS Familie K. 
(1924), in der allerdings die Nervenstii.mme dicker und derber als normal waren. Der Erb­
gang war in beiden Familien dominant. 

8. Die von DA VIDENKOW beschriebene Form mit dem Symptom der sog. Kaltparese. Hierher 
gehort auch eine von REINHARDT beschriebene Familie. 

9. Der Schulterblatt-Unterschenkeltypus DAVIDENKOWS. Hierzu gehort vielleicht auch ein 
von SACHS 1890 beschriebener Fall. 

10. Ein von BERNHARDT (1893) beschriebener Typus. Auffallig waren hier vor allem die 
starke Miidigkeit der Kranken und die sehr erheblichen Schmerzen in den Extremitaten. 
Ein gleicher Typ ist spater nicht wieder beschrieben worden. 

11. Ein von HOFFMANN (1895) beschriebener Typ: "Kombination von angeborenem 
Schwachsinn mit progressiver Muskelatrophie". Die Atrophie entsprach der der gewohn­
lichen neuralen Muskelatrophie. Dabei waren die Sehnenreflexe in den Fallen, in denen 
sie nicht erloschen oder abgeschwacht gefunden wurden, lebhafter als in der Norm, bis zu 
Klonus der Patella. Der Gang war dem bei cerebraler Kinderlahmung ahnlich. 

12. Eine von PIERRE MARIE 1906 beschriebene Variante der hypertrophischen Neuritis. 
Zum Unterschied von der DEJERINE-SOTTAsschen Form fehIten hier die Schmerzen, das 
ARGYLL-RoBERTsoNsche Phanomen, der Nystagmus und die Ataxie. Ferner unterschied 
sich diese Form von jener durch das Bestehen von Intentionstremor und Dysarthrie, ahnlich 
wie bei muItipler Sklerose, durch leichten Exophthalmus mit angedeutetem GRAEFEschen 
Phanomen. BOVERI hat spater den Sektionsbefund eines dieser Kranken mitgeteilt, er 
stimmte vollig mit den Befunden DEJERINES iiberein. 

AnschlieBend bespricht DAVIDENKOW noch einige weitere Formen, von denen 
er aber selbst sagt, daB ihr selbstandiger Charakter absolut unbewiesen sei. 
Die Frage, ob die vorher aufgezahlten 12 verschiedenen Formen zufallige Modifi­
kationen des gleichen Gens oder voneinander unabhangige Mutationen sind, 
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laBt DAVIDENKOW unbeantwortet. Immerhin scheint er mehr geneigt, letzteres 
anzunehmen. 

Bei 80rgfiiltiger und kriti8cher Prufung der Symptomatologie der einzelnen 
Krankheit8formen liifJt 8ich unBchwer erkennen, dafJ 8charfe Grenzen, wie 8ie die 
er8ten Autoren (CHARCOT-MARIE, HOFFMANN) angegeben haben, nicht bestehen. 
Schon MARINESCO und RAYMOND hatten in den OOer Jahren die Grenze zu ver­
wischen versucht. Wenn OPPENHEIM und CASSIRER (1897) sich jeder Identifi­
zierung widersetzten, so veranlaBte sie hierzu der von ihnen beobachtete und 
spater so haufig zitierte Fall, der klinisch als neurale Muskelatrophie imponierte, 
sich anatomisch aber nicht als solcher erwiesen hatte. Auf Grund der inzwischen 
stark angewachsenen Kasuistik wissen wir heute soviel, dafJ die tJbergiinge 
zwi8chen den einzelnen Formen durchaus fliefJend 8ind. Wiederholt konnte gezeigt 
werden, daB innerhalb der gleichen Familie FaIle mit den fUr die eine wie fur 
die andere Form als charakteristisch angesehenen Kennzeichen vorkommen. 

Verlauf. 
Der Krankheitsverlauf ist ausgesprochen chronisch. In der weit uber­

wiegenden Mehrzahl der FaIle setzen die ersten Erscheinungen an den unteren 
Extremitaten ein und greifen von hier aus, wenn uberhaupt, meist erst nach 
geraumer Zeit, d. h. nach Jahren auf die oberen Extremitaten uber. In seltenen 
Fallen beginnt der ProzeB gleichzeitig an den unteren und oberen Extremitaten 
und in noch selteneren Fallen an den oberen Extremitaten allein. So war es 
in der von IliNEL beschriebenen Familie. Auch hier wieder hat DAVIDENKOW 
eine "Obersicht gegeben, die diese Verhaltnisse sehr anschaulich kennzeichnet. 
Von III Fallen mit genaueren Angaben uber die Ausbreitung der Krankheit 
setzten bei 78 die Paresen in den unteren, bei 22 in den oberen und bei 11 gleich­
zeitig in den unteren und oberen Extremitaten ein. Dabei fand DAVIDENKOW 
die immerhin nicht uninteressante Tatsache, daB in fruh beginnenden Fallen 
meist die unteren Extremitaten zuerst befallen werden, wahrend in spat begin­
nenden Fallen die Krankheit haufiger an den oberen Extremitaten beginnt. 
DaB die ersten Erscheinungen nicht ganz selten nach irgendeiner auBeren Ein­
wirkung manifest werden, z. B. nach lJberstehen einer akuten Infektions­
krankheit (Masern, Diphtherie, Typhus, Fleckfieber usw.) wurde bereits fruher 
erwahnt. Wenn auch ein langsames gleichmaBiges Fortschreiten der Lahmungen 
die Regel ist, wie sie schon von J. HOFFMANN erkannt wurde, so sind doch von 
einzelnen Autoren (GOLDENBERG, SLAUCK u. a.) akute Exacerbationen mit 
vorubergehenden Paralysen ganzer Muskelgebiete beschrieben worden. DAVI­
DENKOW sah bei einem Kranken "wahrend der Hungerjahre 1919-1920" 
bulbare Symptome auftreten, die mit Besserung des Allgemeinzustandes wieder 
schwanden, bei einem anderen Kranken sah er Schwinden und Wiederkehr 
von Sehnenreflexen. 

Nicht ganz selten kommt es zu einer jahrelang anhaltenden Remission oder 
sogar zu einem bleibenden Stillstand des Prozesses (FRIEDREICH, FR. SCHULTZE, 
RAYMOND, SLAUCK, DAVIDENKOW). 

Nicht richtig ist es, von einer Heilung des Prozesses zu sprechen, wenn der 
Kranke nach geraumer Zeit wieder imstande ist, seine vorubergehend gelahmt 
gewesenen Extremitaten zu gebrauchen, wenn Gang und Haltung wieder 
sicherer werden. In sol chen Fallen, uber die wiederholt in der Literatur berichtet 
wurde, kommt es offensichtlich nur zu einer Gewohnung bzw. Anpassung an 
den Zustand. lJber eine anatomische Ausheilung des Prozesses ist jedenfalls 
bisher nichts bekannt geworden, wenngleich meh:r;fach in degenerierten Nerven 
Neubildung feinster Faserchen, d. h. Regenerationsvorgange beobachtet wurden. 
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Die Kranken bleiben haufig auffallend lange voll arbeitsfahig. CURSCHMANN 
berichtet iiber erstaunliche Kraft- und Geschicklichkeitsleistungen bei einem 
von ihm beobachteten Mann, in gleicher Weise BING, GUILLAIN, DAVIDENKOW). 

Die Lebensdauer wird durch die neurale Muskelatrophie im Gegensatz 
zur Myopathie im allgemeinen nicht nennenswert beeintrachtigt. 

Ober einen eigenartigen Verlauf eines Falles von neuraler Muskelatrophie hat jiingst 
PFEIFFER berichtet. Hier traten im spateren Verlauf Erscheinungen einer Pellagra mit 
allen charakteristischen Symptomen auf. 

Diagnose. 
Klinisch wie anatomisch ist die neurale Muskelatrophie eine in sich gut 

begrenzte Krankheit, deren Diagnose im Einzelfall bei voll ausgebildeten Sym­
ptomen ohne Schwierigkeiten von jedem gestellt werden kann, der das Krank­
heitsbild als solches und vor allem in seinen mannigfachen Variationen kennt. 
Schwierig bzw. unmoglich kann die Diagnose im ersten beginnenden Stadium 
sein, wie jiingst auch wieder KUHNEL an Hand von 5 als typisch zu erachtenden 
Fallen gezeigt hat. Entscheiden kann hier wie bei jeder Krankheit, die eine 
groBe Schwankungsbreite der Symptome zeigt, nur der weitere Verlauf. 

Bei Fallen mit nur wenig ausgepragten Symptomen ist die Diagnose im all­
gemeinen leicht, wenn das hereditare Moment den Weg zeigt. Ein ausgesprochenes 
Krankheitsbild bei der Schwester, beim Bruder oder bei irgendeinem sonstigen 
Familienmitglied macht den Verdacht zur Sicherheit. Anders bei den isoliert 
auftretenden Fallen. Hier kann die Abgrenzung gegeniiber einer chronis chen 
Polyneuritis, sei sie entziindlicher, sei sie toxischer Art, lange Zeit unmoglich 
sein (J. HOFFMANN, OPPENHEIM-CASSmER, BERNHARDT u. a.). 

Trotz der Beobachtungen von OPPENHEIM und CAssmER sowie von CAS­
smER und Mus, die in 2 klinisch als neurale Muskelatrophie angesprochenen 
Fallen anatomisch fast nur chronisch-myositische Veranderungen fanden, 
miissen wir daran festhalten, daB es "Obergange zu echten primaren Myopathien 
nicht gibt, mogen auch die klinischen Ahnlichkeiten oft weitgehend sein. DAVI­
DENKOW hat darauf hingewiesen, daB der von CAssmER und MAAS beschriebene 
Fall hochstwahrscheinlich ein Fall von hypertrophischer Neuritis war. Auch 
ein vor kurzem erst von GALLINEK mitgeteilter Fall erscheint mir nicht geeignet, 
dieses Gesetz zu erschiittern. Die sog. Ubergangsfalle werden um so seltener 
werden, je sorgfaltiger kiinftighin untersucht und je kritischer der erhobene 
Befund gedeutet wird. 

Bestimmte Einzelsymptome wie Krallenhand, KlumpfuJ3 u. a. ktinnen heute 
nicht mehr als differentialdiagnostisch eindeutige Kriterien gewertet werden. 
Wahrend in Fallen von OPPENHEIM, CAssmER, BING, STRUMPELL, BIEMOND 
u. a. eine mehr oder weniger ausgesprochene Krallenhand bestand, fehlte sie 
in Fallen von FR. SCHULTZE, CHARCOT-MARIE, J. HOFFMANN, PETTE, CURSCH· 
MANN u. a. Es ist jedenfalls nicht angangig, FaIle mit Retraktionen (wie auch 
DAVIDENKOW urspriinglich wollte), ohne weiteres der "distalen bzw. peri­
pheren Myopathie", wie eine bestimmte Form der Dystrophia musculorum 
progressiva von J. HOFFMANN 1898 bezeichnet wurde, zuzurechnen. Anders 
liegen die Verhaltnisse bei der FuBdeformitat, die zwar nicht regelmaBig, aber 
doch auBerordentlich haufig, und zwar meist schon friih auftritt. 

Die Abgrenzung von der Dystrophia musculorum progressiva ist in aus­
gesprochenen Fallen ohne weiteres moglich. Die progressive Muskeldystrophie 
ist dadurch gekennzeichnet, daB die Atrophien vornehmlich die proximalen 
Teile der Extremitaten ergreifen und die Rumpf- sowie die Kopfmuskeln 
wenigstens in spateren Stadien im allgemeinen nicht verschonen. Wir beobachten 
hier also ein genau umgekehrtes Verhalten wie bei der neuralen Muskelatrophie, 
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wo gerade die distalen Teile zunachst befallen werden, was sich fiir den 
Kranken dahin auswirkt, daB das Gehvermogen anfangs und oft auch spater 
nur wenig beeintrachtigt wird. Ein weiteres differentialdiagnostisch wesent­
liches Moment ist das· Ausbleiben von Pseudohypertrophien bei der neuralen 
Muskelatrophie, hingegen die Ausbildung von Sensibilitatsstorungen, wie sie 
bei der Myopathie niemals vorkommen. Bei der Myopathie schwinden die 
Sehnenreflexe im allgemeinen erst, wenn die zugehorige Muskelgruppe sichtbar 
atrophisch zu werden beginnt, wahrend sie bei der neuralen Muskelatrophie 
meist schon zu einem Zeitpunkt erloschen sind, wo der Muskel noch keine 
Zeichen der Atrophie erkennen laBt und spater auch nicht zu zeigen braucht. 
Weitere Hilfsmomente sind in dem Auftreten von Sehnen- und Muskelretrak­
tionen an den oberen Extremitaten gegeben, die bei der Myopathie sehr erheb­
lich sein konnen, hingegen bei der neuralen Muskelatrophie im allgemeinen 
weniger ausgesprochen sind und sich, wenn iiberhaupt, dann meist auch nur 
an den unteren Extremitaten ausbilden. 

Therapie. 
Eine spezifische Behandlung der neuralen Muskelatrophie gibt es naturgemaB 

nicht. Wir werden uns somit auf symptomatische MaBnahmen beschranken 
miissen. Bei einem derart chronischen Leiden wie es die neurale Muskelatrophie 
darstellt, wird man in der Berufswahl die Berufe moglichst meiden, die ein 
ausgiebiges Stehen erforderlich machen bzw. die Muskeln iibermaBig bean­
spruchen, die bereits geschwacht oder nach den bei anderen Familienmitgliedern 
gemachten Erfahrungen besonders gefahrdet sind. Von einer von SCHTSCHERBAK 
empfohlenen Adrenalininjektionstherapie sah DAVlDENKOW in 2 Fallen wahrend 
der Kur eine deutliche Besserung in der Beweglichkeit der FiiBe, in 2 anderen 
Fallen blieb der Erfolg jedoch vollig aus. 
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Die chronisch progressiven nnclearen Amyotrophien. 
(Chron. progr. spinale Muskela.trophien, ARAN-DuCHENNE, WERDNIG-HoFFMANN, 

ehron. progr. Bulbi.i.rparalyse und Ophthalmoplegie.) 

Die amyotrophische Lateralsklerose. 

Von OTTO MARBURG -Wien. 

Mit 12 Abbildungen. 

Historisches. Die Kenntnis der ehroniseh progressiven nuclearen Muskel­
atrophien beginnt eigentlich erst um die Mitte des vorigen Jahrhunderts (1849) 
mit den Untersuchungen von DuCHENNE, obwohl bereits VOl,' ihm Beobachtungen 
dieser .Art (VAN SWIETEN, BELL, D'ABERCOMBRIE u. a.) vorliegen. Ein Jahr 
nach DUCHENNE hat ARAN dann den kIassisehen Typus dieser Krankheit auf­
gestellt, den Typus ARAN-DuCHENNE, den er als Atrophie museulaire progressive 
bezeiehnete. Aueh DUCHENNE selbsthat die kIinische Forsehung dureh Auf­
stellung neuer Formen der Muskelatrophie bereichert, ohne daB man ein ana­
tOInisehes Korrelat dafiir aufstellen konnte. 

Da zeigte CRUVEILHIER (1853) in dem beriihmt gewordenen Fall des Seil­
tanzers Lecomte, daB neben einer atrophisehen Verande:r;ung in den Muskeln 
auch die Vorderwurzelfasern betroffen waren. V ALENTINER, der in Paris die 
Krankheit kennengelernt hatte, konnte dies bestatigen und war der erste, der 
daneben auch die Vorderhornzellen undeutIieh fand. 

In der FoIge waren es vorwiegend Arbeiten CLARKES, die die spinale Genese 
der progressiven Muskelatrophie festlegten (LOCKHARDT CLARKE, CLARKE und 
RADCLIFFE, JACKSON und CLARKE), wobei jedoeh FaIle versehiedenster .Art 
(Hydromyelien, akute Poliomyelitis) mit unterliefen. Aueh der von den Franzosen 
als Bahnbrecher in der spinalen Auffassung des Leidens angefiihrt Luys (1860) 
gibt eine ziemlich versehwommene Beschreibung entziindlieher und atrophischer 
Zustande sowohl in den Vorder- als Hinterhornern, so daB man eigentlieh bis 
dahin wohl nur mit Sicherheit eine zentrale Veranderung als erwiesen, ihre Be­
deutung fiir die Krankheit jedoeh als hypothetisch ansehen muBte. 
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Inzwischen waren klinische Bilder von Muskelatrophien aufgetaucht, diesmal 
die Muskulatur des Kopfes betreffend, deren Schopfer wiederum DUCHENNE 
(1860) war. Seine paralysie musculaire de 180 langue, du voile du palais et des 
levres war ja schon wohl vorher beschrieben (TROUSSEAU, TURCK), jedoch keines­
wegs als selbstandiges Krankheitsbild erkannt worden. Auch hier waren es deutsche 
Autoren, die zuerst den Gedanken an zentrale Ursachen der letztgenannten 
Krankheit aussprachen und gute Schilderungen derselben gaben (BXRWINKEL, 
SCHULZ, WACHSMUTH). WACHSMUTH schuf den bald allgemein anerkannten 
Namen "progressive Bulbarparalyse" (1864) und schon 2 Jahre spater vermochte 
BONNEFOY Veranderungen im Bulbus nachzuweisen, welche die Annahme der 
deutschen Autoren stiitzten. 

Erst die fundamental en Arbeiten HAYEMS und CHARCOTS und JEOFFROYS 
lieBen es unzweifelhaft erscheinen, daB es eine echte spinale Muskelatrophie 
gebe, bedingt durch ein Zugrundegehen der Vorderhornganglienzellen (1869). 
Fiir die Bulbarparalyse, die bereits in dem einen FaIle CHARCOTS und JEOFFROYS 
ein analoges Substrat fand als die spinale Muskelatrophie, hat LEYDEN (1870) 
den absoluten Beweis einer nuclearen Affektion erbringen konnen, so daB damit 
tatsachlich die Existenz als auch die pathologische Grundlage der cerebrospinal en 
nuclearen Amyotrophien geschaffen war. 

Wesentlich zum Verstandnis dieser Erkrankungen trugen auch die Arbeiten 
DUMENILS bei, der unter anderem dem Sympathicus als Zwischenglied zwischen 
Muskelentartung und Ganglienzelldegeneration Bedeutung beimiBt, so daB die 
Ganglienzellen nur indirekt die Trophik der Muskeln beherrschen (1867). 

Die folgenden Jahre brachten die klassische Beschreibung der amyotrophischen 
Lateralsklerose durch CHARCOT (1872-1874), und zwar in einer Weise, die als 
nahezu erschopfende Darstellung sowohl nach der klinischen als anatomischen 
Seite gelten dad. 

Er unterscheidet proto- und deuteropathische spinale Atrophien, primare also 
und sekundare, eine Zweiteilung, die man bis zu einem gewissen Grade auch heute 
noch anerkennenkann. CHARCOTS Lehren wurden vonseinen Schiilern GOMBAULT, 
MARIE und DEJERINE durch neue Beobachtungen gestiitzt und ausgebaut. 

Schien so die Lehre von den spinalen Amyotrophien gewissermaBen abge­
schlossen, so konnte FRIEDREICH (1874) sich der Anschauung der franzosischen 
Autoren darum nicht anschlieBen, weil er FaIle zur Beobachtung bekam, bei denen 
Veranderungen im Riickenmark vollstandig fehlten. W 0 sie vorhanden waren, 
faBt sie FRIEDREICH als sekundare auf. Diesen Befund FRIEDREICHS bestatigte 
dann (1878) LICHTHEIM, der tatsachlich echte Muskelatrophien ohne jede 
Riickenmarksveranderung nachweisen konnte. Diese Kontroverse wurde dann 
durch ERB und nahezu gleichzeitig mit ibm durch DEJERINE und LANDOUZY 
(1884) dadurch beendet, daB die Lehre von den idiopathischen Muskelatrophien 
aufgestellt und deren Differenzierung gegeniiber den spinalen durchgefiihrt wurde. 
Das war nur moglich durch die unendlich eingehenden Untersuchungen LEYDENS 
und KUSSMAULs, weiters KAHLERs, SCHULTZES, STRUMPELLS und OPPENHEIMS, 
die sowohl symptomatologisch, atiologisch und auch pathogenetisch neue Befunde 
erbrachten. Besonders aber sei hier auf die schon von TROUSSEAU angedeutete, 
von KAHLER durchgefiihrte Zusammenlegung der nuclearen Amytrophien einer­
seits, der amyotrophischen Lateralsklerose andererseits hingewiesen. 

Gegen Ende des vorigen Jahrhunderts haben WERDNIG (1891) und spater 
HOFFMANN (1893) FaIle von Muskelatrophien beschrieben, die friihinfantil 
auftreten, familiar-hereditar sein konnen und sich sowohl klinisch als pathologisch 
dem anschlieBen, was wir als spinale Muskelatrophie anzusprechen gewohnt sind. 
Die Entscheidung, ob es sich hier um eine vollstandig selbstandige Erkrankung 
handelt, oder ob es nur eine Abart der DUCHENNE-ARANschen Form ist oder-
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da sich gelegentlich auch Pyramidendegeneration und Bulbarsymptome bei ihr 
finden - eineAbart der amyotrophischen Lateralsklerose, ist trotz der zahlreichen 
Beobachtungen, die jetzt beroits zur Verfugung stehen, noch immer nicht moglich. 

Zunachst mochte ich betonen, daB ich dem hereditar-familiaren Moment bei 
dieser Krankheit verhaltnismaBig nicht jene Bedeutung beimesse, wie das gewohn­
lich geschieht, da die Zahl der singularen FaIle mehr und mehr ansteigt. Es 
scheint mir sogar, als ob letztere jetzt bereits uberwiegen. Auch das fruhinfan­
tile Auftreten ist in einzelnen Fallen bereits durchbrochen (z. B. TOB! COHN). 
Und was die Lokalisation der Muskelatrophie anlangt, so finden wir auch bei den 
spinalen der Erwachsenen, besonders aber bei der amyotrophischen Lateral­
sklerose Ahnliches. Auch der Mangel an fibrillaren Zuckungen bei dieser Er­
krankung ist, wie spater gezeigt werden solI, erklarlich. 

Nun hat OPPENHEIM im Jahre 1900 als Myatonie congenita einen Krank­
heitsprozeB beschrieben, der, wie sich spate~ zeigte, in die spinalen Muskelatrophien 
hineinspielt. Wenn man die klassische Form OPPENHEIMS nimmt, und nur 
die ist, wie KRABBE mit Recht bemerkt, hier heranzuziehen, so handelt es sich 
um eine fetale Erkrankung, die bei der Geburt bereits abgeschlossen ist und keine 
Progredienz sondern nur eine Besserung aufweist. Nun hat man aber FaIle 
gefunden, die auch nach der Geburt Verschlimmerungen aufwiesen. Umgekehrt 
wurden FaIle von WERDNIG-HoFFMANNScher Erkrankung bekannt, die bereits 
bei der Geburt Zeichen der Erkrankung aufwiesen. Demzufolge gibt es eine 
ganze Reihe von Autoren, die, wie ROTHMANN, die beiden Erkrankungen, d. h. 
die Myatonia congenita und die WERDNIG-HoFFMANNsche Erkrankung konfun­
dieren, wahrend ich selbst mich auf den Standpunkt gestellt habe, den spater 
KRABBE zum Ausdruck gebracht hat, diese beiden Krankheiten noch voneinander 
zu differenzieren. Ich habe diesen ganzen Fragenkomplex durch KAHR unter­
suchen lassen und mochte im folgenden noch an der Zweiteilung der beiden 
genannten Krankheiten festhalten, d. h. W erdnig -Hoffmann als selbstandige 
Affektion auffassen, ebenso die Myatonia congenita. Allerdings wird diese Auf­
fassung immer mehr dadurch erschwert, daB sich FaIle zeigen, bei denen in 
einzelnen Familien Werdnig-Hoffmann bei einem, Myatonia congenita bei dem 
anderen Familienmitglied zu beobachten ist, ja sogar primare Myopathien mit 
den genannten Krankheiten vikariieren (BIBERGEIL, CAMP). Auch HUENKENS 
und BELL, SLAUCK, GREENFIELD und STERN haben engste Beziehungen der 
Myatonia congenita zur WERDNIG -HOFFMANNschen Krankheit nachweisen 
konnen. Ich kann mich auch nicht dem Standpunkt einzelner Autoren an­
schlieBen, die von Systemerkrankungen sprechen, etwa im Sinne der Erkran­
kung bei LANDRYScher Paralyse, wodurch die primaren Myopathien, die neuri­
tischen, die spinal en FaIle in eine Gruppe zusammengezogen wurden (KRABBE, 
GRINKER, SLAUCK, SILBERBERG). 

Wir mussen demzufolge schlieBen, daB die Stellung der WERDNIG-HoFF­
MANNschen Erkrankung heute noch umstritten ist, daB wir aber das Recht haben, 
sie den spinalen nuclearen Amyotrophien anzuschlieBen. 

Noch komplizierter wird die pathogenetische Auffassung aller dieser Prozesse 
dadurch, daB sie besonders von franzosischer Seite (DEJERINE) mit den ent­
zundlichen Erkrankungen des Vorderhorns in Verbindung gebracht und der 
akuten Polyomyelitis, als chronische Poliomyelitis gegenuber gestellt werden. 
Ein gleiches habe ich selbst ja fur die Myatonie behauptet und sie als fetale 
Poliomyelitis hingestellt. 

Viel wesentlicher als diese Kontroverse aber erscheint mir der Nachweis, ob 
die genannten Erkrankungen endogener oder exogener Natur seien, denn mit 
dem viel umstrittenen Begriff Entzundung ist wenig gedient, wohingegen man, 
wenn es gelange den Nachweis zu erbringen, daB aIle diese Veranderungen exogen 
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sind, ein wesentlicher Fortschritt erzielt ware, da dann die Aussichtslosigkeit 
einer Behandlung dieser Erkrankungen schwinden wiirde. Wir werden also am 
besten vorerst noch eine chronische Poliomyelitis anerkennen und die spinalen, 
bulbaren, mesencephalen Amyotrophien als selbstandige Erkrankung neben der 
Poliomyelitis chronica gelten lassen. 

Pathogenetisch muB man heute besonders jene Untersuchungen beriicksich­
tigen, die KEN KURE mit seinen Schiilern angestellt hat und die erweisen sollen, 
daB die trophische Innervation des willkiirlichen Muskels von verschiedenen 
nervosen Einfliissen abhangig ist. So konnte er bereits nach Ausschaltung des 
Sympathicus deutlich atrophische Veranderungen in den entsprechenden Muskeln 
finden. Aber auch der Parasympathicus scheint eine besondere Bedeutung in 
trophischer Beziehung zu besitzen. Das gilt in allererster Linie z. B. auch fiir die 
Zunge, wo nach Durchschneidung der Chorda tympani besonders die vordere 
Zungenhalfte atrophierte. Wenn man dazu noch den Halssympathicus durch­
schnitt, so verstarkte sich die Atrophie, so daB man, da ein vasomotorischer Ein­
fluB ausgeschaltet werden konnte, neben dem trophischen EinfluB, der von den 
V orderhornzellen ausgeht, einen solchen auch des Sympathicus und des Para­
sympathicus wird annehmen miissen, wie dies ja DUMENIL bereits 1867 getan hat. 
Fiigt man noch hinzu, daB in den letzten Jahren die in Rede stehenden Krank­
heiten vielfach fast monographisch bearbeitet wurden (FLEISCHHACKER, KRAMER, 
NERI, BERTRAND-BOGAERT, OTTONELLO) und man wird begreifen, daB dadurch 
ein gewisser AbschluB erreicht scheint. 

Man wird demnach unterscheiden: 
I. .Amyotrophia nuclearis progressiva. 
1. Spinale Formen. 
a} Spinale Muskelatrophie, .Atrophia muscularis spinalis progressiva. 
Bei dieser sind nach den Lokalisationen zu unterscheiden: 
IX) ARAN-DuCHENNE-Form, distaler ProzeLl. 
P) VULPIAN-BERNHA1WSche Form, proximaler ProzeLl. 
(Ein gleiches wie fiir die obere gilt fiir die untere Extremitat.) 
b) Infantile hereditare familiare spinale Muskelatrophie - WERDNIG-HoFFMANNSche 

Form, evtl. mit der hier nicht zu besprechenden Unterabteilung der fetalen Muskelatrophie 
(OPPENHEIMB Myatonie). 

2. Bulbare oder bulbopontine Form (chronisch progressive Bulbarparalyse - DUCHENNE-
WACHSMUTH-LEYDEN). 

3. Mesencephale Form (chronisch progressive Ophthalmoplegie). 
II. Amyotrophische Lateralsklerose . 
.Anhang. Chronische Poliomyelitis. 

Atiologie und Vorkommen. Es ist leider bis heute nicht gelungen, eine 
sichere Ursache fiir das Zustandekommen der zentralen Muskelatrophien zu 
finden. Ja man ist sogar noch im Zweifel, ob nicht ein Teil derselben endogener 
hereditarer degenerativer Natur sei, wie besonders die WERDNIG-HoFFMANNsche 
Form, oder ob man hier bei den anderen Formen von exogener Erkrankung­
sei es degenerativen oder entziindlichen - sprechen solI. 

Man hat also hier in allerster Linie zunachst die Aufgabe, jene Bedingungen 
zu erforschen, unter welchen die Krankheiten auftreten, ohne damit gesagt zu 
haben, daB es sich hier tatsachlich um ursachliche Faktoren handelt. 

Beziiglich des hereditiirfamiliiiren Vorkommens dieser Krankheitsgruppen 
muB man zwischen den friihinfantilen Fallen und den spateren unterscheiden. 
Man muB sich auch klar sein, welche Bedeutung den hereditarfamiliaren Vor­
kommen iiberhaupt beizumessen ist. Wir wissen bei nahezu sicher exogenen 
Erkrankungen, wie z. B. der multiplen Sklerose, daB auch sie hereditar familiar 
vorkommen kann. Wir werden demnach in solchen Fallen nicht immer gleich 
von Heredo-Degeneration sprechen, die Ursache des Ausbruches der Krankheit 
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ist, sondern wir mussen hier weitergehen und die Beziehungen der Heredo­
fam.iliaritat allgemeiner fassen. Vielleicht liegt in der Konzeption von C. und 
O. VOGT der Schlussel zu der Erkenntnis dieser eigenartigen Verhaltnisse; so 
wie sie fUr den einzelnen eine Anfalligkeit fUr bestimmte Krankheiten - Patho­
klise - annehmen, so konnten die Autoren auch fUr Sippen eine Anfa1ligkeit 
fUr bestimmte Veranderungen nachweisen, was sie mit dem Ausdruck Genen­
klise charakterisieren wollen. Es handelt sich hier meines Erachtens nicht immer 
um degenerative Anlage, sondern die Anfa1ligkeit kann durch bestimmte kon­
stellative Faktoren bedingt sein. Dies vorausgesetzt, wird es uns nicht wundern, 
auch bei den Amyotrophien - immer die WERDNIG-HoFFM.A.NN-Formen ausge­
schlossen - heredofam.iliare FaIle zu finden. lch erwahne nur einzelne. GOWERS 
findet bei spinalen Muskelatrophien Mutter und Tochter bzw. 2 Bruder er­
krankt, STRUMl.'ELL Mutter und Sohn. BROWNING findet diese Erkrankung bei 
zwei Schwestern, deren Cousin und dem Vater des letzteren, sowie einer Ver­
wandten des Vaters mutterlicherseits. FuCHS beschreibt die Muskelatrophien 
bei einem 43jahrigen Vater und dessen 16jahrigen Sohn. Es handelt sich um einen 
Schultertypus. Die Krankheit zeigte den gleichen Sitz und die gleichen Er­
scheinungen. DANA spricht von chronischer Poliomyelitis in seinem familiii.ren 
Fall, der 3 GeneraLionen betrifft. Zuerst war die GroBmutter erkrankt. 
Von dieser stammen 2 Tochter und 1 Sohn, die gesund waren, 4 Tochter aber, 
die an der gleichen Kra.nkheit litten wie die Mutter. Von der einen gesunden 
Tochter stammt 1 Sohn, der gleichfa.1ls eine spinale Myopathie aufwies und von 
der einen Tochter 2 Tochter mit der gleichen Krankheit. Aber auch eine gesunde 
Schwester der GroBmutter hatte 3 Sohne, die krank waren. RECKTENWALDB 
Beobachtung 2 Schwestern, die aus einer degenerierten Familie stammen, 
mit Muskelatrophie), die ii.hnlich der WERDNIG-HoFFMANN verlauft, gehort viel­
leicht eher zu letzterer Erkrankung. Bei KRABBE trat die Amyotrophie bei Ge­
schwistern erst im 50. Lebensjahr auf. GoRDONB Fall (Mutter und Sohn, Typus 
VULPIAN) zeigt Ubergange zur FRIEDREICHschen Ataxie. Bei MOLEEN, JOHNSON 
und DIXON litt der Patient an progressiver Muskelatrophie, starb aber erst nach 
29 Jahren unter bulbaren Erscheinungen. 2 Bruder des Patienten sollen eine 
ahnliche Krankheit gehabt haben. Rier waren die peripheren Nerven degeneriert. 
Es ist fraglich, ob die FaIle von RATH hier einzubeziehen sind, denn der Autor, 
der in 4 Generationen 14 Familienmitglieder sicherstellen konnte, hat 7ma.1 
eine angebliche spinale neurotische progressive Muskelatrophie (Typus CHARCOT­
MARIE-ToOTH) gefunden. Ell bezeichnet die Krankheit als heredodegenerative. 
Es ist allerdings schwer, die Falle hier einzubezieben, da. anatomische Unter­
suchungen nicht vorliegen. Das gleiche gilt fUr die FaIle SPEIDELB (2 Schwestern), 
die tJbergang von spinaler zu myopathischer Affektion annimmt. 

Aber auch die Bulbarparalyse zeigt hereditare familiare FaIle. Bei FACIO 
sind Mutter und Kind erkrankt, bei LONDE sowie bei MARIE und BRISSEAUD 
zwei Bruder, bei MARINESCO Geschwister. 

Sehr interessant erscheint eine Beobachtung von TAYLOR, der eine pro­
gressive Vagus-Glossopharyngeuslahmung mit Ptosis familiar beschrieb. Hier 
war die primar Erkrankte die Mutter. Von den 17 Kindern waren 8 im jugend­
lichen Alter verstorben, ohne daB etwas Naheres uber sie zu erheben war. 
2 Sohne und 2 Tochter hatten die gleiche Krankheit wie die Mutter, und zwar 
vollstandig die gleiche Krankheit. SACK beschreibt eine ganz ahnliche familiare 
Erkrankung bei Jakuten, Betjugen genannt. Es war ein 56jahriger Mann und 
dessen 55jahrige Schwester erkrankt, ebenso deren Vater, GroB- und UrgroB­
vater. Es ist fraglich, ob man diese Affektionen hierher rechnen kann, weil 
sie klinisch doch sehr wesentlich von den klassischen Bildern abweichen. Das 
gilt auch fUr COOPERS FaIle (GroBmutter mutterlicherseits und deren Bruder, 
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Mutter und deren Schwester und Bruder, schlieBlich Tochter), um so mehr 
als hier das Auftreten in der ersten Generation erst im hohen Alter (70 Jahre) 
erfolgte. LOVELL berichtet uber eine Familie, bei der Mutter und Tochter, 
Mutters Bruder und dessen Sohn erkrankt waren. DaB Ptosis durch mehrere 
Generationen vorkommen kann, hat E. FUCHS festgestellt, ebenso GOWERS. 
Weiter sind familiare FaIle von Ophthalmoplegie von AYRES (GroBnichten und 
Enkel) , HOMEN (Zwillingsbruder), CHAILLON und PAGNIEZ sowie NAZARY und 
CHIARINI bekannt geworden. 

Auch das familiare Auftreten der amyotrophischen Lateralsklerose wird er­
wahnt. Hier ist zunachst SELIGMULLER zu nennen, dann GEE, TESTI, HOLMES, 
die hereditare FaIle anfiihren. Die BERNHARDSchen FaIle sind ebenso schwer zu 
beurteilen, wie die von MAAss und A. FUCHS, sind abel' wohl zu den bulbo­
spinalen Amyotrophien zu rechnen. Auch die FaIle von STRUMPELL, BRUNS und 
HIGIER, KUHN, TESTI werden hierher gerechnet, wahrend der eine Fall SCHAFFERS 
und einer BREMERS fragliche FaIle darstellen, wie denn auch bezuglich der 
anderen noch viele Punkte aufzuklaren waren. 

Auch in neuerer Zeit sind FaIle dieser Art bekannt geworden .. So hat KALI­
NOWSKY eine Mutter mit zwei Tochtern demonstriert, von denen die Mutter eine 
echte amyotrophische Lateralsklerose, die Tochter ein eigentiimlich bulbar­
paralytisch.es Syndrom mit Atrophie in den kleinen Handmuskeln boten, aller­
dings ohne Pyramidenzeichen aber mit myotonischer Reaktion. KREYENBERG 
hat drei Geschwister mit amyotrophischer Lateralsklerose beschrieben, von denen 
bei zweien del' ProzeB sichergestellt wurde. Auch MONTANA.RO und LOPEZ 
beschreiben bei einem Vater und dessen 3 Sohnen amyotrophische Lateralskleroso 
(Schultertypus). MUNCH-PETERSEN berichtet uber 3 Schwestern und in einem 
2. Fall uber Bruder und Schwester (in beiden Fallen mit Psychosen), Falle, denen 
man eine groBe Skepsis entgegenbringen muB, weil die psychischen Storungen 
so schwere sind. Das gleiche MiBtrauen wird man den Fallen von SANO entgegen­
bringen, da bei 4 Kindern die Krankheit schon im Alter von 1-12 Jahren auf­
trat. Auch bei PAMBOUKIS handelt es sich um 2 Bruder im II. Lebensjahr. 

1st also in den eben angefuhrten Beobachtungen das hereditarfamiliare Moment 
gegenuber der groBen Menge von Fallen, bei denen es fehlt, eigentlich verhalt­
nismaBig belanglos, jedenfalls nicht als Beweis der Endogenitat des Prozesses 
anzusehen, wie v. SZANTHA meint, hochstens vielleicht im Sinne der Genenklise 
zu deuten, so verandert sich das Verhaltnis bei der WERDNIG-HoFFMANNschen 
spinalen Muskelatrophie. ZATELLI hat die Falle bis 1912 zusammengestellt 
und konnte damals in dem vorliegenden Material der 16 Autoren nur 4 finden, 
die singulares Auftreten beschreiben. Ich habe nach ZATELLI (diesen eingerechnet) 
noch eine ganze Reihe von Autoren gefunden, die uber familiares Auftreten der 
Krankheit berichten. (ZATELLI, LANGE, TOBI COHN-GATZ-EMANUEL, LUTTGE, 
ORBISON, RECKTENWALD, MICHAEL, WALLGREN, ROYSTER, CUNO, CANTILENA, 
LYON, LOOFT). Einzelne FaIle fand ich bei BATTEN, BATTEN und HOLMES, 
GOTT und SCHMIDT, PARSONS und STANLEY, DUKEN und WEINGARTNER, GREEN­
FIELD und STERN, NIXON und OLIVER, STERN, WILLY, BENDA und BRANDT. 
BENDA und BRANDT finden 6 FaIle in einer Familie und meinen, daB hier ein 
rezessiv gebundener Erbgang vorliege. Die "Obertragung erfolge nur durch gesunde 
Mutter. Befallen waren nur miinnliche Individuen, die vor der Geschlechts­
reife sterben. 

Die Krankheit befaIlt aber im Gegensatz zu dieser Annahme nicht nur gleich­
geschlechtliche, sondern auch verschiedengeschlechtliche Geschwister, und zwar 
in ziemlich gleicher Weise. Doch ist offenbar in den hereditar-familiaren Fallen 
der mutterliche EinfluB jenem des Vaters uberlegen. Es scheint mir auch hier 
nicht notig, auf heredodegenerative Momente schlieBen zu mussen. Es genugt 
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auch hier die Genenklise bzw. die konstellative AnHilligkeit zur Erkrankung 
gelten zu lassen, die eben in der Kindheit of£enbar leichter in Erscheinung tritt 
als beirn Erwachsenen. lch mochte nicht, daB man in dieser Auf£assung nur eine 
W ortklauberei sieht, denn sie beinhaltet als wesentlichstes die Ablehnung der 
reinen Heredodegeneration und die Annahme exogener Momente in der Genese 
der Erkrankung. 

Ahnlich wie der Begrili der Heredo-Degeneration ist jener der angeborene 
Disposition heute mehr denn je kontrovers. STRUMPELL nimmt eine solche an, 
PROBST halt sie fUr wahrscheinlich, ohne sie zu beweisen. OPPENHEIM beschreibt 
Mikrognathie, D'ABUNDO eine Polydaktylie, MAJERUS Syndactylie, STRASSMANN 
findet eine Halsfistel. lch glaube kaum, daB bei normalen weniger haufig solche 
Veranderungen vorkommen wie bei den zentralen Amyotrophien. Disponierend 
ware nur eine angeborene Schwache der motorischen Systeme. DAVIDENKOFF 
hat 28 Angehorige von 12 Kranken untersucht und bei 15 Reflexanomalien 
(Sehnen- und Hautreflex) gefunden und meint, diese Dysreflexie sei ein domi­
nantes erbliches Symptom in Familien von amyotrophischer Lateralsklerose. 
Hier liegt also ein heredodegenerativer Faktor, eine Schwache im Pyramiden­
bzw. motorischen System vor. Hier konnten vielleicht weiters auch die spater 
genauer zu berucksichtigenden Untersuchungen von STERN uber die Infantilismen 
des Ruckenmarks bei verschiedenenNervenkrankheiten maBgebend sein. 

Wenn man die atiologischen Faktoren, die das Zustandekommen der Amyo­
trophien bedingen sollen, ins Auge faBt, so muB man zunachst das Trauma 
anfiihren. Es genugt nicht, wie das NERI getan hat, es von vornherein abzulehnen, 
z. B. mit der Motivierung, daB nach Kriegstraumen eigentlich keine besondere 
Haufung der Amyotrophien aufgefallen ist. Man darf nicht vergessen, daB kein 
geringerer als ERB darauf aufmerksam gemacht hat, daB es traumatisch bedingte 
Vorderhornzelldegenerationen gibt andererseits aber wissen wir gerade durch die 
Kriegserfahrungen, daB das Vorderhorn vascular geschadigt werden kann, und 
zwar ganz isoliert, und daB gerade die motorischen V orderhornzellen wesentlich 
resistenter sind als die Nervenfasern. Freilich darf man nicht jedes Trauma in 
atiologische Beziehung zur Amyotrophie bringen. 

SCHULTZE druckt sich bezuglich dieser Frage dahin aus, "daB in Fallen, in 
denen vor dem Trauma kein Zeichen der beginnenden Erkrankung zu finden war, 
ein zentral einwirkendes Trauma durch die Kommotion bei disponierten Personen 
das Leiden ausge16st habe." Das ist wohl auch der Standpunkt MENDELB und 
der von SPEEK. 

Zu den alteren Fallen (VALENTIN, JEOFFROy-ACHARD, GOLDBERG, HAUCK, 
OTTENDORFF, GIESE, SEIFFER, PAGENSTECHER, NONNE, HAAG, HOEHL, GOM­
BAULT, CRAMER, DORING, DUSTERWALD, RICCA, TETZNER, ERB, THIEM, LAHR) 
mochte ich einige neuere anfugen (PROBST, BROUWER, KLIENEBERGER, FELDER, 
BUSCHER, HILLEL, OTTONELLO, BIRO). GUILLAIN-ALAJOUANINE-THEVENARD 
finden bei einem Patienten 3 Wochen nach einem Sturz aus 21/2 m Hohe, wobei 
die Scapula und das Ruckenmark getroffen war, auf der gleichen Seite im linken 
Arm eine Muskelatrophie und nehmen an, daB der Ausbruch der Krankheit 
durch das Trauma begiinstigt wurde. Bei HASSIN sturtzte ein 60jahriger Mann 
uber einen Draht, schlug mit der rechten Schulter auf. Nach 4 Wochen trat 
bereits Schwache des rechten Arms, nach 5 Wochen die der linken Hand auf, 
nach 11 Monaten Schwache der Beine. 

MENDEL bringt einen sehr interessanten Fall, der vielleicht bis zu einem 
gewissen Grad fUr die Aufbrauchstheorie von EDINGER spricht, die sich mit 
einem Unfall verbindet. Ein Postbeamter hat 5 Wochen lang auf einen Hebel 
eines nicht gut funktionierenden Rohrpostapparates schlagen mussen; 4 Wochen 
danach begannen Parasthesien der rechten Hand, 8 Tage danach fuhrte er einen 
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ungliicklichen Schlag gegen diesen Hebel und von dem Moment an beginnt 
die amyotrophische Lateralsklerose in der rechten oberen Extremitat. Ob der 
Fall von MUNDIE, Sturz von der Lokomotive im Jahre 1907, Beginn der Er­
krankung 1908, hierher gehort, ist ebenso schwer zu sagen, als der von MEYER, 
bei dem nach einem Trauma der Schulter erst 2 Jahre spater Muskelatrophie, 
allerdings·in der gleichen Schulter, auftrat. NERANCY nimmt, wie PROCHASKA. 
und THIEM, nur dann das Trauma als bestimmend an, wenn eine Erschiitterung 
des Riickenmarks nachzuweisen war. Das gilt 'Wohl fiir den Fall DIORYS (Sturz 
aus 4 m Hohe). Auch der Fall von SODERBERGH und SJOVALL nach einer Fraktur 
des Unterschenkels ist schwer zu bewerten, da die ersten Erscheinungen erst 
J1/2 Jahre danach aufgetreten sind. Ob so periphere Traumen, wie sie BERN­
HEIM und NIEMEYER angeben, Amyotrophien bedingen konnen, muB ange­
zweifelt werden. Interessant ist die amyotrophische Lateralsklerose im Gefolge 
einer traumatischen Medianus Neuritis, wie es BING beschreibt. BRODIER, 
LHERMITTE und LEHMANN beobachteten einen Kranken, der zwei Unfalle hatte 
und eine Muskelatrophie (Type VULPIAN) davontrug, die man wohl auf den 
Unfall beziehen muB. Bei GERBER hatte der Patient (Sturz auf den Riicken) 
schon 6 Monate danach Zeichen, II Monate danach ausgesprochene amyo­
trophische Lateralsklerose. Auch ROGERS Patient hatte 2 Unfalle (Kahnbein­
bruch, dann partieller AbriB des 2. und 3. Fingers in J1/2 Jahren Intervall). 
Die Atrophie begann in der verletzten Hand. Bei SCHMIDT stiirzte der Patient 
bei Glatteis auf das linke Bein. Von da aus Entwicklung der amyotrophischen 
Lateralsklerose. Weniger sicher ist die Beobachtung ZARAs. BOGAERT, LEY 
und NYSSEN fanden nach einer SchuBverletzung (links parietal) rechte Hemi­
plegie; 9 Jahre spater beginnende Muskelatrophie dieser Seite; Tod an Bulbar­
paralyse. Es fand sich links parietal eine Verwachsung der Meningen, eine kleine 
Cyste, daneben typische amyotrophische Lateralsklerose. Hier ist wohl nur 
ein Nebeneinander anzunehmen, wobei allerdings die Lahmung pradisponierend 
gewesen sein diirfte. Bei ZEYER trat nach Unterschenkelfraktur zunachst im 
frakturierten Bein eine Muskelatrophie auf, die zu einer typischen spinalen 
wurde. ROSTAN findet einen Fall mit VULPIANScher Atrophie und bulbaren 
Erscheinungen, die er aber eher als chronische Poliomyelitis aufgefaBt wissen 
mochte. Bei TETZNER trifft das Trauma auch die spater primar erkrankte Partie. 
Die Kiirze des Intervalls vom Trauma zur Krankheit rechtfertigt TETZNERB 
Ablehnung des Traumas als Ursache. Man wird also wohl solange man die Patho­
genese dieser Erkrankungen nicht kennt, das Trauma im 8inne SCHULTZES 
zumindest als auslosenden Faktor anerkennen miissen. Der Fall CASOS nach 
Blitzschlag - elektrisches Trauma - erscheint mir zu unklar, um verwertet 
zu werden. Dagegen wird man WETTE zustimmen, wenn er anfiihrt, daB nach 
wiederholten Unfallen eine Verschlimmerung des Leidens auftreten kann. 

1m Sinne der EDINGERSChen Aufbrauchstheorie ist wohl auch der Fall von 
MAJERUS zu werien, bei dem nach wiederholtem Tragen schwerer Lasten bis 
200 kg die Krankheit aufgetreten ist. DaB die Uberanstrengung allein fUr den 
Ausbruch der Krankheit verantwortlich gemacht wird, geht nicht nur aus 
diesem Fall von MAJERUS hervor, sondern auch aus einem Fall von GELMA 
und STROHLIN. Hier hat ein Patient im Jahre 1907 einen 700 kg schweren 
Stein zuriickzuhalten versucht. Das war im September. Erst im Juli 1908 
war er gezwungen, die Arbeit niederzulegen. 1m September 1909 konnte er 
nicht mehr gehen. 1st hier die tJberanstrengung immerhin von Belang, so kann 
man das bei FATTOWICH absolut nicht anerkennen, worin ich GAMPERbeistimme. 
Aber auch in dem vorher angefiihrten Fall erscheint die Zeit zwischen tJber­
anstrengung und Ausbruch der Krankheit zu lang, als daB man in der tJber­
anstrengung die Ursache der Krankheit sehen konnte. 

34* 
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Die Kriegserfahrungcn sprechen nicht sehr zugunsten dertraumatischen 
Genese der amyotrophischen Lateralsklerose. Von den 6 Fallen von KARPLUS 
hatten 2 nur Hilfsdienste im Kriege geleistet und einer war bereits vor dem 
Kriege krank, wie Ahnllches auch PERRIER berichtet. Allerdings finden sich 
auch Falle, die erst im AnschluB an schwere Strapazen oder Verletzungen auf­
getreten sind (KARPLUS, STIEFLER). In STIEFLERs Fallen spielen Kaltetraumen 
eine besondere Rolle. Bei JAKOB scheinen die Strapazen des Krieges den Aus­
bruch der Krankheit beschleunigt zu haben (luische Form). BUSCHER hat 
aUerdings einen Fall beigebracht, welcher nach cinet SchuBverletzung der 
rechten Schulter die Atrophien zunachst im rechten Arm zeigte. Die zwci 
anderen FaUe dagegen, die er hierher rechnet - der eine, der heftigsten psychi­
schen Traumen und Strapazen (Zeppelinfahrten) ausgesetzt war - der andere, 
der wohl auch zwei Verletzungen und viele Strapazen durchgemacht hat, 
diirften wohl kaum auf den Krieg ursachlich bezogen werden, da bei dem letzten 
Fall die Krankheit erst 1 Jahr nach FriedensschluB einsetzte, ahnlich wie in 
seinem 4. Fall. Auch eine Beobachtung von NYSSEN, LEY und BOGAERT, ist 
schwer zu beurteilen, obwohl hier die Krankheit 6 Monate nach einem Kopf­
steckschuB einsetzte. Der Kranke hatte nach der SchuBverletzung eine 48stiin­
dige BewuBtlosigkeit und eine rechtsseitige Hemiplegie. lch selbst habe nach 
dem Kriege und wahrend des Krieges einzelne FaIle von amyotrophischer 
Lateralsklerose gesehen, konnte aber in keinem dieser FaIle irgendeine Be­
ziehung zu Kriegstraumen sicherstellen. Es wird sich also hier wohl, wie bei 
den anderen Traumen, im wesentlichen darum handeln, daB durch die Strapazen, 
die Erkaltung, psychische Traumen, InIektionen, evtl. auch durch die Ver­
letzung selbst, eine schon bestehende Krankheit in ihrer Progression beschleunigt 
wird, oder wenn man sich auf den Standpunkt stellt, daB hier eine Infektions­
krankheit vorliegt, daB diese durch die Strapazen aus ihrer Latenz geweckt wird. 

Wenn man behauptet, daB ein peripheres Traume evtl. auf dem Wege ein­
dringender Toxine imstande ist, die Krankheit hervorzurufen, so ist der Fall 
von BERNHEIM dafiir nicht Beweis genug. Sicher kann man aus dem Ange­
gebenen nur schlieBen, daB das Trauma an sich die Amyotrophie nicht hervor­
ruIt,· daB es aber im Sinne von SCHULTZE, NONNE, MENDEL u. v. a. vielleicht 
die Krankheit aus der Latenz weckt und ihre Progression beschleunigt. Ob 
hier konstitutionelle Momente oder vasomotorisch-vasculare eine Rolle spielen, 
ist durch nichts erwiesen. Zu fordern ist, daB es sich um ein adaquates Trauma 
handelt, daB zweitens die Erkrankung in der verletzten Korperpartie beginnt 
und daB drittens der zeitliche Zusammenhang zwischen Trauma und Ausbruch 
der Krankheit ein verhaltnismaBig kurzer, jedenfalls nur wenige Monate be­
tragender ist. 

loh halte die Zahl der naoh Trauma Erkrankten, die STARKER in seiner 
Statistik iiber die atiologisohen Momente angibt (10,1 %), fiir viel zu hoch. Nach 
meinen Erfahrungen ist 2 % das hoohste, das man annehmen kann. Damit 
erscheint mir der Beweis erbracht, daB dem Trauma nur eine verhaltnismaBig 
geringe Bedeutung fUr das Zustandekommen der Amyotrophien beizumessen ist. 

Das gleiche gilt wohl auch fiir die EDINGERSChe Aufbrauchstheorie. Es ist 
sicher, daB die Oberanstrengung und die Unterernahrung eine im Entstehen 
begriffene Krankheit fordern werden. AuslOsend aber diirfte dieses Moment nioht 
sein. loh begegne mich darin mit OTTONELLO, der vielleioht diesen Momenten 
noch weniger Bedeutung beimiBt, als es nach dem Vorliegenden wahrscheinlich 
erscheint. . 

Demgegeniiber tritt in der neueren Zeit das psyohisohe Trauma ganz zuriick, 
wahrend es die alteren Autoren (OPPENHEIM, SCHLESINGER, GALETTA, SACHS, 
PROBST, D'ANTONA und TONIETTI, BUSCHER und OTTONELLO) erwahnen. 1m 
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Gegensatz dazu hat man in neuerer Zeit auch wieder Erkaltung und Durch­
nassung als disponierend angefiihrt. STARKER gibt fUr diese Atiologie 11,4% an. 
ALEXANDROWSKY, GUNTER und HOCH, MrnKOWSKI, bringen einschlagige Beob­
achtungen. Gegen das Material von STARKER spricht nur der Umstand, daB 
es aus RuBland stammt, wo solche Erkaltungen leichter moglich sind als in 
·den warmen Landern. Auch hier wird man ohne weiteres zugeben, daB die 
schlechte Durchblutung des Gewebes die Progredienz des Prozesses beschleu­
nigen konnte. Mehr anzunehmen, ware ungerechtfertigt. Man wird also bei 
Begutachtung der Amyotrophien bzw. amyotrophischer Lateralsklerose (GUNTHER 
und HoCK, BUSCHER, MENDEL, MINKOWSKI, MOSER) den eben vorgetragenen 
Umstanden Rechnung tragen mussen und hochstens die verschiedenen Traumen 
als HiIfsursachen gelten lassen konnen. 

Die Abiotrophie von GOWERS, die besonders SPILLER fiir die amyotrophische 
Lateralsklerose geIten laBt, wird in neuerer Zeit sowohl von NERI als von 
OTTONELLO mit Recht abgelehnt. Dagegen kann man wohlmit Rucksicht 
auf den Umstand, daB die Atrophien in den ubermaBig angestrengten Glied­
abschnitten oft zuerst entstehen (wie schon GULL bemerkt), schIie.Ben, daB die 
Lokalisation des krankhaften Prozesses vielleicht bis zu einem gewissen Grade 
von der Funktion abhangig ist. 

Ein Moment konnte man rasch abtun, namlich die Intoxikation, da sie beim 
Zustandekommen des Leidens kaum eine Rolle spielt. Aber STARKER hat in 
seiner Statistik gezeigt, daB in 26,6% seiner Falle Alkoholismus zu finden war, 
wie dies ubrigens auch DANA erwahnt. lch habe gerade diesem letzteren Moment 
bei meinen Beobachtungen besondere Rechnung getragen und kann die An­
nahme STARKERB nicht bestatigen, was auch aus der Literatur hervorgeht. 
Man dan nicht vergessen, daB es sich bei seinen Fallen um V orkriegsfalle aus 
RuBland handeIt, zu welcher Zeit der Alkoholismus in RuBland ganz besonders 
haufig war. Blei, Arsen konnten WILLIAM und WILSON in der Anamnese finden, 
wahrend NEVERIL Benzolvergiftung wohl nicht atiologisch anschuldet, aber 
meint, daB sie die Krankheit aus der Latenz geweckt hatte. BURGER-PRINZ 
weist die Annahme mit Recht zuruck, daB eine bei Zahnextraktion verwendete 
Novocain-Adrenalinmischung atiologisch in Frage kame. Die Krankheit (Kau­
muskelschwache) hatte den Patienten zum Arzt gefiihrt. 

Autointoxikationen sind nur vereinzelt beschrieben worden (MrNKowSKI 
z. B., Diabetes). Auch die Graviditat (PROBST) und das Puerperium kommen 
kaum nennenswert in Frage, wobei man allerdings nicht vergessen darf, zu 
erforschen, ob es sich um ein kompliziertes oder unkompliziertes gehandelt 
hat. Denn ersteres ware eher (DUSTERWALD) atiologisch in Betracht zu ziehen. 
MURPHY meint, daB Schwangerschaftsunterbrechung nicht in Frage kame; 
das gilt aber nicht fiir die bulbarparalytischen FaIle. 

Viel wesentlicher sind die Infektion8krankheiten hier von Belang. lch fiihre 
hier unter anderen auch die von OTTONELLO angegebenen Autoren an; HmscH 
in der Rekonvaleszenz von Typhus, MATZDORFF nach Influenza. CRAMER, 
THIEM, BREHM, BOLDT, DORING, SCHRODER, POROT, TRETJAKOFF, WIMMER 
LEWY, FROMENT, TESTI, JANcs6, GUNTER und HOCH, MARQUES, EICHHORST, 
PRITSCHARD, bei denen es sich um Influenza und Malaria, Encephalitis epidemica, 
Tuberkulose, Rheumatismus, Osteoarthritis, Pellagra gehandelt hat. Auch hier 
ist die Zahl, die STARKER annimmt (20,2%) meines Erachtens zu hoch gegriffen. 
Und auch hier dan man den einzeInen Krankheiten nicht die gleiche Bedeutung 
beimessen. So wird man bei der epidemischen Encephalitis die haufig bei der­
selben vorkommenden spinalen Mfektionen, wobei die Vorderhorner besonders 
ergriffen sein konnen, besonders in Rechnung ziehen mussen. Interessant ist 
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der Fall von PAULIAN, bei dem ein Patient sich afebriles nnd febriles H~rpesvirus 
inokulierte, wonach er einige Jahre spater nur Herpeseruptionen bekam; 6 Jahre 
danach unter meningealen Erscheinungen Auftreten von Symptomen der amyo­
trophischen Lateralsklerose; Exitus an bulbaren Storungen. PAULIAN beruft 
sich auf GUILLAIN, der die infektiOse Atiologie der amyotrophischen Lateral­
sklerose betont. lch kann auch die Infektionskrankheiten, soweit sie hier auf­
gezahlt werden, hochstens als pradisponierend ansehen; oder es ware moglich, 
daB sie die Krankheit aus ihrer Latenz zu wecken imstande waren. WOHLFAHRT 
lehnt jede Beziehnung zu Infektionskrankheiten ab, wohl analog der Schule 
SCHAFFERs. Nur eine Ausnahme ist zu machen. Das ist die Poliomyelitis. 
lch habe schon im Jahre 1911 auf die Haufigkeit der postpoliomyelitischen 
Amyotrophien aufmerksam gemacht. Man muB allerdings bei diesen Fallen 
sehr vorsichtig sein, weil es Autoren gibt, die von subchronischen oder chro­
nischen Poliomyelitiden sprechen, auch bei Erkrankungen, die, wie die amyo­
trophiscbe Lateralsklerose ablaufen. Scbon PASTINE hat darauf aufmerksam 
gemacht und man wird, solange man nicht in der Lage ist, die FaIle genau ana­
tomisch zu untersuchen, auch diesbezuglich keine sichere Entscheidung treffen 
konnen. Immerhin sind in der Literatur schon die FaIle von SEELIGMULLER, 
HAYEM, CHARCOT-VULPIAN, BALLET-DU~I'IL, BERNHEIM, JOLLY, STERNE, FILBRY, 
VITEK, STRUMPELL, PASTINE, LANGER, FISCHER, ALESSANDRINI, BUSCHER u. v. a. 
zu erwahnen, wobei man allerdings nicht vergessen darf, daB das Intervall von 
der akuten Poliomyelitis bis zum Ausbruch der Amyotrophie 15 ja bis 70 Jahre 
betragen kann. Da wir aber wissen, daB akute Infektionen scheinbar abheilen, 
um dann eine langere oder kiirzere Zeit latent zu bleiben und sich schlieBlich wieder 
in irgendeiner Weise zu manifestieren, so wird man vielleicht jene FaIle, die sieh 
an die akute Poliomyelitis anscblieBen, in diesem Sinne bewerten mussen. Man 
wird dann eben solche FaIle von den genuinen Amyotrophien differenzieren 
mussen, was allerdings klinisch bisher kaum moglich ist. Wir werden iibrigens 
diesem Moment bei der Besprechung der chronischen Poliomyelitis noch begegnen. 
Demzufolge muB man auch KUNN entgegentreten, wenn er - da man ein Ahn­
liches auch bei angeborener oder fruherworbener Augenmuskellahmung ge­
funden hat, zu der sich dann nach oft jahrelangen Intervallen (9--30) weitere 
Muskellahmungen hinzugesellen konnen - von einem zufalligen Zusammen­
treffen spricht. Es kann sich in den Fallen von ARMAIGNAC, BEAUMONT, FUCHS, 
HANCKE, MAruNA sehr leicht um Ahnliches handeln wie bei der Poliomyelitis. 

Ob die Trichinose in dem Fall von PAULIAN und PANNESCO eine Rolle in 
atiologischer Beziehung spielt, ist mehr als fraglich, da hier auch Lues vorhan­
den war. 

Eine groBe Bedeutung in der Frage der Atiologie der nuclearen Amyo­
trophien hat die Syphilis gewonnen. Wenn auch schon fruher FaIle dieser Art 
bekannt wurden, so hat doch erst RAYMOND (1893) das Augenmerk auf sie 
gelenkt und gewisse Symptome angegeben, die angeblich die syphilitischen 
Amyotrophien von den orginaren unterscheiden sollen. Das sind die die Amy­
otrophien begleitenden Schmerzen, der Umstand, daB die Parese der Atrophie 
vorausgeht und die Schnelligkeit, mit welcher die Entwicklung dieser Ver­
anderungen auftritt. Man muB L:ERI beistimmen, wenn er behauptet, daB diese 
Differenzmomente heute kaum mehr in Frage kommen, da sie bei den anderen 
nuclearen Atrophien auch vorhanden sind. Er selbst hat allein und mit seinem 
Schiller LEROUGE wiederholt zu dieser Frage Stellung genommen und zunachst 
zwei Gruppen solcher spezifischer FaIle differenziert. Die eine betrifft rein 
nucleare Amyotrophien (80 FaIle), die andere solche mit Tabes oder Paralyse 
(100 FaIle). lch selbst habe seinerzeit, als ich im Jahre 1909 einen Fall von 
BERGER mit Tabes veroffentlichte, diese Frage erortert und klinisch 2 Momente 
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als bemerkenswert hervorgehoben: die Asymmetrie der befallenen Muskulatur 
und die Diskontinuitat des Befallenseins, ein Moment, auf das man eigentlich 
bisher sehr wenig Rticksicht genommen hat. Nimmt man noch hinzu, daB 
in vielen Fallen die Anamnese allein einen syphilitischen Charakter der Krank­
heit erweist oder daB Blut- und Liquor-Wassermann positiv sind, so wird an 
dem Charakter des Prozesses schwer zu zweifeln sein. Doch kann wie bei 
UGUEGIERI im Liquor nur Zellvermehrung und positive TAKATA-ARA-Reaktion 
zu finden sein, oder wie bei HERNANDEZ-SCOPlRANO die Lues nicht zu erweisen 
sein. AuBerdem sind nach meiner Erfahrung auch andere Zeichen des syphili­
tischen Prozesses nicht gerade selten. Dahin gehort die Pupillenstarre, die nach 
MARTIN in 28,5% der FaIle vorhanden sein kann (SCHLESINGER, REDLICH, 
POTTS, VIA u. v. a.). Aber nicht nur die reflektorische Lichtstarre der Pupillen 
ist zu finden, sondern man sieht auch gelegentlich, wie z. B. in dem FaIle von 
F ALKIEWICZ, differente und schlecht reagierende Pupillen oder man findet 
Zeichen, die auf eine Strangaffektion hinweisen, wie z. B. bei CLAUDE und 
SCHAFIfER. Oder es kann vorkommen, daB - wie in dem erwahnten Fall von 
F ALKIEWICZ - vortibergehende Augenmuskellahmungen den ProzeB anktindigen. 
Auch Hautgummen wurden in einem solchen Fall gesehen (DANEL-DEREUX). 
MARGULIS, dem wir eine ausftihrliche Studie tiber die amyotrophische spinale 
Syphilis verdanken, nimmt fUr die chronische amyotrophische spinale Lues 
bestandige und unbestandige Symptome an. Die ersteren bestimmen das 
typische Bild der Krankheit, die letzteren seine Varianten. Er fUgt hinzu, daB 
bestandig folgendes ist: 1. Unabhangigkeit der Erkrankung yom Alter, 2. Beginn 
und vorherrschende Lokalisation des Prozesses in den oberen Extremitaten, 
3. Amyotrophie yom Typus ARAN-DuCHENNE mit Tendenz zur Generalisation, 
4. Parese hauptsiichlich der distalen Teile der Extremitaten, die wie bei den 
Amyotrophien vortibergehen solI. Er findet dann quantitativ eine Herab­
setzung der elektrischen Erregbarkeit, fibrillare Zuckungen, keine Sphinkter­
storung und - im Gegensatz zu RAYMOND - ich will nicht alles, was er selbst 
noch anfUhrt, hier erwahnen - eine langsame chronisch bestandig progressie­
rende Entwicklung der Krankheit. Ais unbestandig bezeichnet er das Auftreten 
bulbarer Erscheinungen, proximale Atrophien oder Atrophien in den unteren 
Extremitaten sowie Entartungsreaktion und positive Blut- und Liquorreak­
tionen. Er spricht weiter von tabischen und spastischen Symptomenkomplexen. 
Ich kann nicht umhin zu bemerken, daB bei diesen Fallen neben einem eminent 
chronisch progressiven Verlauf auch ein mehr sprunghafter vorkommt, wie 
ich das sah, allerdings nicht immer sehr deutlich ausgesprochen. Aber wenn 
man einzelne Krankengeschichten der verschiedenen Autoren durchsieht, so 
wird man sehr haufig auffallende Remissionen finden, die man bei den originaren 
Formen nicht wahrnehmen kann. Auch Stillstand kann eintreten (GUTTMANN, 
15 Jahre ohne Progredienz). CHRISTOPHE unterscheidet wie bei den nicht 
spezifischen Formen der spinalen Amyotrophien auch hier einen Hand-, Schulter-, 
Bein- und diffusen Typus. LERI war der erste, der diese verschiedenen Formen 
der spino-bulbaren Amyotrophia anatomisch zu edassen suchte, indem er nach­
wies, daB es sich zumeist um eine Meningomyelitis oder um diese begleitende 
bulbare Prozesse handelt, wie dies ja auch aus der sehr genauen Untersuchung 
hervorgeht, die ich mit F ALKIEWlCZ in einem solchen FaIle anstellte. Auch 
MARGULIS, der tiber ein sehr groBes Material verftigt, findet die Meningo­
fibrose oder die Meningitis oder einen mehr vascularen ProzeB. Es liegt mir 
ferne, hier naher darauf einzugehen, aber man kann doch in der Mehrzahl der 
FaIle den entztindlichen Charakter mit besonderer Beteiligung der mesodermalen 
Elemente inklusive der GefaBe hervorheben. Es handelt sich fast immer um 
produktive Entztindung, wie sie ja der Lues eignet. 
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Was nun die Zelldegeneration anlangt, so·tragt sie nicht immer den Charakter 
jener der amyotrophischen nuclearen Leiden. Es fehlt die Lipoidose und wenn 
sie vorhanden ist, kann man gewohnlich eine schwere GefaBveranderung nach­
weisen. Schon bei L:ERI finden wir den Gedanken, daB es sich bei der Differenz 
im anatomischen Bild in den verschiedenen Fallen vielleicht nur um Befunde 
von verschiedenen Entwicklungsstadien der Krankheit handelt. LERI fiihrt 
HEAD und FEARNSIDE an, die eine meningomyelitische und eine zentrale Form 
unterscheiden. Man kann noch weitergehen und eine polyneuritische, eine 
meningomyelitische, eine poliomyelitische, eine tabische und eine spastische 
Form differenzieren. Mitunter sind wie bei U gurgieri fast aile Strange ergriffen. 
Es ware nun immerhin moglich, daB in den Fallen, wo sich die Form mehr als 
rein zentrale prasentiert, der meningeale ProzeB im wesentlichen abgelaufen ist, 
zumal LERI ganz richtig bemerkt, daB in einem Fall im Halsmark der ProzeB 
die Meningen noch betreffen kann, im Brustmark die Meningen aber frei sein 
konnen. MARGULIS meint, es handle sich hier um Spirochatosen - SCHUSTER 
hat tatsachHch in einem Fall Spirochaten nachgewiesen -, eine Spirochatose, 
die sich einmal auf dem vorderen, das andere Mal auf dem hinteren Lymphweg 
ausbreitet und so die verschiedenen Formen der Erkrankung bedingt. LERI lehnt 
in seinem Referat fiir die originaren Formen das Zustandekommen durch Spiro­
chaten abo Es handle sich um eine syphilitische Amyotrophie, eine Form der 
syphilitischen spinalen Lues. OTTONELLO fiihrt eine ganze Reihe von Fallen 
an, die er mit der amyotrophischen Lateralsklerose identifiziert (PATRIKIOS, 
Fall 3; OSTHEIMER, WILSON, WINKELMANN (Fall 3), FALKIEWIcz, BARRE und 
MORIN, URECHIA und MmALESCU, ARTOM, MONTANARO). Ich habe diese FaIle 
genauestens durchgesehen und muB konstatieren, daB - vielleicht ein oder 
der andere ausgenommen - fast aIle in jene Gruppe gehoren, die man als 
Meningomyelitis bezeichnen kann. Ich fiige noch hinzu, daB auch die FaIle von 
KUMANT, CLAUDE und SCHAFFER, RORDORF und COCCHIARARO, LOPEZ, MON­
TANARO, HAN6N und BONNET, MOSER, LECHELLE und FEIL, GANS, VIX, SOUQUES 
und BARRE, hierhergehoren. Nicht iibereinstimmen kann ich mit AMMOSUW, 
der meint, daB aIle FaIle von chronischer Poliomyelitis Lues seien; auch scheint 
mir das Vorkommen perivaskularer Infiltrate noch kein Beweis eines spezifischen 
Prozesses (LEOPOLD). Dagegen konnte schon ein vaskularer ProzeB (PIRES 
W ALDEMIRO) AnlaB einer Vorderhornzelldegeneration sein oder sie zumindest 
verstarken (LERI). Wie man sieht, ist die Literatur dieser Beobachtungen stark 
angewachsen (siehe LERI, MARGULIS, OTTONELLO). Aber auch die FaIle, die sich 
mit Tabes oder Paralyse komplizieren (z. B. KOTZLER, MOLL, VEDSMOND um 
nur einige zu nennen), miissen in die Gruppe der Meningomyelitis einbezogen 
werden, da ja die Auffassung der tabischen Erkrankung heute auch nach dieser 
Richtung hin geht. Wir hatten dann nur in der gleichen Weise wie bei der 
Tabes an den Hinterwurzeln, hier an den Vorderwurzeln eine entsprechende 
Erkrankung, die zur Vorderhornatrophie fiihrt, eine Annahme, die trotz wider­
sprechender Meinungen aufrecht zu erhalten ist. Nehenbei sei erwahnt, daB 
das Vorkommen von ARAN-DuCHENNEscher Atrophie auch bei Paralyse bekannt 
ist (z. B. CHRISTOPHE), entgegen der Annahme BOLTENs. 

Wenn wir nun noch die Haufigkeit b,inzu£iigen, mit der wir solche luetischen 
Veranderungen finden, so liegt eine ganze Reihe von Angaben vor. DANA 
gibt bei 27 Fallen vom Typus ARAN-DuCHENNE neunmal Syphilis an, unter 
11 Fallen des gleichen Typus mit Bulbarsymptomen sechsmal, unter 10 Fii.llen 
progressiver Bulbarparalyse mit Amyotrophie der Extremitaten viermal Syphilis. 
STARKER gibt in seinen Fallen 8,9 % IUl;ltischer Genese an. Sogar Heredolues 
wird erwahnt (REMOND-SENDRAIL). 
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Wenn ich mein Material von spinalen Amyotrophien iiberblicke, Tabes 
und Paralyse ausgeschlossen, so findet sich kein so hoher Prozentsatz. Ich 
mochte als nucleare Amyotrophien -. denn auch bei den Ophthalmoplegien gibt 
es FaIle (HUTCHINSON, SIEMERLING, WILBRAND-SANGER), welche luetische 
Antezendentien erkennen lassen - maximal 3 % Lues anerkennen. Ich gebe 
zu, daB es Faile gibt, deren Zustandsbild mit den originaren Amyotrophien 
vollstandig identisch ist und wo nur eine sehr genaue Erhebung der Anamnese 
oder eine Blut-Liquoruntersuchung eine Differenz mit dem klassischen Bild 
erkennen laBt. Aber in der Mehrzahl der FaIle wird es gliicken, bei Beachtung der 
erwahnten Umstande, die luetischen Formen von den originaren zu trennen. 
Es ware natiirlich auch moglich, daB wir in der Lues einen akzidentellen Faktor 
in der Atiologie der Amyotrophien hatten, der imstande ware, ein anderes Virus 
manifest zu machen. Nach meinen anatomischen Erfahrungen mochte ich das 
aber negieren, so daB ich zu dem SchluB komme: Es gibt luetische spinobulbiire 
Amyotrophien mit Stra,ngdegenera,tionen, die vielfa,ch na,ch dem Typus der origi­
niiren, oder sehr iihnlich diesem verla,ufen und sich sehr wenig von diesem unter­
scheiden. Sie sind bedingt durch eine Polyneuritis oder durch eine Meningo­
myelitis oder durch eine reine Myelitis bzw. Encephalitis. Sie komplizieren 
die Tabes oder die Paralyse. Heute, wo wir durch das Studium der Encephalitis 
erkannt haben, daB sich auch eine akute Entziindung in eine chronische ver­
wandeln kann, die oft eine scheinbare Latenz zeigt, eine Entziindung, bei der 
der entziindliche Faktor gegeniiber dem degenerativen auffallend zuriicktritt, 
wird man den luetischen Formen der Amyotrophien mehr Verstandnis entgegen­
bringen. Es ware natiirlich ein leichtes, sie zu erkennen, wenn diese Formen 
auf eine antiluetische Behandlung ansprechen mochten (BOLTEN). Dies ist aber 
nicht immer der Fall. 1m Gegenteil sieht man bei diesen Fallen kaum hier und 
da eine leichte Besserung. In der Mehrzahl sind sie refraktar und darin spricht 
sich eben das Wesen der Erkrankung aus, d. h. die Entziindung tritt gegenuber 
der Degeneration hier mehr in den Hintergrund und diese letztere ist einer 
Behandlung kaum zuganglich. 

Beziiglich des Alters, in welchem die in Rede stehenden Krankheiten auf­
treten, kann man fiiglich sagen, daB keine Altersstufe verschont bleibt. Heute, 
wo die WERDNIGG-HoFFMANNSche Krankheit nicht geniigend von der Myatonia 
congenita differenziert wird und wo man weiB, daB beide dieser Erkrankungen 
mit bulbaren Symptomen vorkommen, wird es nicht wundernehmen, daB 
fruhinfantile FaIle vorkommen. Beginnt doch die typische WERDNIGG-HoFF­
MANNsche Erkrankung meist schon im 6.-9. Lebensmonat und ich selbst sah 
eine solche spinale Muskelatrophie bei einem drei Monate alten Saugling. Auch 
in einem FaIle ARAN -DUCHENNEscher Muskelatrophie fand SADEK Beginn in 
der Pubertat (14. Lebensjahr). 

Auch bei der amyotrophischen Lateralsklerose kommen kindliche FaIle vor. 
Eine Zusammenstellung von KUHN nennt FaIle von ERB, SEELIGMULLER, 
GEE, BROWN, BONARDI, CRAFT, GORDON, MAAS, TESTI, HOLMEs, BERGER, 
LENT-HENOCH, LUZE und PFAUNDLER. Auch ZAPPERT schlieBt sich dieser 
Anschauung an, trotzdem ein Teil der genannten FaIle sicher nicht hierher 
gehoren. PAULIAN fiihrt noch die FaIle von FAZIO, LONDE, MARINESCO, BERN­
HARDT, REMACK, TROMNER und HOFMANN an (Bulbarparalyse). BOGAERT, 
der erst vor kurzer Zeit dieser Frage nahergetreten ist, bringt eine eigene schone 
Beobachtung und laBt nur die von BOUCHUT, BROWN, BERGER gelten. Auch 
BOLDTS Fall gehort hierher. 1m FaIle von BABONNEIX und MIGET handelt es sich 
um ein 5jahriges Kind bei dem neb en dem VI. und VII. Nerven die bulbaren 
affiziert waren. Bei BERTOLANI bestand Lues und bei LELONG, LERREBOULLET 
und MERKLAU war die Patientin bereits 16 Jahre alt. BABONNEIX, LEVY und 
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DAVID beschreiben bei einem 16jahrigen Kind eine spinale progressive Muskel­
atrophie ohne Hereditat. 

Jedenfalls geht aus diesen Angaben hervor, daB kindliche FaIle nicht gar 
so selten vorzukommen pflegen. Auch im hohem Alter kommen solche FaIle 
vor (SCHLESINGER, ROSSI-Roussy, PASTINE, SOUQUES, STARKER, PATRIKIOS, 
PEKELSKY), WOHLFAHRT (uber 70 Jahre), STEPHAN). Doch darf man nicht 
vergessen, daB in einer groBen Reihe von Fallen eine langere Latenzzeit besteht, 
so daB, wenn ein solcher Fall im 70. Lebensjahr auf tritt, man nicht mit Recht 
dieses Jahr immer als das Jahr des Ausbruchs der Erkrankung wird ansehen 
konnen. Interessant ist, daB BETRAND und BOGAERT auch bei jungeren Leuten 
schon senile Veranderungen (Drusen) im Gehirn dieser Kranken gefunden haben. 
Wahrend PROBST meint, daB die haufigst betroffene Altersstufe zwischen dem 
30. und 40. Jahre liegt, macht DANA auf die fiinfziger Jahre als die gefahr­
lichste Zeit aufmerksam. STARKER hat die hOchste Ziffer zwischen 40. und 
50. Lebensjahr gefunden. BIRO sieht 18 FaIle von 22-56 Jahren. Wenn ich 
100 solcher FaIle zusammenstelle, die kindlichen und die uber 70 Jahre aus­
schlieBe, so ergibt sich folgendes: 

20-30 Jahre 16 FaIle 
30--40 28 
40-50 " 18 
50--60 " 28 
60--70 10" 

Man sieht also, daB sowohl PROBST als DANA recht haben. Es mag aber sein, 
daB diese Verhaltnisse sich dann andern werden, wenn eine groBere Anzahl 
entsprechender FaIle bekannt sein werden. 

Bezuglich des Gescklecktes gibt es weder ein "Oberwiegen des weiblichen Ge­
schlechts, wie CHARCOT annahm, noch ein tJberwiegen des mannlichen, was 
STRUMPELL und DANA hervorheben. DANA fand in 20 Fallen spinaler Muskel­
atrophie 17 Manner und nur 3 Frauen. PROBST in 53 Fallen amyotrophischer 
Lateralsklerose 26 mannliche und 27 weibliche Patienten. In 100 Fallen von 
Amyotrophien aller Formen fand ich 52 Manner und 48 Frauen. Etwas anderes 
ist es bei den luetischen Formen der Amyotrophien, wo die Manner entschieden 
uberwiegen. 

Bezuglich der RQ,88e, die eventuell zu dieser Krankheit disponiert, ist es bei 
dem sonstigen Hinneigen der Juden zu Nervenkrankheiten, wie besonders DANA 
hervorhebt, auffallig, daB - wenigstens in New York - keinerlei diesbezugliche 
FaIle bei Juden beobachtet wurden. Ich habe in den letzten Jahren besonders 
auf diesen Umstand geachtet und muB dem widersprechen, da ich in meinem 
Material eine ganze Reihe von Fallen aus dem Osten gesehen habe mit vor­
wiegend judischer Bevolkerung. Aber ein tJberwiegen der Juden konnte ich 
nicht konstatieren. Auch BIRO meint, daB die Rasse keine Rolle spiele. DaB 
kaum eine Rasse verschont bleibt, beweist die Beobachtung einer Amyotrophie 
bei einem Neger (ORBISON), bei Jakuten (SACK). Wenn man nach der Fulle 
der Publikationen urteilen darf, so ist Frankreich, vielleicht auch England 
an erster Stelle zu nennen, danach Deutschland, so daB man also bei den 
Romanen und Angelsachsen die Krankheit scheinbar haufiger findet als bei den 
slavischen Volkern, wobei man aber nicht vergessen darf, daB das nur relativ 
ist, denn STARKER konnte in RuBland eine ganze Reihe FaIle dieser Art in 
einem verhaltnismaBig kurzen Zeitraum beobachten. 
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Spezielle Symptomatologie. 
I. Amyotrophia nuclearis progressiva. 

1. Spinale Formen. 
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a) Primare spinale progressive Nuclearatrophie, spinale progressive Muskelatrophie 
(a.-Typus ARAN-DuCHENNE). 

Es ist klinisch fast ein Ding der Unmoglichkeit, eine Muskelatrophie als 
nuclear zu charakterisieren. Wenn ich trotzdem diesen Begriff aufrecht erhalte, 
so geschieht das vorwiegend aus dem Grund, weil auch heute noch fiir die Zu­
sammenlegung der verschiedenen Formen der Muskelatrophien nicht geniigend 
anatomisches Substrat vorliegt. 

Es solI also im folgenden, gleich STRUMPELL, OPPENHEIM, MARIE-LERI, 
WILLIAMSON u. a., die Selbststandigkeit dieser Form anerkannt und von der 
subakuten und chronischen Poliomyelitis abgetrennt werden, unter welche 
letzteren Begriff DEJERINE-THOMAS und ALLEN STAR diese Falle unterordnen. 

Noch komplizierter wird die Stellung dieser Formen dadurch, daB man es 
sicherlich in einer Reihe von Fallen mit abortiven Formen der amyotrophischen 
Lateralsklerose zu tun hat. Wir verstehen demnach unter einer primiilren spinalen 
progressiven N uklearatrophie eine chronisch progressive M uskelatrophie ohne 
jedes Strangsymptom und ohne jede Sensibilitii,tsstorung, die anatomisch einem 
rein degenerativen ProzefJ in den Vorderhornzellen entspricht, der iiber diese Zellen 
niche hinausgeht. 

Das klinische Bild dieser Erkrankung ist also durch die Muskelatrophie 
charakterisiert. Die Muskeln werden diinner. In ihrem Gesamtvolumen nehmen 
sie abo Der Spannungszustand schwindet auffallig. Sie werden welk und weich. 
Es fehlt der plastische Muskeltonus. Es fehlt aber auch die Spannung bei der 
Raltung. Ebenso leidet die Fixation in den Gelenken. Der Umstand, daB mit 
der Muskulatur gleichzeitig auch das subcutane Fettgewebe zu schwinden 
p£legt, macht die Raut glatt und spater faltig. 

Als ein besonders in die Augen fallendes Symptom werden die fibrillaren 
Zuckungen bezeichnet. Sie finden sich sowohl in den schon affizierten Muskeln 
als in solchen, die erst affiziert werden. Jeder mechanische oder thermische 
Reiz kann das fibrillare Zittern auslosen. Es geniigt, mit der Rand iiber den 
Muskel zu streichen oder eine briiskere aktive Bewegung durchfiihren zu lassen, 
mitunter auch das bloBe Ablegen der Kleidung und diedamit verbundene Ab­
kiihlung, um das Zittern hervorzurufen. DEJERINE ·und THOMAS unterscheiden 
ein fibrillares, ein parzellares und ein faszikulares Zittern, von denen sie nur dem 
ersteren diagnostische Bedeutung beimessen. Man kann dieses fibrillare Zittern 
deutlich yom Kaltezittern unterscheiden, was gegeniiber andersartigen Be­
hauptungen besonders betont sei, weil das letztere mehr generell, das erstere 
nur einzelne Muskeln betreffend erfolgt. Um das Wesen dieses fibrillaren Zitterns 
zu verstehen, hat FREYOWNA 8 FaIle spinaler Atrophien untersucht, und zwar 
indem sie die Anderung des Zitterns nach Injektion von Coffein, Adrenalin, 
Lecithin, Gynergen, Pilocarpin, Pituglandol, Atropin und Natrium nitricum 
studierte. So steigert das Adrenalin bei Amyotrophien nicht nur das Zittern, 
sondern kann es hervorrufen, wahrend die Wirkung des Pilocarpins wesentlich 
geringer ist. Das Gynergen hebt die Wirkung des Adrenalin gelegentlich sogar 
auf. Auf Grund dieser Befunde wird geschlossen, daB das fibrillare Zittern 
Ausdruck einer Affektion des Sympathicus sei, was durch Befunde von ORZE­
CHOWSKI gestiitzt wird, der in Fallen von Amyotrophie Veranderungen der Seiten­
hornganglienzellen gefunden hat. Da nun aber gerade dieser Befund, wie spater 
noch ausgefiihrt werden solI, iiberaus kontrovers ist und sich keinesfalls haufig 
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findet, so diirfte diese interessante .Anschauung, die sich ja mit der alteren 
DUMENILB begegnet, nicht zurecht bestehen. Mitunter kann das fibrillare 
Zittern sich verstarken und zu Zuckungen ganzer Muskeln fiihren. Ja GUCCIONE 
beschreibt schmerzhafte Contraktionen in den affizierten Partien. 

Sehr wesentlich ist die Lokalisation der Atrophien. Der ProzeB beginnt 
zumeist zuerst in der rechten Hand, was vielleicht im Sinne der EDlNGERSchen 
Aufbrauchtheorie zu werten ist. Erst schwindet der Thenar und der Interosseus 
primus, und zwar meist in der Reihe Opponens pollicis, Flexor brevis, adductor, 
interosseus. Diese Reihenfolge ist Ursache, weshalb gleich im Beginne des 
Leidens die Beriihrung der Finger mit dem Daumen, Schreiben und andere Ver· 
richtungen, bei denen man mit den Fingern zugreift, vernichtet werden, wobei 
auch oft der Daumen in iiberextendierter, abduzierter Stellung gehalten wird 
(Affenhand, main de singe). In weiterer Folge schwinden dann die Interossei 
und der .Antithenar, die Hand wird flach, an ihrer Dorsalseite entstehen grubige 
Vertiefungen zwischen den Metacarpalknochen; auch die Lumbricales werden 
ergriffen, wodurch auch palmar das Relief der· Hand zerstort wird. 

Die Funktion der Interossei, die Ab· und Adduktion der Finger, die Beugung 
der Basalphalanx bei gleichzeitiger Streckung der zweiten und dritten Phalanx 
bewirkt bei deren Atrophie Verlust des Vermogens, etwas zwischen den Fingern 
zu halten, sowie die Interphalangealgelenke zu strecken. SchlieBlich kommt 
es durch die Wirkung der .Antagonisten - Flexor digitorum communis, extensor 
digitorum communis - zur Hyperextension der ersten, zur Beugung der zweiten 
und dritten Phalange und es resultiert die von DUCHENNE so klassisch ge· 
schilderte Krallen· oder Klauenhand (main en griffe, claw.hand). 

Meist gleichzeitig mit den Handmuskeln sind - wie iibereinstimmend die 
Autoren berichten - auch bereits die Vorderarmmuskeln ergriffen - die Beuger 
der Finger meist friiher als die Strecker und die radialen Muskeln (DEJERINE), 
und es resultiert schlieBlich eine komplette Handatrophie, bei der die Finger 
schlaff in Extension herabhangen (Skelethand, main de squelette). 

In weiterer Folge kann sich nun der ProzeB derart entwickeln, daB zunachst 
der Schultergiirtel affiziert wird, dies mit tJherspringen der Oberarmmuskulatur 
oder der ProzeB schreitet zunachst auf den Oberarm weiter, wo er die Beuger 
meist friiher vernichtet als die Strecker (DEJERINE·THoMAs gegen STRUMPELL, 
der das umgekehrte annimmt). 

Des weiteren wird dann die Muskulatur des Stammes ergri£fen, der Trapezius, 
rhomboidalis, Latissimus dorsi; auch die Kopfbeuger und Strecker halten zum 
Teil der allgemeinen fortschreitenden Skelettierung nicht Stand, nur die Pars 
clavicularis des Trapezius ist, wie schon DUCHENNE ausfUhrt, das Ultimum 
moriens offenbar infolge der Innervation durch den Accessorius WILLISII (DEJE. 
RINE.THOMAS). Da auch die Muskeln des Abdomens sowie die der Wirbelsaule 
mitergriffen werden, kommen die verschiedenen Haltungsanomalien zustande, 
die schon DUCHENNE beschreibt. Um Zielbewegungen ausfiihren zu konnen, 
heUen sich die Kranken in der verschiedensten Weise durch Fixation der 
schlotternden Gelenke, Verdrehungen des Korpers, Bandagen. 

Den BeschluB der atrophischen Vorgange bildet meist die untere Extremitat. 
Auch hier sind es zuerst die Beuger des FuBes und Unterschenkels, die ergriffen 
werden, wonach dann die gesamte andere Muskulatur affiziert wird. Des ofteren 
setzt jedoch das Eingriffensein der Intercostales und des Zwerchfells vorher 
dem Leben ein Ende. 

Die Verteilung der Muskelatrophien spricht am ehesten fiir ein radikulares 
Befallenwerden, wiewohl natiirlich die Affektion nicht immer eine komplette 
ist. Demnach wiirde die erste Dorsal· und achte Cervicalwurzel als erste er· 
kranken; dabei muB es wundernehmen, daB von den neueren Autoren oculo· 
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pupilliire Symptome nicht berichtet werden, wahrend dies friiher der Fall war 
(Literatur bei LEYDEN). 

Dem klassischen Typus ARAN-DuCHENNES stehen eine Reihe seltener, aber 
von einanderfreien Autoren beschriebenen Formen zur Seite. 

Die 8oopulo-humerale Form (P-VULPIAN -BERNHARD) setzt, wie schon ihr 
Name sagt, im Schultergiirtel ein. Von den ii.lteren Autoren haben STRUMPELL, 
OPPENHEIM, D:EmuRINE-THOMAS iiber solche FaIle berichtet. Aber auch bei 
neueren Autoren findet sich derartiges angegeben. Nur scheint mir, daB die 
FaIle nicht aIle den Anforderungen der nuclearen Amyotrophien entsprechen, 
vielleicht mit Ausnahme des Falls von SADEK, bei dem die Atrophie im Musculus 
teres major beginnt, die Schultermuskeln ergreift und auch die motorischen 
Kerne III, VII, X nicht verschont. BOGAERT findet z. B. in einem solchen 
Fall positives BABINSKISches Phanomen. In einem zweiten Fall sind auch die 
anderen Muskeln atrophisch. Es fehlt hier der Patellarreflex. Die Ursache 
des zweiten Falles ist scheinbar eine Infektion mit Paratyphus B. DENNY 
BROWN beschreibt einen solchen Fall, bei dem der elektrische Befund normal, 
die Achillessehnenreflexe lebhaft sind, das Zustandsbild sehr schwankend ist. 
Ein Herpes bringt eine Verschlimmerung, die zur' fortschreitenden Atrophie 
fiihrt. Auch die FaIle von A. FuCHS gehoren hierher. 

ORBISON fiihrt zwei solcher FaIle an, wobei in einem die Atrophie in dem 
Musculus trapezius beginnt. Wie vorsichtig man in der Beurteilung solcher 
FaIle sein muB, beweist ein Fall von KURT ZIEGLER, der klinisch eigentlich 
ganz die Charaktere der nuclearen Amyotrophie gezeigt hat und bei dem die Ob­
duktion einen entziindlichen ProzeB sowohl im Riickenmark als in den Muskeln 
ergab, so daB er von einer neuromuskularen toxisch-infektiosen System­
erkrankung spricht. 

Der ProzeB schreitet gewohnlich von der Schulter zur Hand fort. Aber, 
wie man bei dem Fall von BOGAERT sieht, laBt er auch Korperteile aus, um 
auch an der unteren ExtreInitat proximal zu beginnen. Ob STRUMPELL recht­
zugeben ist, wenn er meint, daB dabei funktionell zusammenliegende Muskeln, 
deren Zellen auch im Riickenmark nebeneinanderliegen, erkranken, ist fraglich. 
Denn in einem Fall von GUILLAIN et ALAJOUANINE, wo eine langsam fort­
schreitende Atrophie in der Schulter beginnt, setzt sich diese im Unterschenkel 
und FuB fort; Hand, Unterarm, Hals und Gesicht aber bleiben frei. Auch bei 
KRABBE hatte sich eine symmetrische Muskelatrophie im Triceps brachialis und 
im Quadriceps cruralis lokalisiert. DaB solche Lokalisationen auch friiher schon 
bekannt waren, zeigt ein Fall von POTTS, wo die Atrophie in den Extensoren 
begann, und zwar vom linken Extensor digitorum communis zum Extensor 
digiti minimi, Indicis, Biceps, Sup. longus, deltoideus, Supra und Infraspinatus, 
Teres minor und zu den kleinen Handmuskeln fortschritt. Ganz ahnlich war 
der VerIauf rechts, nur etwas spater; auch OPPENHEIM und DETJERINE-THOMAS 
haben ahnliches gesehen. 1m FaIle von SADEK begann die Atrophie im Mus­
culus teres major, um dann die groBe Schultermuskulatur zu ergreifen. 

In seltenen Fallen beginnt der ProzeB bei der Muskulatur des Stammes 
oder bei jener der unteren Extremitaten (HAMMOND, RAYMOND-PHILLIP). 
Letzteres hat Zweifel erregt. Aber die FaIle von DANA und LE COTY sind doch 
zu charakteristisch, um dagegen Stellung zu nehmen. Ebenso hat die Kombina­
tion mit Bulbarparalyse friiher Widerspruch begegnet (DEJERINE-THOMAS), 
wahrend sie OPPENHEIM anerkennt. In der Tat existiert ein Fall von TANTURRI, 
der nicht anders gedeutet werden kann, als eine nucleare Amytrophie spinaler 
Genese mit Bulbarsymptomen. GRUTER hat auch eine Verbindung dieser 
spinalen Amyotrophien Init mesencephalen nuclearen Amyotrophien beschrieben. 
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Ais charakteristisch ffir die genannten Atrophien muB in erster Linie das 
bilateral symmetrische Ergriffensein der Muskeln betont werden. Wenn auch, 
wie schon ARAN hervorhebt, die rechte Hand die zumeist zuerst beteiligte ist, 
so folgt jedoch die linke bald nach, Um mit DUCHENNE zu sprechen, sind die 
homologen Muskeln meist gleichzeitig, jedenfalls aber vor dem Weiterschreiten 
des Prozesses auf andere Muskelgr.uppen ergriffen. Der Fortschritt erfolgt nicht 
immer so, daB benachbarte Muskeln affiziert werden, sondern oft spru,ngweise 
(OPPENHEIM), jedenfalls nicht so haufig wie bei den luis chen Formen; ferner 
kann es nach DUCHENNE gelegentli~h zum Stillstand kommen, insbesondere 
nach Erreichung der Handatrophie, ohne daB ein spateres Fortschreiten des 
Leidens dadurch aufgehalten wiirde. 

Die Parese, welche im Gefolge der Atrophie auf tritt, ist proportional dieser 
Atrophie. Nie kommt es vor, daB eine Parese oder Paralyse der Atrophie voran­
ginge. 

Die Entwicklung der Atrophien ist eine ungemein langsame, iiber Jahre 
sich erstreckende und nie von einer Hypertrophie begleitete. Auch ist Fieber 
stets vermiBt, wenn man von der eigenartigen Beobachtung KOOPMANNB absieht. 

SchlieBlich sind diese Muskelatrophien noch charakterisiert durch die Be­
funde der elektrischen Erregbarkeit. Einfache Herabsetzung ffir beide Strom­
qualitaten, partielle Entartungsreaktion, schlieBlich komplette Entartungs­
reaktion sind die Gradstufen yom Beginne bis zur Vollendung der Atrophie. 
Auch hier geht die faradische Erregbarkeit parallel der Atrophie. Bemerkens­
wert ist eine groBe Erschopfbarkeit wiederholten Reizen gegeniiber (LEGROS 
und ONIMUS). Auch "Oberspringen des Stromes von einem atrophischen zum 
benachbarten gesunden Muskel ist bekannt geworden (HAYEM und DEJERINE­
THOMAS). 

Am bedeutungsvollsten aber ist das Verhalten der galvanischen Reaktion, 
die nach ERB gerade bei der progressiven Muskelatrophie Schwierigkeiten der 
Untersuchung bietet. Insbesondere kann man die partielle Entartungsreaktion 
in allen ihren Formen finden. Es bleibt "die Herabsetzung der indirekten und 
faradischen Erregbarkeit Monate und selbst Jahre bestehen; es sinkt wahrend 
dieser Zeit auch die anfangs erhohte, galvanomuskulare Erregbarkeit bis zur 
Norm, oft auch weit unter die Norm, wahrend die Zuckung ihren tragen Charakter 
beibehalt." SchlieBlich kann sich daran komplette E.A.R. schlieBen (TOBY 
COHN, maligne Form der partiellen E.A.R.). 

Auch die Sehnenphanomene sind nur proportional der Muskelatrophie 
herabgesetzt oder falls letztere komplett ist, erloschen. 

Sensibilitatsstorungen werden bisher meist vermiBt; abgesehen von sub­
jektiven Beschwerden, Schmerzen, Parasthesien, welche gleichfalls in der Mehr­
zahl der Falle fehlten, sind alle Angaben, besonders jene der alteren Autoren 
(bei von LEYDEN) objektive Erscheinungen betreffend, nicht stichhaltig. 
D' ANTONAS Meinung, daB solche auch mit Sensibilitatsstorungen beginnen 
konnen, wie bei Syringomyelie, ist vereinzelt. Dagegen werden trophische 
und vasomotorische Storungen, Blaschenbildung, Urticaria, SchweiBe, Cyanose, 
main succulante, Sklerodermie (OPPENHEIM, ELLIOT) der Haut beschrieben. 
Hierher gehOrt wohl auch das Vorkommen von Arthropathien (ETIENNE). 
Die Rontgenuntersuchung zeigt gelegentlich eine leichte Knochenatrophie 
(D'ABUNDO, BARBE). 

Die Psyche, der Intellekt erleidet bei diesen Kranken ebensowenig EinbuBe, 
wie die vegetativen Funktionen, Nahrungsaufnahme, Verdauung, Harn- und 
Stuhlentleerung. Das hangt wohl auch damit zusammen, daB die glatte Musku­
latur gewohnlich bei diesem ProzeB verschont bleibt. Nur in einem FaIle fand 
sie LERI ergriffen. Allerdings werden Muskelatrophien in Kombination mit 
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Schizophrenie gefunden, doch gilt das meist £tir amyotrophische Lateralsklerose 
(siehe dort naheres). 

b) Infantile hereditiir-familiiire Form (TYPU8 WERDNIG-HoFFMANN). 
Wie bereits erwahnt, ist die Zahl der Falle dieser Erkrankungsgruppe in den 

letzten Jahren nicht unbetrachtlich gestiegen, wodurch das monotone Sym­
ptomenbild eine nicht unwesentliche Bereicherung erfahren hat. 

Schon der Beginn der Erkrankung in der friihesten Kindheit ist charakteri­
stisch. Am haufigsten ist es der sechste Lebensmonat. Wir finden aber Falle, 
die fruher einsetzen, wie z. B. der von DUREN und WEINGARTNER, die schon 
am 14. Lebenstag die Krankheit ausgesprochen fanden. Das Gleiche gilt fur 
den Fall von LUTTGE, wahrend LOOFT schon bei der Geburt die Veranderungen 
fand, so daB es begreiflich erscheint, wenn man die WERDNIG-HoFFMANN mit 
der Myatonia congenita konfundiert. Auch der Fall von MICHAEL beginnt 
schon im zweiten Monat, der von LYON im dritten, wohingegen der Fall von 
T. COHN und GATZ-EMANUEL (es sind die gleichen) wieder erst im sechsten 
Lebensjahr einsetzt, in einem Fall von BRUNS die Krankheit gar erst im zehnten 
Lebensjahr beginnt. ORBISON findet den Krankheitsbeginn erst im elf ten 
Lebensjahr. 

Zum Unterschied von der ARAN-DuCHENNschen Erkrankung ist es bei diesen 
Formen gewohnlich nicht moglich, die atrophische Muskulatur leicht zu er­
kennen, da die Atrophien durch eine Adipositas iiberdeckt sind, dieaber keines­
wegs den Grad jener erreicht, wie man ihn bei der Dystrophie findet. 

Ein negatives Moment dieser Erkrankung ist das Fehlen der fib:dllaren 
Zuckungen. ZATELLI hat das Augenmerk darauf gelenkt, diesen Umstand 
dadurch zu erklaren, daB die Muskelatrophien durch die Adipositas gedeckt 
sind. Dort wo diese Fettuberlagerung fehlt, wie in den Halsmuskeln, kann 
man die fibrillaren Zuckungen wohl wahrnehmen. 

Bezuglich der Lokalisation der Atrophien kann man als wesentlich hin­
stellen, daB die unteren Extremitaten haufig primar ergriffen werden und 
die proximalen Abschnitte mehr als die distalen. Man darf aber nicht ver­
gessen, daB eine ganze Reihe von Fallen auch eine andere Verteilung der Muskel­
atrophien zeigt. Gewohnlich ist zuerst die Oberschenkelmuskulatur, und zwar 
symmetrisch erkrankt, dann folgt das Becken, die Ruckenmuskulatur, die der 
Schultern. Allerdings breitet sich der ProzeB aber auch gegen die Peripherie 
aus, so daB in einer ganzen Reihe von Fallen, von BATTEN angefangen bis NIXON 
and OLIVER, alle Muskeln unterhalb des Halses ergri££en waren. Nicht ohne 
Bedeutung ist es, daB auch die Brustmuskulatur, also die Intercostales, beteiligt 
sein konnen, z. B. bei MICHAEL, W. H. WYLLE. Bei ROYSTER findet sich eine 
Zwerchlellahmung, ja sogar die Herzmuskulatur kann betroffen sein. 

Die Parese ist eine schlaffe. Demzufolge werden wir gelegentlich lose Schultern 
finden sowie Hyperextensionen in den Gelenken (LANGE). Mitunter tritt eine 
gewisse Versteifung in den Gelenken auf, eine Art Kontraktur, offenbar durch 
Schrumpfungsprozesse in den Muskeln bedingt. Es kommt dadurch zur Henkel­
steHung der Arme, zur Hockstellung (Abb. 1), zur SpitzfuBstellung. 

Andererseits wird durch die Atrophie der Ruckenmuskeln sehr haufig eine 
abnorme SteHung der Wirbelsaule bedingt - Kyphoskoliose -. Es ist ersicht­
lich, daB durch das Ergri££ensein der Thoraxmuskulatur auch die Atmung 
leiden kann (paradoxe Atmung, DUKEN und WEINGARTNER). 

Schon in den Fruhlallen haben WERDNIG, dann BRUNS gezeigt, daB neben 
den spinalen auch die Bulbarmuskeln a££iziert sein konnen und WALLGREN 
spricht direkt von einer bulbarspinalen Form. Auch bei WYLLE war die Zungen­
muskulatur ergrif£en. Auffallend ist bei dieser friihinfantilen Muskelatrophie 
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die ziemlich strenge Symmetrie der Erkrankung,obwohl auch hier bereits FaIle 
vermerkt wurden, die einseitig starker ausgepragt erschienen (SCHICK). So 
wird man schlieBlich dahin kommen, ahnlich wie bei der ARAN-DuCHENNE­
Atrophie auch hier neben der klassischen Form eine scapulo-humerale eine 
bulbar-spinale zu unterscheiden. Der ProzeB greift immer auf benachbarte 
Muskeln iiber, ist weniger sprunghaft; nur daB er die proximalen Abschnitte 
der Muskeln mehr betrifft als die distalen. 

Was nun die Entwicklung der Atrophie anlangt, so sind hier die Zeiten 
verschieden. Es gibt akute und mehr chronische FaIle. Die ersteren z. B. (LYON, 

Abb. 1. Hockstellung bei infantiler spinaler 
Muskelatrophie. 

MICHAEL) dauern in bezug auf die 
Entwicklung nur wenige Monate. 
Bei letzteren kann es zur voll­
standigen Entwicklung auch 10 
Jahre (TOBY COHN , WALLGREN 
u. a .) dauern. 

Das Verhalten der Reflexe ent­
spricht gewohnlich dem Grad der 
Muskelatrophie. Das hat schon 
BATTEN besonders hervorgehoben 
und findet sich auch mehr oder 
minder bei den anderen Autoren. 
NIXON und OLIVER berichten auch 
iiber das Fehlen der Tiefenreflexe. 
In einzelnen Fallen haben auch 
die Bauchreflexe gefehlt, was wohl 
nur als Zeichen fiir eine Atrophie 
im Gebiete der Bauchmuskulatur 
aufzufassen ist. 

Ein besonderes Charakteristi­
cum der Muskelatrophie wurde jeweils in der elektrischen Reaktion gesehen, 
die geradezu, wie BROUWER meint, ein differentielles Moment darstellt. 

Genauere Untersuchungen aber haben ergeben, daB aIle Formen der quali­
tativen und quantitativen Reaktionsstorungen hier zu beobachten sind. T. COHN 
meint, daB in den schwer geschadigten Muskeln mehr die quantitative, in den 
weniger geschadigten die qualitative Veranderung in den Vordergrund tritt, 
wobei auch neben der gewohnlichen Form der E.A.R. die maligne vorkommen 
kann. Man sieht also auch hier keine wesentliche Differenz gegeniiber den 
Amyotrophien der Erwachsenen. Gelegentlich sieht man, wie das schon WERDNIG 
und auch BRUNS beschrieben haben, ein eigentiimliches Zittern der Finger. 
Auch choreiforme Unruhe beschreibt WERDNIG. GOTT und SCHMIDT berichten 
iiber endogene Fettsucht. Bei RECKTENWALD verbinden sich die Atrophien mit 
Dementia praecox. LUTTGE hat in einem Fall eine Imbezillitat gefunden und 
einen rotatorischen Nystagmus, im zweiten Fall einen Hydrocephalus. 

2. Bulbo-pontine Form. 

[Primare progressive bulbo-pontine Nuclearatrophie, progressive Bulbarparalyse 
(WACHSMUTH), progressive Bulbarkernparalyse (KUSSMAUL), Paralysie muscu­
laire progressive de la langue, du voile du palais et des levres (DUCHENNE).] 

Es ist von vornherein anzunehmen, daB die Verhii.Itnisse bei den buiaren 
Amyotrophien, ahnlich wie bei den spinalen sind. Wie wir dort eine Form 
ARAN-DuCHENNE und WERDNIG-HoFFMANN haben, so werden wir auch ein 
gleiches bei den bulbaren Formen nachweisen konnen. Allerdings haIten die 
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Mehrzahl der beziigliehen kindliehen FaIle einer Kritik nieht stand. Ein Teil 
derselben verhalt sieh genau so, wie die spinalen Atrophien, d. h. der ProzeB 
greift von der Medulla spinalis auf die Medulla oblongata iiber, wie dies ja schon 
dureh die FaIle von WERDNIG und BRUNS bekannt geworden ist. Aueh in der 
neueren Literatur kennt man ahnliehes. 

Anders verhalt sieh die Frage, ob es rein infantil-familiare Formen der Bulbii.r­
paralyse gibt, wie sie LONDE als paralysie bulbaire progressive infantile besehrie­
ben hat und die aueh OPPENHEIM anerkennt. Z.APPERT hat sieh schon seinerzeit 
der Miihe unterzogen, diese FaIle zu siehten und gezeigt, daB einTeil der FaIle 
amyotrophisehe Lateralsklerose sind, FaIle, die spater noeh erwahnt werden 
sollen. Er anerkennt nur in die Gruppe LONDE gehorig, den Fall F AZIO-LoNDE, 
dann REMAK, BRISSAUD-MARIE, TROMNER. BOGA.ERT, der sieh in einer Studie 
erst kiirzlieh mit dieser Frage eingehend besehaftigte, nimmt aueh den von 
Z.APPERT ausgesehlossenen Fall von HOFFMANN dazu, trotz -obergreifens auf das 
Riiekenmark, und erwahnt noeh THOMPSON, MARmESCO, sowie einen eigenen Fall, 
wahrend er die FaIle von FILATOW und LONDE fiir nieht ganz sieher erklart. 
Von den eben aufgezahlten Fallen sind nur drei: der Fall von FACCIO, von LONDE 
und der von MARINESCO familiar. Es handelt sieh also um ein ziemlieh gleiehes 
Verhalten, wie bei den Erkrankungen der WERDNIG-HoFFMANN -Gruppe. Es sind 
aueh FaIle bekannt geworden, die der Myatonia eongenita OPPENHEIMS gleieh­
gestellt werden konnen, die sieh ja in bezug auf die bulbaren Erseheinungen mit 
der besseren Erfahrung aueh dem WERDNIG-HoFFMANN-Typus nahern. Aller­
dings negiert ZAPPERT die angeborenen FaIle von BERGER, RAYNY und FOWLER, 
DECROLI. PAULIAN hat analog LONDE einen eigenen Typus dieser Erkrankung 
aufzustellen versueht, wobei er meinte, daB die Lokalisation der Atrophien sehr 
merkwiirdig sei, indem der ProzeB sieh vom Faeialis (meist oberer) bis zu den 
Halsmuskeln erstreekt. Aueh das laBt sieh naeh BOGAERT nieht erweisen. Aber 
eines ist sieher; es gibt FaIle von Bulbii.rparalyse, die in die Gruppe der WERDNIG­
HOFFMANNsehe Erkrankung hineinpassen. 

Es ist nun die Frage, ob sieh diese FaIle von den Bulbarparalysen der Er­
waehsenen unterseheiden. Zunaehst muB man zugeben, daB aueh beiErwaehsenen 
ein familiares Auftreten bekannt geworden ist. Dem alteren BERNHARDTsehen 
Fall, bei dem sieh die Bulbarparalyse mit dem seapulo-humeralen Typus der 
Muskelatrophie verband, kann man eine Beobaehtung von TAYLOR an die Seite 
stellen, der von einer familiaren Nervenkrankheit beriehtet, die in zwei Genera­
tionen einer Familie aufgetreten ist. Hier beginnt die Erkrankung im 50. Lebens­
jahr, hat alie Familienmitglieder mit Ausnahme eines ergriffen, wobei sieh die 
progressive Vagus-Glossopharyngeuslahmung (Sehlinglahmung) mit einer Ptosis 
verbunden hat. Es ist allerdings nieht ganz sieher, daB dieser Fall in die Gruppe 
der ehroniseh progressiven Muskelatrophien gehort. 

Und noeh eines Momentes darf man nieht vergessen. Es hat sieh namlieh 
bei genauerer Untersuehung gezeigt, und das ist aueh ein Verdienst BOGAERTS, 
daB eine groBe Anzahl von Fallen, die als Bulbiirparalyse gelten, keine reinen 
Bulbarparalysen sind. Die Bulbarparalyse ist nur eine Teilerseheinung einer 
anderen Grundkrankheit, zumeist der amyotrophisehen Lateralsklerose oder der 
Tabes. leh sehe dabei vollstandig ab von den Kombinationen mit spinalen Mus­
kelatrophien, da ja schon die alteren Autoren (TROUSSEAU, besonders aber 
KAHLER, s. spater) die innere Zusammengehorigkeit der beiden naehgewiesen 
hatten. 

leh selbst habe in den letzten Jahren FaIle von Bulbii.rparalyse gesehen -
ieh sehlieBe immer die Syphilis aus - bei denen kliniseh absolut keine Zeiehen 
einer Pyramidenaffektion naehzuweisen war. 4 FaIle hat HELFAND in meinem 
Institut untersueht und es war uns allen eine -oberrasehung, daB bei Fallen, die 
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im Leben keine oder undeutliche Pyramidenzeichen geboten haben, sich deutlich 
Degeneration der Pyramidenbahnen fanden, so daB man also die rein klinischen 
Bulbarparalysen nicht ohne weiteres als idiopathische wird bezeichnen konnen; 
iihnliches hat ja bereits CASSIERER gesehen. Anderseits hat HECHST in seinem 
FaIle trotz Affektion der Rindenzellen keine Pyramidendegeneration gefunden 
(allerdings keine MARCHI, sondern nur HERXHEIMER-Fiirbung). 

Es ist moglich, daB ein Teil dieser Fiille, vielleicht alle, eine abortive Form 
der amyotrophischen Lateralsklerose sind, Formen mit etwas protrahierter Ent­
wicklung und einer spiirlichen sich klinisch nicht manifestierenden Pyramiden­
degeneration. 

Ahnlich der spinalen Muskelatrophie hat man auch hier den ersten klassischen 
Darstellungen (DucHENNE, LEYDENS und KUSSMAULB) klinisch kaum etwas hin­
zuzufugen. Auch hier beherrscht die Muskelatrophie die Szene. Da aber Muskel­
gebiete betroffen sind, deren Storungen schwerer ins Gewicht fallen als bei den 
spinalen Formen, deren leiseste Schiidigung klini"lche AuBerungen zeitigt, die 
sofort in die Augen springen, so kommt es, daB man noch vor dem Hervortreten 
der Atrophien klinische Erscheinungen des Prozesses wahrnimmt. 

Schon subjektiv verriit sich das Ergriffensein der Zunge. Sie wird schwerer, 
ist nicht mehr so leicht ansprechbar, ermudet leichter und schlieBlich vermag 
man auch objektiv eine leise Schiidigung der Sprache herauszuhoren. Insbeson­
dere gilt dies fiir das Aussprechen des R; des weiteren wird das Ch und von den 
Vokalen das I unmoglich. Es folgen dann nach KUSSMAUL S, L, G, T, spiiter 
D und N. Kommt es dann zu Lippenatrophien, die einen festeren LippenschluB 
unmoglich machen, so werden die Konsonanten P, F, spiiter B und M und 
schlieBlich W schlechter ausgesprochen werden. Das U und 0 sowie Ue und Oe, 
die schon friiher gelitten hatten, sind jetzt kaum mehr aussprechbar, iihnlich dem 
E, wiihrend das A das Ultimum moriens darstellt. Wenn dann die Gaumensegel­
liihmung eintritt, wird die Sprache niiselnd; vor den auszusprechenden Konso­
nanten erscheint ein lautes M, wiihrend sich an dieselben ein scharfes E an­
schlieBt. KIKUCHI hat palatographische Aufzeichnungen vorgenommen und ein 
langsames Absinken der Erhebung bei Ba, Bi, Sa usw. gefunden. TANTURRI 
meint, der Larynx konne mitunter frei bleiben, das Gaumensegel aber paretisch 
seini was er auf Ergriffensein des Fascialiskernes bezieht. 

So wird die Artikulation der Sprache zunehmend verwischt; es tritt Dys­
arthrie ein, die jedoch keineswegs stationiir bleibt. sondern in ihrer Progression 
zum unverstiindlichen Lallen, zur Anarthrie, Alalie wird. Insbesondere zeigt 
sich dies, wenn zu den genannten Atrophien noch jene der Kehlkopf- bzw. 
Stimmbandmuskeln treten, welche die Modulation der Sprache besorgen, die 
Sprache tonend gestalten. Heiserkeit im Beginne, Monotonwerden der Sprache, 
schlieBlich Stimmlosigkeit sind die Etappen dieser Affektion. 

Aber nicht nur beim Sprechakt, sondern auch beim Schlingakt werden diese 
Atrophien groBe Beschwerden veranlassen. Die Speisen fallen zum Teile aus dem 
Munde, konnen schwer zum Pharynx gebracht werden, so daB mechanische 
Hilfsmittel, Nachhelfen mit der Hand, Zurucklegen des Kopfes, eingreifen mussen. 
Flussigkeiten gehen durch die N ase zuriick oder gelangen infolge mangelhaften 
Verschlusses des Kehlkopfes in diesen und rufen Husten und Erstickungsanfiille 
hervor. Auch hier kann die Dysphagie zum Unvermogen jedwerler Nahrungsauf­
nahme werden, insbesondere wenn eine Kaumuskelatrophie sie begleitet, die 
anfangs das Kauen nur erschwert, spiiter aber unmoglich macht. 

Die dritte Gruppe der Erscheinungen betritft Respiration und PuIs. Abge­
sehen von den durch Schleim und Speisen, wie eben bemerkt, herbeigefiihrten 
Husten und Dyspnoen findet sich eine nuclear bedingte, jedoch meist erst in 
vorgeruckten Stadium auftretende dauernde Dyspnoe. Insbesondere gefiihrlich 
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erscheinen die Anfii.lle von Dyspnoe, die nicht gerade erst sub finem vitae 
eintreten miissen, sondern, wie schon DucHENNE hervorhebt, auch in friiheren 
Stadien Ursache eines plOtzlichen Todes werden konnen. Es ist vorwiegend die 
Exspiration, die in diesen Fallen leidet. 

Die Anfalle von Dyspnoe sind begleitet von Tachykardie bis zu 120-150 PuIs· 
schlagen. Sub finem wird diese Tachykardie stationar, dabei ist der PuIs klein, 
gelegentlich arrhythmisch. ZIEHEN erwahnt ein schon von DucHENNE beschrie· 
benes Phanomen der Auskultation am Herzen, das dieser Tachykardie voran­
gehen kann, ein Ineinanderrauschen der Hel'zrone. 

Diesen Ausfallserscheinungen parallel geht die Atrophie der Muskulatur. 
Die Zunge verliert ihre Beweglichkeit nach vorne und den Seiten, sie wird runzelig, 
kleiner, sieht aus, wie von vielen Narben durchsetzt. Die Lippen, die nicht mehr 
gespitzt werden konnen, deren SchluB so gering ist, daB der Speichel kontinuier. 
lichabflieBt, mitdenenmanfernernichtpfeifenkann, werden diinn. Das Gaumen­
segel hangt herab und ist beim Phonieren nicht mehr ansprechbar. Die laryngo. 
skopische Untersuchung ergab meist Klaffen der Stimmritze, die beim Phonieren 
sich nicht schlieBt (Adduktorenlahmung). ZIEHEN erwahnt auch als seltenes 
Vorkommen die Abduktorenlahmung (enge Stimmritze). Tritt nun noch hinzu 
Kaumuskelatrophie, welche nicht nur die seitlichen Kieferbewegungen hemmt, 
sondern in vorgeschrittenem Stadium zum fast volligen Schwund des Masseter 
und Temporalis fiihrt, dann hangt der Unterkiefer herab und der Mund kann 
nicht geschlossen werden. Es resultiert ein Gesicht, das, wie TROUSSEAU schon 
bemerkt, in seinem unteren Teile den Masken des antiken Schauspielers gleicht. 

Die sonstigen Erscheinungen der Atrophie sind hier wie bei der spinalen Form: 
Fibrillare Zuckungen - besonders schon an der Zunge; Reflexverlust (Masseter, 
temporalis auch Gaumen· und Wiirgereflex), Entartungsreaktion (meist partiell), 
Fehlen objektiver Sensibilitatsstorungen, Intaktheit der inneren Organe sind 
beiden gleich. Subjektiv werden auch hier Schmerzen (besonders im Nacken), 
Spannungsgefiihle in Zunge und Lippe angegeben. Ob der heftige SpeichelfluB, 
der die Kranken stark belastigt, einem Ausfall eines bestimmten Zentrums sein 
Entstehen verdankt, oder ob er nur sekundar infolge der atrophischen Paresen 
in Erscheinung tritt, ist noch nicht entschieden. 

Neben den geschilderten Muskeln, wie sie in den klassischen Fallen zur 
Atrophie kommen, findet sich das obere Facialisgebiet (OPPENHEIM, REMAK) 
und die am Zungenbein inserierenden Muskeln (COLLIER, OPPENHEIl\I) gelegent. 
lich betroffen, ersteres, wie UTHOFF ausfiihrt, haufiger als dies gewohnlich 
angenommen wird (FaIle von BENEDIKT, EISENLOHR, KAHLER, REMAK, OPPEN· 
HElM, LITHAUER, HARRIS, ADLER u. a.). PAULIAN hebt die FaIle, die yom Facialis 
beginnen als eigenen Krankheitstypus hervor. Ferner kommen gelegentlich 
Augenmuskellahmungen hinzu, jedoch so selten, daB gerade dieses Vorkommen 
differentialdiagnostisch in die Waagschale fallen kann (ROMBERG, HERARD, 
WILBRANDT·SANGER). Bei TANTURRI leitete sich der ProzeB 2 Jahre vorher durch 
eine voriibergehende Diplopie ein. Der Tod tritt durch Inanition oder Suffokation 
oder ein interkurrentes Leiden, meist eine Schluckpneumonie ein. 

Kombinationen des Leidens mit Ophthalmoplegie, mit spinaler Muskelatrophie, 
mit amyotrophischer Lateralsklerose, mit Tabes sind des ofteren beschrieben 
worden. Insbesondere der Zusammenhang mit der spinalen Muskelatrophie 
war schon TROUSSEAU bekannt, wernl auch erst KAHLER die innere Zusammen­
gehorigkeit der beiden nachwies. Neuere derartige FaIle stammen von HECHST, 
MORGAN, KIKUCHI, TAN TURRI. DENNY BROWN findet eine Kombination mit 
Ophthalmoplegie. Beziiglich der hereditaren spinalen Muskelatrophien(WERDNIG­
HOFFMANN) sind die FaIle von WERDNIG und BRUNS als Kombinationen mit 

35* 
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Bulbarparalysen zu erwahnen, bei Erwachsenen u. a. die familiaren Falle BERN­
HARDTS. 

Auch nicht ganz symmetrisches Befallensein der ergriffenen Macula kommt 
gelegentlich vor. 

3. Ponto-mesencephale Form. 

(Chronische progressive primare nucleare Ophthalmoplegie. Opthalmoplegia 
chronica progressiva.) 

Gerade in den letzten Jahren hat man wieder einige Beobachtungen von 
chronisch progressiver Ophthalmoplegie kennengelernt, so daB man an der 
Existenz dieser Erkrankung kaum zweifeln kann. Allerdings gilt, was ich im 
Jahre 1910 bereits gesagt habe, auch heute noch. Klinisch sind seit GRAEFES 
erstel' Beobachtung (1856) eine Unzahl von Fallen bekannt geworden. Anatomisch 
haben sich, wie SIEMERLING und CASSIRER erweisen konnten, fast immer Kompli­
kationen gezeigt, sei es eine amyotrophische Lateralsklerose oder eine Tabes 
oder eine Neurolues (in jiingster Zeit PESNE). Hiel' gilt ein gleiches wie fiir die 
Bulbarparalyse. Einen so ablehnenden Standpunkt wie KLARFELD mochte ich 
jedoch nicht einnehmen, obwohl ich die Seltenheit der chronischen pl'imaren 
nuclearen Ophthalmoplegien (UHTHOFF nimmt sie mit 14% der gesamten 
chronischen Ophthalmoplegien an) betonen muB. Die Falle entwickeln sich 
eminent chronisch, so daB der Tod eintritt, bevor der ProzeB sich noch in den 
Strangsystemen ausgewirkt hat. Auch hier ergibt sich ein gleiches Verhalten wie 
bei den Bulbarparalysen, da auch hier eine hereditar-familiii.re Form beschrieben 
wurde. UHTHOFF l'echnet l/S der bekanntgewordenen Falle hierher, WILBRANDT­
SXNGER 1/6, wahrend ZAPPERT nur die Falle von ELIASBERG, CHENEY, RUMSCHE­
WITSCH, eventuell noch die von BEAUMONT und JocQus einbezieht. Von neueren 
Fallen sind die von McMuLLEN und HINES zu erwahnen, deren erster Fall nach 
vorangegangenen Kopfschmerzen im 8. Lebensjahr mit einer PtoSiR links 
begonnen hat. Es ist interessant, daB diese nur voriibergehend war, ebenso 
wie ein voriibergehendes Doppeltsehen. Erst im 9. Lebensjahr blieb die Ptosis 
links bestehen, der sich dann eine des rechten Auges hinzugesellte, bis im 11. Jahr 
eine bilaterale Ptosis und Unbeweglichkeit del' Augen resultierte. Auch der 
zweite Fall beginnt mit Ptosis im 14. Lebensjahr, ebenso auch ein dritter Fall, 
bei dem sich das gleiche im 7. bzw. 8. Lebensjahr zeigte und erst im 
12. Lebensjahr aIle Muskeln ergriffen hat. Auch TERRIEN beschreibt einen 
solchen Fall (10jahriges Madchen) bei dem die Erkrankung im 7.-8. Lebens­
jahr einsetzte und nur die auBeren Augenmuskeln betraf. Er hebt besonders 
das Fehlen der Diplopie hervor. 

Etwas alter sind die Falle von PELNAR und GALLA (16. Lebensjahr bzw. 
14. Lebensjahr). Auch hier ist, wie schon in den anderen Fallen, eine Facialis­
lii.hmung vorhanden, bei PELNAR auch eine fortschreitende Atrophie del' bulbii.ren 
Muskeln, die schlieBlich auch auf die Schultern, Oberarme und Unterarme iiber­
greift. Man sieht aus diesen Fallen ein ganz analoges wie bei den spinalen und 
bulbaren, die Tendenz der Ausbreitung und der Unterschied nur in bezug auf den 
Beginn. Es gibt auch hier einen Fall von STERLING, bei der eine langsam fort­
schreitende, schlieBlich zu kompletter Lahmung fiihrende Augenmuskellahmung 
seit der Geburt bestand. Auch hier fand sich keine Diplopie und nur ganz mini­
male Bewegungen der Augen. 

Der Beginn dieser die auBeren Augenmuskeln fast ausschlieBlich befallenden 
Atrophie markiert sich oft durch voriibergehende Schwache, die nach langerer 
Ruhe sich wieder ausgleicht. KUNN hat ahnliches auch beim vollentwickelten 
Leiden gesehen. Die Parese war morgens geringer als abends; nach An-
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strengungen und Erregungen starker als ohne diese. Initiales Doppeltsehen, 
ja Doppeltsehen iiberhaupt ist gerade hier keine der haufigen Erscheinungen, 
da die langsame Elltwicklung, die Bilateralitat des Prozesses das Entstehen des­
selben verhindert (WILBRANDT-SANGER) oder weil der binokulare Sehakt beim 
Auftreten in friihester Kindheit noeh nieht entwiekelt ist. Freilich sind auch hier 
wie bei den bereits gesehilderten Amyotrophien die beiderseitig symmetrisehen 
Muskeln nieht immer ganz gleiehzeitig und gleiehartig getroffen. Auffallig ist, 
daB, wie alle Autoren iibereinstimmend berichten, ALLEN STARR durch ein sehones 
Beispiel belegt, ein Muskel sich wieder erholen kann, wahrend ein anderer pare­
tisch wird. Die Erholung kann unter Umstanden von langerer Dauer sein. 
Bemerkenswert ist auch der Umstand, den ZIEHEN besonders betont, daB "Mus­
keln, welche an zwei physiologiseh verschiedenen 
Bewegungen beteiligt sind, nicht selten nur fiir 
die eine der beiden Bewegungen gelahmt sind 
oder wenigstens Iiir die eine mehr als die andere" 
(Erhaltenbleiben der Konvergenzbewegung des 
Rectus internus, Lahmung bei assoziierter Seit­
wartswendung) . 

Sehr wichtig ist das Freibleiben der inneren 
Augenmuskeln, wenn auch gerade hier nach 
v. MONAKOW ein Widerspruch vorliegt, da hei 
nuclearen Ophthalmoplegien meist die inneren 
Augenmuskeln mitbetroffen waren (Obduktions­
befund). Immerhin kann man hier wohl nur die 
Falle von BEAUMONT, MARINA, WILBRANDT­
SANGER (Differenz der Pupillen), DUFOUR (Pu­
pillenlahmung), ferner die Falle von STRUMPELL 
und GALEZOWSKI erwahnen. Lichtstarre der 
Pupillen ist bisher nicht zur Beobachtung Abb.2. Ophthalmoplegie, bilaterale 
gekommen, Akkomodationsparese beschreibt ptosis. 
STURSBERG. 

Welehe Muskeln primar ergriffen werden, ist verschieden; mitunter ist es der 
Levator palpebrae, doch kann dieser auch erst am Ende des Leidens erkranken 
oder, wie einzelne Falle beweisen, iiberhaupt nicht erkrankt sein. Andererseits 
ist das Krankheitsbild gelegentlich nur durch bilaterale Ptosis markiert (WIL­
BRANDT-SANGER). Die Ptosis, die eine auf beiden Seiten ungleiehe sein kann, ist 
nach GRAFE und UHTHOFF meist eine maBige, wohingegen WILBRANDT-SANGER 
die gelegentlich besondere Entwicklung derselben betonen, was auch der hier 
abgebildete Fall REDLICHS zeigt (Abb. 2). 

Was das Befallensein des Augenastes des Facialis anlangt, so findet man dies 
in den Fallen von BIRDSALL, FRAGSTEIN, KEMPNER, HANKE, KOLICHEN, RECKEN, 
v. STRUMPELL, UHTHOFF u. a. besonders hervorgehoben. Sind alle Augenmuskeln 
gelahmt, so resultiert die vollstandige Unbewegliehkeit der Bulbi mit mehr 
oder minder kompletter Ptosis - die Facies von HUTCHINSON. 

Wie bei den iibrigen Amyotrophien werden hier Nebenerscheinungen anderer 
Organe vermiBt - bis auf Kopfschmerz und Schlafrigkeit, die man gelegentlich 
erwahnt findet. 

Wie bei den kindlichen Fallen, hat man auch bei den erwachsenen ein "Ober­
greifen der Ophthalmoplegie auf das benachbarte Gebiet bzw. das Riickenmark 
beobachtet (DENNY BROWN). Auch Opticusaffektiollen sind bekannt geworden 
(CASSIRER und SCHIFF). Bei den kindlichen Fallen fand sich einmal eine Chorio­
retinitis (GALLA), ein anderes Mal ein Glaukom (McMuLLEN und HINES). Einen 
eigentiimlichen Befund erhebt STANKA, der zwei Falle chronisch progressiver 
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Ophthalmoplegia externa mit Ptosis fand. In diesen beiden Fallen zeigt sich das 
Fehlen der rotatorischen Komponente des Nystagmus; im ersten Fall auch eine 
der Norm entgegengesetzte Fallreaktion, im zweiten Fehlen des vertikalen N ystag­
mus. Ob man trotz der Ptosis hier, wie der Autor meint, eine Schadigung des 
DEITERsschen Kern bzw. des hinteren Langsbiindels oder supra-nuclearer Blick­
zentren fiir die Krankheit verantwortlich machen kann, erscheint sehr unwahr­
scheinlich. Jedenfalls ist auch bei den Augenmuskellahmungen ein ganz analoges 
Verhalten wie bei den spinalen und bulbaren Amyotrophien sicherzustellen. 

II. Amyotropbiscbe Lateralsklerose. 
Die Kombination von nuclearer Amytrophie mit einer Lasion der Pyramiden­

bahnen muB sich klinisch durch die Kombination einer Muskelatrophie mit 
spastischen Erscheinungen und Reflexsteigerungen aussprechen, und hat von 
CHARCOT den N amen amyotrophische LateraJsklerose erhalten. 

Obwohl heute die Mehrzahl der Autoren auf dem Standpunkte steht, daB die 
amyotrophische Lateralsklerose als selbstandige Krankheit zu gelten hat, hat 
doch niemand geringerer als OPPENHEIM und auch DEJERINE-THOMAS diese Krank­
heit als eine Vereinigung chronischer Poliomyelitis mit spastischer Spinalparalyse 
bzw. Bulbarparalyse angesprochen. Es erscheint mir keineswegs gerechtfertigt, 
die amyotrophische Lateralsklerose, wie es KRAMER will, von den nuclearen 
Amyotrophien abzusondern und als selbstandige Krankheit hinzustellen. Ich 
bin der Meinung, daB der CHARcoTsche Standpunkt zu Recht besteht, und daB 
auch die anatomischen Untersuchungen. besonders jene die in der letzten Zeit 
in meinem Institut durchgefiihrt wurden, die Beziehung der amyotrophischen 
Lateralsklerose zu den Bulbarparalysen und den spinalen Muskelatrophien 
nahezu sicherstellt. Das geht auch besonders aus dem groBen Referat von NERI 
hervor und laBt sich bis zu einem gewissen Grad auch aus den Anschauungen von 
OTTONELLO erschlieBen. 

Bei den klassischen Formen der amyotrophischen Lateralsklerose beginnt das 
Leiden, ganz ahnlich wie hei der ARAN -DucHENNEschen Form der spinalen 
Muskelatrophie. Man findet die gleiche Lokalisation des Prozesses, die gleichen 
fibrillaren Zuckungen, die wie NERI bemerkt, oft den Beginn der Erkrankung 
anzeigen ktinnen. FUr sie gilt das, was ich bereits fruher angefiihrt habe. Man 
kann sie durch elektrische Reizung in besonderer Intensitat hervorrufen, wobei 
mitunter faszikulare Zuckungen auftreten ktinnen, auch Muskelwogen oder 
eine fiir wenige Momente bestehende Gesamtkontraktion. Dabei muB man 
beziiglich der Lokalisation bemerken, daB absolut kein Unterschied besteht 
gegeniiber den Fallen der spinalen Muskelatrophie. Hier und dort finden wir die 
typisch ARAN-DuCHENNEsche Form, hier wie dort den Schultertyp (BOGAERT­
GUILLAIN-ALAJOUANINE, PERRIER, OTTONELLO, eigene Beobachtung). Von 
55 Fallen hat PROBST 20mal die obere Extremitat betroffen gefunden; von 
56 MALLy und MlRAMONT DE LA ROQUETTE in 38 Fallen, STARKER hat 79 Falle 
beobachtet, bei denen in 29, das ist 36,7 %, der ProzeB in den oberen Extremitaten 
begonnen hat. Wenn auch in der Mehrzahl der Falle der ProzeB symmetrisch 
einsetzt, so wird doch auch hier gewtihnlich eine Extremitat, und zwar die rechte 
friiher befallen als die linke. Aber auch die unteren Extremitaten zeigen ein 
primares Befallensein. Wahrend bei PROBST nur 9mal die untere Extremitat er­
griffen war, bei MALy und MrRAMONT DE I..A. ROQUETTE in 13 Fallen, bei SPILLER 
von 10 Beobachtungen 3mal, bei STARKER in 14% seiner 79 Falle, so haufen sich 
in neuerer Zeit Beobachtungen dieser Art in ungeahnter Weise. Doch erscheint 
mir, daB hier eine gewisse Differenzierung gemacht werden muB. Zunachst darf 
man nicht vergessen, daB die Sttirungen der Pyramidenbahn sich gelegentlich 
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in den unteren Extremitaten zuerst auswirken k6nnen, daB also der ProzeB mit 
einer Parese der unteren Extremitaten beginnt. Doch davon ist hier nicht die 
Rede, sondern wir finden in den unteren Extremitaten primare Atrophie (z. B. 
um nur einigeneueFalle zu nennen: ALEXANDROWSKI, BRIESE, GELMA und STROH­
LIN, HERZOG, JANSSENS, OTTONELLO und eigene Beobachtungen). Man kann 
hier nun drei verschiedene Typen unterscheiden. Der erste Typ beginnt, ahnlich 
wie die WERDNIG-HoFFMANNSche Muskelatrophie, ill der Hiifte und im Ober­
schenkel (z. B. FRIEDMANN, HARVIER und BLUM). 1m Gegensatz dazu kann man 
manchmal den Beginn im FuB (wie z. B. bei MONTANARO und HANON) finden. 
Ich sah einen ahnlichen Fall. Dnd dann gibt es eine dritte Gruppe, bei der der 
ProzeB im Dnterschenkel beginnt, und zwar (z.B. IZECHOWSKY und WOHLFAHRT, 
STARNOTTI) in der Form der neurotischen Muskelatrophie oder aber in einer 
Form, die PATRIKIOS u. a. als pseudo-polyneuritische bezeichnet haben, von der 
ahnliche Falle von SODERBERG, SJOVALL, STEWARD, TRETJAKOFF und Al\'£ORIN, 
FOSIE, C1lARVANY und BASCOURAET beschrieben wurden (schlaffe Lahmung 
mit Atrophie und Areflexie). Wie man sieht, kann jeder Teil der unteren Extremi­
taten primar erkranken, ahnlich wie wir es ja auch bei der oberen Extremitat 
gesehen haben. 

Ahnlich wie die verschiedenen Teile des Riickenmarks zuerst oder primar 
getroffen werden konnen, so daB ein oberer und ein unterer Typus sich heraus­
bildet, so hat man auch Formen gefunden, bei denen der ProzeB sich nur halbseitig 
entwickelt hat, wie ich selbst es sah und MARIE, BOUTTIER und BERTRAND es 
beschrieben, sowie BOGAERT und LEY und bei kindlichen Fallen BOUCHARD. 
V AlV[PRE und LONGO beschreiben neben einer hemiplegischen Lasion eine mono­
plegische Form. Auch Bmo und WOHLFAHRT finden die hemiplegischen Formen 
nicht selten. STARKER nimmt 15,2% seiner Falle mit hemiplegischem Typus an. 
Auch in den alteren Beobachtungen von PROBST und SPILLER ist derartiges er­
wahnt. Es handelt sich dabei zumeist um ein asymmetrisches Befallensein beider 
Seiten, wobei allerdings die eine Seite zeitlich und auch in bezug auf die Intensitat 
sehr wesentlich voraneilt. 

Das gleiche, wie fUr die Muskeln der Extremitaten, gilt fUr die bulbaren 
Muskeln. Es handelt sich um typische BulbarpaJ,'alyse, wie sie im vorhergehenden 
geschildert wurde. Dnd ich habe bei diesen Fallen schon bemerkt, was iibrigens 
auch fUr die spinalen Atrophien gilt, daB mitunter die Bulbarparalyse scheinbar 
unkompliziert ablauft und erst die Obduktion eine Pyramidendegeneration 
erkennen lieB. 

Was die Haufigkeit der bulbar-paralytischen Erscheinungen der amyotro­
phischen Lateralsklerose betrifft, so gibt STARKER 34% an. Ich habe 10 FaIle 
der letzten Zeit aus meinem Material in bezug auf Bulbarparalyse zusammen­
gestellt und gefunden, daB in 7 von 10 die bulbar-paralytischen Symptome 
teils allein vorhanden waren, teils mit eben beginnenden Veranderungen deJ,' 
oberen Extremitaten, so jedoch, daB die ersteren initial aufgetreten waren. 
In 3 Fallen war der ProzeB ascendierend, d. h., die Atrophie in den Handen 
bzw. Schultermuskeln bestand friiher. Das ist immerhin auffallig, wenn man 
z. B. das Material von OTTONELLO ins Auge faBt, wo eigentlich die bulbaren 
Symptome mehr sekundar in Erscheinung traten. 

BREHlV[, der sich hauptsachlich mit den zentralen Lahmungen des Kehl­
kopfes bei der amyotrophischen Lateralsklerose befaBt, findet in 8 von 9 Fallen 
bulbar-paralytische Kehlkopferscheinungen. Er bestatigt auch fUr diese letz­
teren das SmoN -ROSENBAcHsche Gesetz del,' primaren Lahmung der Postici. 

1m Gegensatz zu der Haufigkeit von bulbaren Erscheinungen, steht die 
Seltenheit von Augenmuskellahmungen. Wahrend ich aber im Jahre 1910 
nur die von DHTHOFF zitierten FaIle von RIESER (VI + III), DEBOVE und 
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GOMBAULT (VI), MURATOFF (oberer VII) und den Fall von STRUMPELL mit 
Blicklahmung anfiihren konnte, finden sich jetzt FaIle von STARKER (VI + III, 
sowie bilaterale ext. Ophthalmoplegie), BOGAERT, GASPARINI (VI), NERANCY 
(rechts III und VII bilateral), HERARD, DOERING (VI), BUSCHER (Blickparese), 
DEREux (Syndrome de PARINAUD mit Blepharospasmus). Die inneren Augen­
muskeln fanden bereits SARB6 und SPILLER affiziert. Es kann sich dabei urn 
eine einfache Anisokorie handeln oder urn eine trage Reaktion der Pupillen 
oder urn eine asymmetrische Reaktion auf Licht (die FaIle sind von OTTONELLO 
zusammengestellt). Ob man heute die seinerzeit erwahnten FaIle von reflek­
torischer Pupillenstarre (CESTAN und Dupuy DUTEMPs, DORNBLUTH, SCHLE­
SINGER, REDLICH) der reinen amyotrophischen Lateralsklerose wird zurechnen 
konnen, ist mehr als fraglich, seitdem die luischen Formen besser gekannt sind. 
Aus all dem geht aber doch hervor, daB die Augenmuskeln verhaltnismaBig 
weniger bei diesem ProzeB leiden als die bulbaren. 

Der Charakter der Muskelatrophie ist ein degenerativer. Wir finden hier 
aIle Formen der qualitativen und quantitativen Anderung der elektrischen 
Reaktion. Es sei hier auf die schon von CHARCOT beobachtete Eigentiimlichkeit 
verwiesen, daB die faradische Erregbarkeit auch bei fortgeschrittener Atrophie 
noch bestehen bleiben kann, wahrend wir die galvanische Reaktion bereits 
verandert finden konnen. 

SODERBERGH und SJOVALL beschreiben eine myodystonische Reaktion (hoch­
gradige Verlangsamung der Dekontraktion einer sonst normalen Kontraktion 
bei faradischer Reizung, wobei die Dekontraktion durch interkurrente Zuckungen 
unterbrochen wird). 

BARKMANN, der gleichfalls eine myotonische oder besser dysmyotonische 
bzw. myodystonische Reaktion findet, meint, sie sei der Ausdruck einer extra­
pyramidalen Storung, wie das auch SODERBERGH und SJOVALL annehmen. 
KALINOWSKI meint, da er diese Reaktion in einem heredo-familiaren Fall sah, 
daB diese fUr eine endogene Anlage spreche. KRAMER hat in 4 Fallen bei fara­
discher Reizung eine tonische Nachdauer der Kontraktion nach Stromunter­
brechung, ahnlich der myotonischen Reaktion gefunden. Es ist BOGAERT zuzu­
stimmen, wenn er meint, daB in einem Drittel der Falle von amyotrophischer 
Lateralsklerose, die E.A.R. fehlt, und daB die E.A.R. bzw. die einfache Herab­
setzung der elektrischen Erregbarkeit keineswegs differential-diagnostisch in 
Frage kommt. 

Einige Bemerkungen miissen auch beziiglich der Chronaxie angefiihrt werden, 
weil sich durch die Untersuchungen von BOURGUIGNON, sowie durch Unter­
suchungen von SOUQUES gezeigt hat, daB diese bei der amyotrophischen Lateral­
sklerose eineverhaltnismaBig beachtenswerte Rolle spielt. So konnte BOURGUIGNON 
erweisen, daB man die Modifikationen der Chronaxie in zwei Gruppen teilen 
kann. Solche, die eine Degeneration begleiten und durch die klassischen Reak­
tionen charakterisiert sind und solche, welche fiir sich allein bestehen, d. h. die 
einzige Storung sind, die man nachweisen kann. In diesen Fallen ist die Chronaxie 
leicht gesteigert oder vermindert. Es hat sich nun gezeigt, daB mitunter die 
Chronaxie auch bei degenerativen Prozessen keine wesentliche Storung zu 
zeigen braucht. Bei partieller Degeneration kann man mindestens drei Chro­
naxien an Stelle einer fiir das Muskelnervsystem finden. Am Nerven kann man 
eine normale erhalten bei longitudinaler Reizung der elektiven Reizung der 
langsamen Fasern, dann eine langsame Kontraktion mit einer die normale 
urn ein vielfaches iibersteigenden Wert. Am motorischen Punkt findet man 
dann eine dritte Form der Chronaxie, die zwischen den beiden eben geschilderten 
gelegen ist. 
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Viel wichtiger erscheint es, daB die Chronaxie irnstande ist, als einzige elek­
trische Reaktion die Erkrankung des Muskels anzuzeigen, auch wenn klinisch 
keinerlei Zeichen der Erkrankung des Muskels vorliegen. Das gilt besonders 
fiir Falle, die als hemiplegische beginnen, wo man lange vor den klinischen 
Erscheinungen bereits durch die Chronaxie die Erkrankung des scheinbar noch 
gesunden Muskels nachweisen kann. Darin liegt meines Erachtens ein ganz 
besonderer Wert dieser noch viel zu wenig gewiirdigten und aufschluBreichen 
Methode der Untersuchung. 

Wir haben also die Muskelatrophien bei der amyotrophischen Lateral­
sklerose genau in der gleichen Weise charakterisiert wie bei den einfachen Atro­
phien durch das Auftreten fibrillarer Zuckungen, die oft iiberaus stark sein 
konnen (V AMPRE und LONGo) und einem eigenartigen Verhalten der elektrischen 
Reaktion. Was sie aber von den einfachen Atrophien unterscheidet, ist die 
Verbindung mit Pyramidenzeichen, d. h. Stotungen der Reflexe auf der einen 
Seite, Spastizitat bzw. Kontrakturen auf der anderen Seite. 

Diese Pyramidenaffektion bedingt die friihzeitige Parese, die auch in Ex­
tremitatenteilen auf tritt, welche nicht von der Atrophie ergriffen sind. Es kann 
unter Umstanden die Parese, besonders die der unteren Extremitaten der 
Muskelatrophie vorausgehen. Ich kann NERI nicht beipflichten, wenn er meint, 
daB daS Kriterium der Pyramidenlasion die Kontraktur sei. Gerade in Fallen, 
bei denen die Muskelatrophie im V ordergrund steht, wir also annehmen miissen, 
daB der ProzeB nuclear beginnt, treten die Pyramidenzeichen oft erst sehr spat 
auf und in so geringer Intensitat, daB sie oft durch die Atrophie verdeckt 
erscheinen. Ich mochte diese gar nicht seltenen Falle auch nicht mit JUMENTIE 
und SENLIS als forme fruste bezeichnen, obwohl deren Fall 6 Jahre danach 
nur mehr wenig Pyramidenzeichen bot. Wenn bei einer Muskelatrophie die 
Reflexe nicht parallel zur Atrophie abnehmen, sondern im Gegenteil sogar eine 
Steigerung erkennen lassen, so ist das immer der Ausdruck einer Mitbeteiligung 
der Pyramiden. Das haben schon KAHLER und STRUMPELL betont, die annehmen, 
daB die Spastizitat sich oft nur durch eine Reflexsteigerung zum Ausdruck 
bringt. Allerdings sinkt diese Steigerung rapid mit der Muskelatrophie, urn bei 
hochgradiger Atrophie in eine Hypo- bzw. Areflexie umzuschlagen. Interessant 
ist, daB diese Hyperreflexie auch beirn Facialis und Masseter nachzuweisen ist, 
ja daB ich Falle kenne, wo nur die bulbaren Muskeln die Hyperreflexie erkennen 
lieBen, wiihrend die spinale allerdings noch intakte Muskulatur normale Reflexe 
aufwies. Wie PROBST schon gezeigt hat, kann auch bei volligem Erloschensein 
einer Spontanbewegung noch eine Reflexsteige1;'llng nachweisbar sein. 

Es ist nun interessant, daB ebenso wie bei der Bulbarparalyse die Reflexe 
in einem affizierten Muskel gesteigert sein konnen, wahrend sie bei einem spinalen 
Muskel normal sind, umgekehrt die Reflexe der spinalen Muskeln gesteigert 
sein konnen, jene der bulbaren aber nicht. Diese Tatsache, die auch anatomisch 
zu erweisen ist, erscheint bedeutungsvoll fiir die Ausdehnung des Prozesses. 

1st die Reflexsteigerung besonders stark, so zeigt sich eine Diffusion der 
Reflexe, wie sie besonders GUILLAIN und ALAJOUANINE sowie BOGAERT be­
schrieben haben. NERI fiihrt eine ganze Anzahl von Reflexsteigerungen an, 
welche die Pyramidenstorung auch dann erweisen konnen, wenn die gewohn­
lichen Reflexe bereits erloschen sind. So fand er den Adduktorenreflex nach 
Perkussion der Malleolen vorhanden, wahrend der Achillesreflex fehlte. Auch 
eine Inversion der Reflexe zeigt sich gelegentlich. SOUQUES fand eine kontra­
laterale Plantarflexion des FuBes und Kontraktion des Gastrocnemius bei 
Priifung des homolateralen Achillesreflexes. NERI beschreibt fiir die oberen 
Extremitaten einen Schulterblattreflex. Bei ~eklopfen des Innenrandes des 
Schulterblattes erfolgt normalerweise eine AuBenrotation des Armes, bei 
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Pyramidenlasion aber eine Abduktion des Armes mit gleichzeitiger Pronation 
des V orderarmes. 

Eine groBe Bedeutung hat die Frage des BABINSKISehen Zehenreflexes bei 
der amyotrophisehen Lateralsklerose gewonnen. leh habe schon im Jahre 1910 
darauf hingewiesen, daB sieh dieser Reflex auffallenderweise trotz Pyramiden­
degeneration bei der amyotrophisehen Lateralsklerose nieht so haufig findet 
als man es erwarten sollte. Diese lnkonstanz des BABINsKIsehen Phanomens 
ist aueh anderen Autoren aufgefallen. OTTONELLEO widmet ihm einen ganzen 
Absehnitt seiner monographisehen Bearbeitung der amyotrophisehen Lateral­
sklerose. Die Mehrzahl der Autoren sucht naeh Erklarungen dieses eigenartigen 
Verhaltens (BRUNSCHWEILER). leh spreehe hier nur vom Zehenphanomen 
BABIN SKIS und nieht vom Plantarreflex im allgemeinen, wie das die meisten 
Autoren tun. Nun konnte man allerdings annehmen, daB bei einzelnen 
Fallen - und das wird wohl sieher sein - die Pyramidenlasion nieht so weit 
herabgeht, um ein BABINSKISehes Phanomen zu bedingen. Andererseits aber 
gibt es FaIle von absolut sieherer Degeneration der Pyramide bis an ihr Ende 
und trotzdem ist das Zehenphanomen normal. Die Deutung, die dieser Umstand 
gefunden hat, hat OTTONELLO erortert. leh gehe darauf nieht ein und moehte 
nur hervorheben, daB bei einer anatomiseh siehergestellten bis naeh abwarts 
gehenden Pyramidendegeneration wir immer das typisehe BABINSKISehe Pha­
nomen gefunden haben. leh moehte auch bis zu einem gewissen Grade OTTO­
NELLO widerspreehen, wenn er meint, daB in den Fallen mit Beteiligung des 
antero-Iateralen Traktes bzw. anderer Bahnen moglieherweise dieser Reflex 
fehlt, denn ieh selbst habe solehe FaIle untersueht mit positivem Babinski. 
Aueh das OPPENHEIM- und STRUMPELLSehe Phanomen und der Reflex von 
ROSSOLIMO wird gefunden. 

Zum Untersehied von den Sehnenreflexen verhalten sich die Hautreflexe 
keineswegs immer so, wie es bei Pyramidenlasionen der Fall ist. Man kann zwar 
in einer Reihe von Fallen den Bauchdeckenreflex herabgesetzt oder fehlend 
finden (z. B. SCHLESINGER, FRIEDMANN, BUSCHER u. a.), aber man ist nie sicher, 
ob dieses Fehlen Pyramidenzeichen oder Ausdruck der Muskelatrophie ist. 
Es wird im Gegensatz hervorgehoben, daB das Vorhandensein des Bauchdecken­
reflexes ein nicht zu untersehatzendes differential-diagnostisebes Moment gegen­
iiber der multiplen Sklerose ist. Auch von einer Inversion des Plantarreflexes 
ist die Rede. KRON fiihrt CHATELIN, GmLLAIN und ALAJOUANINE und auch 
LERI an, die besehreiben, daB bei Reizung der FuBsohle keine Extension, sondern 
eine Plantarflexion auftritt. KRON meint, daB in jenen Fallen, wo die Exten­
soren gelahmt und atrophisch sind, dieses Phanomen erklarlieh ist, nicht aber 
in jenen Fallen, wo die Extensoren intakt sind und die Pyramidenlasion absolut 
sichersteht. Wahrend wir also die Pyramidenzeichen trotz Pyramidendege­
neration nicht immer in voller Auspragung finden, ja sogar nicht gerade selten 
solehe Zeichen im Anfang £ehlen, spater auftreten oder umgekehrt, anfangs 
vorbanden, aber spater fehlend sein konnen, gibt es eine ganze Reihe von Fallen 
mit standiger Areflexie, besonders an den unteren Extremitaten. Hierher 
gehoren die FaIle, die man als pseudo-polyneuritische bezeichnet und wofiir 
FOlX, CHAVANY und BASCOlJRET einen schonen Beleg erbringen. 

Neben den Reflexen gilt, wie schon erwahnt, die Spastizitat als Pyramiden­
zeiehen. Kontrakturen und damit verbundene Haltungsanomalien hat schon 
CHARCOT beschrieben. Die Adduktion des Oberarmes, die Flexion des Vorder­
arms mit gleichzeitiger Pronation, die Streckkontraktur und SpitzfuBstellung 
der unteren Extremitaten, die bis zur Bewegungslosigkeit sich steigern konnen, 
der Trismus, den man gelegentlich findet (SCHLESINGER) sind Ausdruck dieser 
Erscheinungen, die, wie ich schon bei den Reflexen erwiihnte, naeh RAYMOND 
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und PAROT auch passager sein konnen. Die Spasmen konnen die Krankheit 
einleiten (SIMOENS). Aber es hat sich gezeigt, daB sie in einer ganzen Reiha 
von Fallen, ich erwahne wiederum die pseudo-polyneuritische Form, fehlen 
konnen. WOHLFAHRT konnte seit 1900 8 solcher FaIle konstatieren. 

N eben den Muskeln der Extremitaten und des Kopfes konnen auch die 
Muskeln der Hohlorgane leiden, besonders die der Blase und des Mastdarms. 
Von alteren Fallen sind die von OLLIVIER-HALIPRE, CHARCOT, SCHLESINGER, 
SPILLER zu nennen, von neueren Fallen die von GELMA und STROHLIN, MUNDIE, 
OTTONELLO und eigene Beobachtungen. 

DaB die Pyramidenzeichen gelegentlich nur halbseitig zu finden sind, gleich­
zeitig mit unilateraler Pyramidendegeneration, ist auch bekannt (BURNAZJAN). 

Auch die Frage der Sensibilitatsst6rungen ist in neuerer Zeit wieder auf­
gegriffen worden. Man muB sie in subjektive und objektive einteilen. Die 
ersteren waren schon CHARCOT bekannt und treten zumeist in der Form von 
Schmerzen hervor, wobei ich bemerken mochte, daB diese keineswegs durch 
die besondere Spastizitiit bedingt sein mussen. Besonders heftige Schmerzen 
beschreiben SCHULTZE-RENZ, MEYER, CLAUDE-LEJONNE, von neueren ANGLADE, 
AUSTROGESILO, BRIESE, BUSCHER, FOIX und CHAVANY, PEKELSKY, VAMPRE 
und LONGO, BIRo. 

Auch Parasthesien finden sich verhaltnismaBig hiiufig und konnen sehr fruh 
auftreten (FRIEDMANN, eigene Falle, HASSIN, NOGALES, FILHO AUSTROGESILO, 
VAMPRE und LONGO, BIRo). 

Bedeutungsvoller als diese Erscheinungen sind die objektiven Sensibili­
tatsstorungen, da sie zu Verwechslungen AnlaB geben konnen. AUSTROGESILO 
meint, sie seien selten, zeigen mitunter radikularen Typ, mitunter aber auch 
einen Strangtypus. Entweder sind aIle Qualitaten abgestumpft oder es kann 
sich um Verlust einzelner Sinnesqualitaten handeln. Gefuhllosigkeit in Armen 
und Beinen beschreibt FRIEDMANN. SODERRERGH und SJOVALL finden Uber­
empfindlichkeit fiir Temperatur. WECHSLER, BROCK und WEIL finden in einem 
Fall Sensibilitatsstorung von neuritischem Charakter, in einem anderen Fall 
Storung in den sacral en Dermatomen, so daB sie einen Tumor annahmen. Auch 
ich habe ein gIeiches beobachtet, doch hat die weitere Entwicklung des Falles 
trotz der Sensibilitatsstorung die Diagnose ermoglicht. Es war tatsachlich 
in diesem Fall eine objektive Sensibilitatsstorung fur aIle Qualitaten, allerdings 
nicht sehr ausgesprochen, bis zu einer bestimmten Hohe nachzuweisen. HASSIN 
zeigt zentrale Sensibilitatsstorungen und bezieht sie auf Mitbeteiligung der 
Hinterhorner. 

Auch die Sinnesnerven zeigen Storungen, besonders der N.opticus. Zu 
den alteren Fallen von LANOIS und LEMOINE, SPILLER, MUNZER haben BALLET 
und ROSE Opticusatrophie, haben ROSMANN und wohl auch WENDEROWIC 
und NIKITIN verwachsene Papillen beschrieben, wie ja auch schon SPILLER 
von Neuroretinitis berichtet. WeiBe aber nicht atrophische Pupillen haben 
BING, GASPARRINI und BUSCHER gesehen. OTTONELLO berichtet auch uber 
eine Herabsetzung des Gehors, wahrend HAENEL, HOFFMANN, BUSCHER, OTTO­
NELLO, BOISSEAUD und BRISSAUD, wie fruher schon SARB6, SPILLER Nystagmus 
fanden. Letzteres sah ich jetzt wiederholt. Ob der Fall von GORDON und 
DELICATE hierher gehOrt, ist mehr als fraglich. Man muB uberhaupt bei Fallen 
mit so auBergewohnlichen Symptomen sehr vorsichtig in der Diagnosenstellung 
sein, da vielfach Lues, die sich sonst klinisch nicht zum Ausdruck bringt, die 
Amyotrophien bedingt. 

Noch bedeutungsvoller als diese Beteiligung sensibler Nerven bzw. Bahnen 
ist die Beteiligung vegetativer Zentren, wie sie besonders ORZECHOWSKI be­
schrieben hat, aber auch andere Autoren gelegentlich erwahnen. Der genannte 
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Autor bezeichnet das Salbengesicht Ptyalismus, die gelegentliche Abweichungen 
der elektrischen Reaktion (Myodystonie), Kongestionen, Ryperhydrose hierher 
gehorig und meint, daB auch die Salivation bei der BulMrparalyse hierher 
gehort. WECHSLER und DAVISON sahen 2 solche FaIle. Odem an Randen und 
FiiBen finden PATRIKIOS, LEJONNE und LHERMITTE, sowie BRIESE. Storungen 
der Vasomotoren beiIChreiben BOGAERT, NERI, HmTA, RARVIER und BLUM, 
GRIGORESCO und VASILESCO. Rier sei auch das Auftreten des oculokardialen 
Reflexes angeschlossen, den NERI in 3 Fallen ohne Bulbarparalyse in 3 mit 
solcher positiv fand und nur in einem der 7 FaIle war er negativ. LERI findet 
auch die viscerale Muskulatur atropbisch. 

Auch extra-pyramidale Storungen werden neuerdings besonders hervor­
gehoben. 

Eine iiberaus geringe Bedeutung kommt der Untersuchung der Korper­
fliissigkeiten bei der amyotrophischen Lateralsklerose zu. Man kann sich iiber­
zeugen, daB in vielen Fallen der Befund eigentlich ein negativer ist oder daB 
man hochstens eine ganz minimale Vermehrung des EiweiB im Liquor finden 
kann. BURNAZJAN findet WEICHBROD und PANDY positiv, FILHO AUSTRO­
GESILO, NONNE-AI'PELT und GERHARTZ sah positive, BESREDKA bei negativer, 
WASSERMANN-MEINICKE-Reaktion. KOOPMAN meinte, daB man bei etwas akuter 
verlaufenden Fallen mit meningealer Veranderung rechnen miisse, die sich dann 
wohl auch im Liquor zum Ausdruck bringen konne. Er wiirde dann die Charak­
tere der meningealen Entziindung aufweisen. Es ist sicher richtig, daB man bei 
der amyotrophischen Lateralsklerose, wie das spateI' noch ausgefiihrt werden 
solI, meningeale Veranderungen findet. Aber sie sind meist chronischer Natur 
und werden sich kaum je im Liquorbild zum Ausdruck bringen. 

Nicht uninteressant sind die Angaben von RmTA UMEJI, der behauptet, 
daB in einer Reihe von Fallen del' amyotrophischen Lateralsklerose eine Poly­
cythamie sich finde, eine ganz maBige bei gleichzeitiger Vermehrung der Leuko­
cyten und des Ramoglobingehaltes. Auch die Blut-Viskositat sei erhOht. Es 
fande sich auch ein vermehrter Kontraktionszustand del' Capillaren. GERHARTZ 
Bah beschleunigte Blutsenkungsgeschwindigkeit. Ob er abel' daraus und del' 
positiven BESREDKA-Reaktion das Recht hat, eine Beziehung zur Tuberkulose 
aufzustellen, trotzdem er in einem Fall Tuberculobazillamie fand, ist mehr als 
zweifelhaft. 

Gelegentlich kann man bei del' amyotrophischen Lateralsklerose auch Tempe­
ratursteigerungen wahrnehmen, doch hat es mir immer geschienen, daB diese 
durch irgendeine kleine Komplikation bedingt sind. KOOPMAN hat jedoch 
gefunden, daB bei etwas akuter verlaufenden Fallen sich Monate und Jahre 
subfebrile Temperaturen zeigen konnen. Das driicke sichauch im Blutbild 
aus, das dem Charakter einer chronischen Entziindung entsprache. Auch FRo­
MENT spricht davon, daB FaIle von progressiver Muskelatrophie, die am ehesten 
del' amyotrophischen Lateralsklerose ahnlich sehen, von diskreten Fieber­
steigerungen begleitet sein konnen, wobei er allerdings meint, daB diese nach 
einer encephalitischen Episode aufgetreten seien. Sowohl FORSTER als auch 
SCHUSTER haben sich gegen die KOOPMANNsche Anschauung gewendet, del' 
erstere, indem er darauf verwies, daB ja eine ganze Reihe solcher FaIle luischer 
Natur seien odeI' sich vielleicht im AnschluB an eine Diphtherie entwickelt 
hatten, letzterer, indem er die Fiebersteigerung auf eine komplizierende Cysto­
pyelitis bezog. lch betone nochmals, daB in meinen Fallen auch subfebrile 
Temperatursteigerungen nicht vorgekommen sind. 

Vielleicht diirfte man ein Symptom hier einbeziehen, auf das ELlS und 
CERNJA aufmerksam machten. Sie fanden eine neurogene Arthritis auf der Seite 
del' primii.ren Lasion und beziehen sie auf die Krankheit. 
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In letzter Zeit hat man auch versucht, PARKINSON-ahnliche Ziige im Bilde 
der amyotrophischen Lateralsklerose zu finden. Es scheint mir diese Bezeich­
nung zu weit gegangen, denn ein guter Teil der hierher gerechneten Erschei­
nungen laBt sich wohl durch die Tonussteigerung infolge Pyramidenlasion auf 
der einen Seite oder die Tonusherabsetzung der welken atrophischen Muskulatur 
erklaren. Sehr fraglich ist es, ob die z. B. von SIMON beschriebenen Crampi 
zu diesen Erscheinungen gehoren. DaB Tremor bei der amyotrophischen Lateral­
sklerose vorkommt, war schon CHARCOT bekannt. MEYER hat in einem FaIle 
gefunden, daB dieser Tremor Paralysis agitans-ahnlichen Charakter gewinnen 
kann. Tonusstorungen, die nicht auf die Spasmen oder die Muskelatrophien 
zu beziehen sind, haben GUILLAIN und ALAJOUANINE und auch OTTONELLO 
beobachtet. fiber die myodystonische Reaktion (SODERBERGH und SJOVALL 
u. a.) wurde schon berichtet, ebenso uber ORZECHOWSKIS Befunde. 

Ebenso waren schon fmher bei der amyotrophischen Lateralsklerose Zwangs­
affekte beschrieben worden (Zwangsweinen, Zwangslachen). Von den alteren 
Autoren seien PROBST, HANEL und SCHEEL erwahnt, von den neueren OTTO­
NELLO und ZIEGLER. Es scheint mir jedoch, als ob die Zahl von 30%, die OTTO­
NELLO angibt, ein wenig zu hoch gegriffen sei. ZIEGLER hat in 101 Fallen 19m.al 
Zwangslachen bzw. Zwangsweinen gefunden und konnte feststellen, daB in 
allen bis auf einen Fall Lasionen des Hirnstammes vorhanden waren. Ich muB 
gestehen, daB ich in meinen Fallen so haufige Zwangsaffekte nicht gesehen habe, 
und daB dieses eigentuInliche Verhalten moglicherweise zusammenfallt Init den 
Storungen der Emotion und Psyche, wie sie besonders in der letzten Zeit bei 
der amyotrophischen Lateralsklerose haufiger beschrieben wurden. Ich muB 
auf diese Dinge ein wenig naher eingehen, weil die psychischen Erkrankungen 
bei organischen Affektionen heute mehr denn je ein gewisses Interesse bean­
spruchen, da man moglicherweise auf diesem Wege imstande sein kann, sowohl 
den Mechanismus als auch die pathologische Basis der psychischen Erschei­
nungen zu erschlieBen. 

Der erste, der uber psychische Storungen berichtet hat, war PIERRE MARIE 
und er hat bereits darauf aufmerksam geml,l.cht, daB diese psychischen Erschei­
nungen gesucht werden mussen, sich dem Beobachter nicht sofort aufdrangen. 
Was er aber beschreibt, gehort eigentlich noch in die Gruppe der Zwangsaffekte, 
d. h. Neigung zum Weinen oder zum Lachen ohne ersichtliches Motiv. Uber­
haupt zeigt sich eine emotionelle Ubererregbarkeit oder wie WECHSLER und 
DAVISON es bezeichnen, eine Affektlabilitat. Weiter findet er einen gewissen 
Infantilismus und besonders im Anfang Symptome, die der Neurasthenie nahe­
stehen. Wer eine groBere Anzahl von Fallen amyotrophischer Lateralsklerose 
gesehen hat, der muB dieser Schilderung beistimmen. Aber es scheint mir, 
daB es sich hier nicht so um Zwangsweinen und Zwangslachen, Init einem Wort 
um Storungen der Affektivitat auf Basis bestimmter anatomischer Lasionen 
handelt, sondern vielmehr um gesteigerte Erregbarkeit infolge der Krankheit 
als solcher. Der Kranke weint, wenn er sich seiner Hilflosigkeit bewuBt wird, 
wenn er sieht, wie seine Muskeln zusehends schwinden und dieses Weinen schlagt 
in Freude und Lachen um, wenn er vom Arzt die Beteuerung hort, daB der 
Zustand sich bessern wird. In diesem Sinne dad man wohl auch von einem 
gewissen Infantilismus oder besser gesagt von Suggestibilitat sprechen. Ich 
mochte also meinen, daB ein groBer Teil der sog. Zwangsaffekte, der emotio­
nellen Storungen, nicht eigentlich in das Gebiet der Psychose gehort. Es gibt 
jedoch eine ganze Reihe von Autoren, von den alteren CULLERE, PROBST, FRA­
GNITO, HANEL, GENTILE, die psychische Storungen von groBerer Intensitat 
beschrieben haben, besonders Erregungszustande, Stimmungswechsel mit zu­
nehmender Demenz, wobei vielfach die euphorische Komponente uberwiegt, 
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aber auch die depressive vorkommt. Die Falle von GENTILE zeigen besonders 
das letztere Bild. Auch TRETJAKOFF und AMORIN beschreiben derartiges, wiihrend 
NERANCI und auch ZIEGLER iiber Wutausbriiche berichten. Bisher einzigartig 
steht der Fall von v. BRAUNMUm., da. Hier haben sich aus den anfanglich para­
lytiformen Erscheinungen die Symptome einer PrcKschen Krankheit entwickelt, 
der anatomisch einer Stirnhirnatrophie entsprach. 

BOGAERT, der wie NERI und OTTONELLO sich naher mit den psychischen 
Storungen bei der amyotrophischen Lateralsklerose befaBte, hat unter 31 Fallen 
10 mit deutlichen psychischen Storungen gefunden. Auch bei ibm tritt eigent­
lich ein manisch-depressives Bild, also Stimmungsschwankungen hervor, die, 
wie erwahnt, vielleicht durch die Krankheit als solche bedingt sind. Sie gehen 
aber in einer Reibe von Fallen iiber das MaB des gewohnlichen hinaus, besonders 
dann, wenn sich eine affektive Indifferenz bemerkbar macht, die der Anfang 
der Demenz ist. Letztere kann ziemlich hohe Grade erreichen. Auch WECHSLER 
und DAVISONS FaIle gehen nicht aus dem Rahmen des Bekannten. 

FUr die zweite Gruppe der FaIle hat eigentlich PrLcz zuerst eine Beobachtung 
erbracht, indem er bei einem Kranken ein paranoiaahniiches Bild mit Hallu­
zinationen beschrieb. Solche FaIle sind auch von anderen Autoren, besonders 
von BOGAERT, WECHSLER und DAVISON erwiihnt worden. Es ist fraglich, ob 
man es hier mit echter Halluzinose zu tun hat oder ob es sich um FaIle handelt, 
die, wie die von WESTPHAL und MEYER, in die Gruppe der Schizophrenie ge­
horen, denn auch einer der FaIle von WESTPHAL bot eine Dementia paranoides, 
wii.hrend der zweite eine katatone Schizophrenie aufwies. Das gleiche gilt wohl 
auch fUr den Fall von MEYER, bei dem Hallzuinationen und Wahnideen fehlten, 
aber eine Affektstumpfheit bestand, die schlieBlich zu Negativismus und Verbi­
gerieren fiihrte, so daB die Psychose eine katatone Farbung erlangte. Der 
Umstand, daB bei den Muskeldystrophien, aber auch bei den Muskelatrophien 
(RECKTENWALD, RATH) solche schizophrene Erkrankungen vorkommen, lii.Bt 
diese Beobachtung in einem anderen Licht erscheinen als bisher, obwohl ich 
keinesfalls geneigt bin, so weit zu gehen wie WESTPHAL, hier eine psychische 
Systemerkrankung im Sinne von KLEIST anzunehmen, etwa in Anlehnung an 
heredo-degenerative Erkrankung. loh stimme BUSCHER zu, wenn er die Meinung 
vertritt, daB psychische Storungen - immer abgesehen von den emotionellen 
Zustanden - eigentlich dem Bilde der amyotrophischen Lateralsklerose fremd 
sind. 

Es erscheint nach dem, was iiber die klinischen Erscheinungen der amyo­
trophischen Lateralsklerose gesagt wurde, eigentlich iiberfliissig, die FaIle zu 
kategorisieren. Man kann heute nur das eine sagen, daB je nach dem Einsetzen 
des Prozesses an einer bestimmten Stelle der ProzeB einen bestimmten Charakter 
annehmen wird. Dieses Einsetzen kann nun verschieden sein, nach der Lokali­
sation des Prozesses in verschiedenen Hohen des Hirnstammes resp. der med. 
spin. oder aber nach der Lokalisation des Prozesses am Querschnitt, d. h. ob 
er in der grauen oder weiBen Substanz beginnt. Wir werden demgemaB unter­
scheiden. 

1) Den kIassischen Typus von CHARCOT, der mit spinaler Muskelatrophie 
nach dem Typus ARAN-DuCHENNE beginnt; Hinzutreten spastischer Erschei­
nungen und spaterer Bulbarparalyse. Diese Form bnn nun dadurch variiert 
werden, daB die Atrophien nicht in der Hand beginnen, sondern 1 a) im Schulter­
giirtel - Schultertypus - 1 b) in der Hiifte bzw. im Oberschenkel - Ober­
schenkeltypus; 1 c) in den FuBmuskeln und der Wade, ein Typus, der vielfach 
mit jenem identisch ist, den man als pseudopolyneuritischen bezeichnet, be­
sonders wenn er mit Sensibilitatstorungen einhergeht. 
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Wie man sieht, kann man aus del' bloBen Lokalisation des Prozesses bereits 
fiinf verschiedene Typengruppen abscheiden. Kommt noch dazu, daB diesel' 
ProzeB mitunter einseitig beginnt und sich halbseitig zunachst primal' 1 d) ent­
wickelt, so haben wir das Recht, von einem hemiplegischen Typus zu sprechen, 
del', wie STARKER gezeigt hat, in iiber 15% del' FaIle nachzuweisen ware. 

SchlieBlich gibt es 2. eine descendierende Form, d. h. eine mit Bulbar­
erscheinungen beginnende, mit Hinzutreten von geringfiigigen odeI' auch voll 
ausgebildeten spinalen Erscheinungen. Diese Gruppe ist vielleicht haufiger 
als man es bishel' angenommen hat. Sie ist in meinen Fallen iiberwiegend und 
auch STARKER hat 34 % del' FaIle mit bulbarem Beginn gesehen. 

Und als 3. Gruppe mochte ich die mit besonderem Hervortreten spastischer 
Erscheinungen bezeichnen, zu denen sich spateI' geringe Atrophien hinzugesellen 
konnen odeI' umgekehrt FaIle hochgradiger Atrophien mit kaum angedeuteten 
Spasmen, Formen wie sie KAHLER und STRUMPELL zuerst hervorgehoben haben. 
In neuerer Zeit werden die FaIle mit Parasthesien und Schmerzen geme als 
selbstandig abgeschieden, besonders wenn sie auch objektive Sensibilitats­
storungen bieten, pseudopolyneuritische Form (PATRIKIOS u. v. a., z. B. VAMPRE 
und LONGO, Bmo) , poliomylitische Formen (GRIGORESCO und V ASILESCO). 
Doch scheint mir, daB Bmo in diesen Unterteilungen zu weit geht und daB hier 
sichel' FaIle einbezogen werden, die man den Formenkreis del' epidemischen 
Encephalitis odeI' multiplen Sklerose zuteilen muB. 

Dber die infantilen und senilen Formen wurde schon gesprochen und bei 
dem Verlauf pflegt man von mehr akuten bzw. Fallen mit langeI' Dauer zu 
sprechen (s. nachster Abschnitt). 

Verlauf, Dauer und Prognose. 
In bezug auf diese Momente vel'halten sich die einzelnen Formen del' Amyo­

trophien nicht gleich. Das erscheint begreiflich, wenn man bedenkt, daB die 
Lokalisation des Prozesses beziiglich Dauer und auch Verlauf eine groBe Rolle 
spielt. 

1m groBen und ganzen haben wir es hier mit eminent chronischen Erkran­
kungen zu tun, die sich ganz allmahlich und oft unbemerkt entwickeln und erst 
wenn sie einen gewissen Hohepunkt erreicht haben, dem Kranken manifest 
werden. Doch gibt es auch FaIle mit rapidem Verlauf (LOND, MARIEs Amyo­
trophies precoces). Beziiglich del' amyotrophischen Lateralsklerose muB man 
betonen, daB hier haufiger als man glauben mochte, subjektive Erscheinungen 
del' Sensibilitat, besonders Schmerzen und Parasthesien oft lange Zeit hindurch 
Vorlaufer del' Krankheit sein konnen. 

Wenn wir nun beziiglich der genannten Momente die einzelnen Formen 
dieser Gruppe ins Auge fassen, so herrscht iibereinstimmend die Meinung, daB 
die spinale Muskelatrophie ein eminent chronisches Leiden mit schleichendem 
Begiun darstellt, das gelegentlich Intermissionen und Remissionen, auch ein 
odeI' das andere Mal einen Stillstand zeigt, abel' schlieBlich doch unaufhaltsam 
weiterschreitet. GoWERS meint, daB die Stillstande besonders in jenen Fallen 
eintreten, in denen die Atrophie beiderseits gleichzeitig einsetzt. 

Die ~chschnittsdauer diesel' Erkrankung wird mit 10-20 Jahren ange­
geben. Ich selbst kenne aber schon FaIle, die weit iiber diese Zeit hinaus dauem. 
DEJERINE hat einen Fall 18 Jahre lang beobachtet. 1m Gegensatz dazu hat 
ALLEN STARR einen Fall schon nach 2 Jahren verloren. Beim Typus WERDNIG­
HOFFMANN war man urspriinglich der Meinung, daB der Verlauf ein rapider 
ware. Aber wie aus den bereits angefiihrten Angaben ersichtlich ist, kann man 
auch hier FaIle mit etwas protahierterem Verlauf sehen, je nach dem Alter, 
in welchem die Krankheit einsetzt. Man bemerkt zunachst, daB die Kinder 
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entweder nicht gehen lemen oder dieses bald wieder verlemen. 1m groBen und 
ganzen aber ist hier eine unaufhaltsame Progression wesentlich schneller als 
jene bei der erstgenannten Form nachzuweisen. 5 Monate bis 4 Jahre und 
dariiber hinaus ist die Dauer dieser Erkrankung. BRUNS hat vor Jahren bereits 
einen Fall veroffentlicht, bei dem der Zustand 13 Jahre dauerte. Doch gilt 
dies nur fiir FaIle ohne bulbare Mitbeteiligung, denn es ist gewohnlich das Er­
griffensein des Vagus, das hier einen verhaltnismaBig raschen Tod herbeifiihrt. 
Aber auch bei dieser Erkrankung kann man gelegentlich Intermissionen, ja 
sogar Remissionen wahrnehmen. 

Was nun die Bulbiirparalyse anlangt, so verhalt sich diese, wie dies NERI 
fiir die bei amyotrophischer Lateralsklerose vorkommende ausfiihrte, bis zu 
einem gewissen Grad verschieden, je nach der Affektion der bulbaren Keme. 
Handelt es sich z. B. um eine Affektion des Hypoglossuskems, so kann der 
ProzeB auch sehr lange dauem. Die Falle, die HELFAND jetzt in meinem 
Institut bearbeitet hat, zeigen dies zur Genlige. In einem Fall dauerte der 
ProzeB 6 Monate, im zweiten Fall 1 Jahr, im dritten Fall liber 9 Jahre und im 
vierten Fall sogar 10 Jahre, wobei allerdings zu bemerken ist, daB in diesem 
letzteren Fall die Bulbarparalyse sich zu einer verhaltnismaBig gering ausge­
sprochenen Parese der Extremitaten hinzugesellt hat, also der Fall eigentlich 
nicht als reine Bulbarparalyse zu gelten hat. 

Auch bei den Bulbarparalysen finden sich Intermissionen und Remissionen. 
Immerhin ist dielie Form der nuclearen Amyotrophie eine, welche prognostisch 
am ungiinstigsten ist, besonders dann, wenn sich Zeichen einer Affektion des 
Vagus erkennen lassen. 

Die '[Yf'ogressive Ophthalmoplegie stellt ein chronisches Leiden dar, das, wie 
ich selbst gesehen habe, zum Stillstand kommen kann, um dann viele Jahre 
spater einer neuerlichen Progression zu weichen. Es scheint mir aber, daB 
gerade diese FaIle, die man friiher als nucleare Amyotrophien bezeichnete, zum 
Teil wenigstens der multiplen Sklerose zuzurechnen sind. Immerhin sind FaIle 
von ARMAIGNAC, BEAUMONT, FuCHS, HANKE, MARINA zu erwahnen, die eine 
Intermission gezeigt haben, wobei die Intermission 9-30 Jahre und mehr 
betragen hat. Demzufolge ist auch die Dauer der Krankheit eine eminent 
protrahierte (30--40 Jahre). Der Umstand, daB solche Intermissionen auf­
treten konnen und jahrelang anhalten, laBt es zweifelhaft erscheinen, ob nicht 
auch Heilung hier vorkommen kann. STRUMPELL hat einen Fall beobachtet, 
bei dem eine Intermission 15 Jahre anhielt. Ich selbst sah eine typische Ophthal­
moplegie ohne jedes andere Zeichen liber 30 Jahre stillstehen, um dann erst 
eine Progression zu zeigen. Bei dieser Kranken fanden sich bei dieser Progression 
Pyramidenzeichen, so daB es fraglich ist, ob hier nicht vielleicht eine multiple 
Sklerose vorliegt. 

Die amyotrophiscM Lateralsklerose verhalt sich je nach dem Sitz der Er­
krankung undnach der Ausbreitung ganz verschieden. Die Entwicklung aber 
ist bei allen ziemlich gleich: Schleichend, meist mit sensiblen Reizerscheinungen, 
bis eines Tages die Atrophie manifest wird. Ioh stimme NERI vollstandig bei, 
wenn er den apoplektiformen Beginn negiert. Den Fall von DAGNELIE und 
CAMBIER dieser Art Wird man schon wegen der BIasenstorungen anzweifeln 
konnen. Ich habe selbst bemerkt, daB eine Patientin mit weitgehender Zungen­
atrophie, die sicherlich viele Monate bestanden hat, behauptete, sie sei vor 
wenigen Tagen yom Schlag getroffen worden und konne seither nicht mehr 
sprechen. Atrophie und Funktion gehen eben nicht parallel. Man unterscheidet 
einen mehr akuten VerIauf, der besonders in jenen Fa.llen, die mit Bulbarparalyse 
beginnen, zur Beobachtung kommen kann und einen eminent chronischen. 
4 Falle, die PEKELSKY jetzt in meinem Institut untersuchte, sind diesbezliglich 



Diagnose-Differentialdiagnose. 561 

auBerordentlich lehrreich. Der eine dauerte 10 Monate, der zweite 3, der dritte 
4 Jahre und schlieBlich einer 26 Jahre. Dieser letzte Fall begann an den unteren 
Extremitaten und zeigt erst nach 25 Jahren bulbare Erscheinungen, ein Umstand, 
der fUr die Auffassung der spinalen Muskelatrophien wohl von groBer Bedeutung 
ist. Demzufolge ist die Beobachtung von DE NIGRIS, der tiber mehr als 10jahrige 
Dauer berichtet, nichts so AuBergewohnliches. 

Der Verlauf ist gewohnlich ein chronisch-progressiver. Aber auch hier gibt 
es Remissionen und Intermissionen. Die akuten FaIle, wie sie z. B. OPPENHEIM, 
SCHLESINGER, MEDEA beschrieben haben, konnen schon in 6 Monaten zugrunde 
gehen. 3-4 Jahre gilt als Durchschnittszeit. Doch haben auch die alteren 
Autoren schon bemerkt, daB es FaIle gibt, bei welchen der Zustand 10 Jahre 
(FLOURAND) oder gar 16 Jahre (DEJERINE) dauerte. STANOJEWITSCH hat einen 
Fall mit 13jahriger Dauer gesehen. SOUQUES hat die Falle von langer Dauer 
genau untersucht und als Durchschnittsdauer 1-3 Jahre angenommen, aber 
zugegeben, daB es FaIle gabe, die 6-7 Jahre, ausnahmsweise aber auch tiber 
10 Jahre dauern konnen. Er selbst hat einen Fall von 15jahriger Dauer gesehen. 
Auch das Auftreten bulbarer Symptome muB nicht immer prognostisch un­
gtinstig sein. Ich habe ja bereits auf NERls Auseinandersetzungen hingewiesen. 
Es scheint aber nicht nur von der Lokalisation des Prozesses, sondern, wie 
SOUQUES meint, auch vom Charakter desselben abzuhangen, der manchmal 
einen unendlich langsamen Verlauf bedingt. 

Selbstverstandlich sind die FaIle mit bulbarem Beginn mehr gefahrdet als 
die mit spinalem und hier wiederum die Falle vom Typus ARAN -DUCHENNE 
mehr als jene, bei denen der ProzeB in den Beinen beginnt. 

Die Todesursache dieser Erkrankungen ist eigentlich eine dreifache. Ent­
weder kommt es - das gilt immer nur ftir jene Falle, welche die bulbare Kompli­
kation zeigen - infolge Storungen im Schlucken, zur Schluckpneumonie oder 
aber infolge Lahmung der Stimmbander zur Asphyxie; am seltensten aber ist 
die Inanition Ursache des Todes. 

Diagnose-Differentialdiagnose. 
Die fortschreitenden Kenntnisse und die reicheren Erfahrungen auf dem 

Gebiete der chronisch progressiven nuclearen Amyotrophien und der amyo­
trophischen Lateralsklerose bringen es mit sich, daB die Diagnosestellung sich 
mehr und mehr erschwert. Trotzdem lassen sich fUr die Diagnose einzelne 
charakteristische Momente gewinnen: 

1. Der Charakter der Muskelatrophie meist progressiv, selten Intermissionen 
und fast fehlende Remissionen; begleitet von fibrillarem Zittern und Storungen 
der elektrischen Reaktion, die gewohnlich nicht mit der Muskelatrophie parallel 
geht. 

2. Die Parese geht meist parallel der Atrophie in bezug auf die Intensitat, 
doch ist die Atrophie das Primare. 

3. Die Lokalisation des Prozesses, wie sie im vorangegangenen Kapitel des 
genaueren auseinandergesetzt wurde. Rier muB man jedoch eine Einschrankung 
machen, da Ubergangsformen von den nuclearen Amyotrophien zu den neuro­
tischen und den dystrophischen jetzt mehr denn je beschrieben werden. Auch 
die Bilateralitat ist kein absolut verlaBliches Zeichen mehr. Doch spricht ihr 
V orkommen, besonders wenn sie symmetrisch ist, mehr ftir die nucleare Er­
krankung. 

4. Meist volliges Fehlen objektiver Sensibilitatsstorungen, wahrend sub­
jektive vorwiegend initial zu finden sind. 

Dazu kommt noch eine Reihe von Umstanden, welche die Diagnose er­
leichtern. Zunachst das Fehlen von Blasen. und Mastdarmstorungen, dann 
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neben der Lokalisation des Prozesses der charakteristische Verlauf und die 
Dauer. 

Bei der amyotrophischen Lateralsklerose kann der ProzeB im Anfang oft 
schwer zu beurteilen sein. Freilich, wenn die klassische Amyotrophie der Hande 
sich mit einer spastischen Parese der Beine verbindet, und zwar bilateral sym­
metrisch, bei Fehlen von Blasen- und Mastdarmstorungen, dann wird man 
auch hier die Diagnose leicht stellen konnen. Aber die Vielheit der verschieden­
artigen Symptomenbilder, wie sie im vorangegangenen geschildert wurden, 
fiihrt oft zu Verwechslungen, die an sich wohl nicht sehr bedeutungsvoll sind, 
nur beziiglich der Prognosestellung von Belang sein konnen. 

Wenn wir nun jene Krankheiten zusammenstellen, die unter dem Bilde 
irgendeiner der genannten nuclearen Amyotrophien oder amyotrophische 
Lateralsklerose verlaufen konnen, so kommen zunachst vasculare Prozesse 
in Frage. 

MARIE und FOIx, LHERMITTE und NICOLAS, LHERMITTE und DE MASSARY 
beschreiben bei Greisen eine Lahmung der kleinen Handmuskeln mit gleich­
zeitiger Atrophie im Thenar, wobei es sich um eine vascular bedingte Zell­
schadigung handelt (Tephromalacie). Auch D'ANToNA spricht von senilen 
Myelopathien, die hier in Frage kommen. OTTONELLO erinnert an die oft friih 
auftretende Muskelatrophie bei cerebraler HeIniplegie. Die Amyotrophie pra­
valiert in den distalen Abschnitten der Glieder und zeigt auch eine leichte Storung 
der elektrischen Erregbarkeit. Wie schon erwahnt, ist ein apoplektiformes 
Auftreten der amyotrophischen Lateralsklerose wohl kaum zu beobachten, so 
daB schon durch die Anamnese allein die Differenzierung ermoglicht wird. 

BETRAND und BOEFF heben die Schwierigkeit der Differentialdiagnose gegen­
iiber den Pseudobulbarparalysen hervor, weil auch eine amyotrophische Lateral­
sklerose manchmal mit pseudobulbaren Erscheinungen ohne Muskelatrophie 
beginnen konne. Allerdings zeigt die Pseudobulbarparalyse beziiglich der Lokali­
sation aIle Symptome der chronisch progressiven, unterscheidet sich aber durch 
die nicht immer ausgesprochene Symmetrie, vorallem aber durch den Mangel 
oder die geringfiigige Auspragung von Atrophien. Auch die apoplektiformen 
Bulbarparalysen, Ponsblutungen oder Erweichungen kommen infolge der schweren 
Storungen der Sensibilitat differentialdiagnostisch kaum in Frage. 

DaB sich traumatische Falle entwickeln konnen mit vollstandiger Zerstorung 
der Vorderhorner habe ich an Kriegsverletzten beschrieben. Aber hier ist der 
ProzeB meist asymmetrisch, geht weit iiber das Vorderhorn hinaus und besteht 
in einer diffusen Erweichung. Ahnliches haben HASSIN und ZALLA auch bei 
Friedensverletzungen gesehen, ROSSI bei Kriegsverletzungen. 

Auch die Hamatomyelie, die fast nur traumatisch vorkommt, differiert das 
Entstehen knapp nach dem Trauma zum Teil sowie die fast immer vorhandene 
objektive Sensibilitatsstorung, die Wirbelsaulenschmerzen, die briisk einsetzende 
progressive Paralyse mit Blasenstorungen. 

Von den entzundlichen Prozessen kommt in erster Linie die akute Polio­
myelitis in Frage. lch habe eigentlich nie einen Fall gesehen, der ohne Fieber 
sich allmahlich entwickelt hat. Hier ist die PlOtzlichkeit des Beginns mit Fieber, 
die der Atrophie vorangehende Parese, das Fehlen der fibrillaren Zuckungen, 
die maligne E.A.R. sowie die Lokalisation der Lahmungen charakteristisch; 
auch die Asymmetrie der spater auftretenden Atrophien, das mehr Diffuse 
derselben differenziert zur Geniige. Was aber von groBter Wichtigkeit ist, das 
meist stationar bleiben der Atrophien, die allerdings gelegentlich erst nach 
J ahren eine Progression zeigen und daB es viele FaIle gibt, bei denen sich sogar 
die Atrophien bessern. DaB FaIle mit Steigerung der Sehnenreflexe auch bei 
der Poliomyelitis acuta vorkommen, ist bekannt. Aber ich habe keinen Fall 
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gesehen, der eine solche Spastizitat aufgewiesen hatte; wie eine Spatform der 
amyotrophischen Lateralsklerose. 

Die Myelitiden, besonders die im Cervicalmark sitzenden, lassen sich meist 
durch die Sensibilitatsstorungen, durch das Fieber, durch den positiven Liquor­
befund differenzieren, auch wenn eine Atrophie und spastische Parese vorhanden 
ist (NERI). 

Das gleiche, was fUr die spinale Form der Poliomyelitis gilt, gilt fUr die 
cerebrale. Die Polioencephalitis bulbaris ist gleichfalls meist einseitig lokalisiert 
und unsystematisch. Bald ist ein, bald mehrere Nerven betroffen, der Facialis 
meist total, oft allein fUr sich. Immer geht die Lahmung der Atrophie voraus. 
Zumeist zeigen sich auch hier sehr rasch Remissionen bzw. Heilungen. 

Sehr wichtig erscheint die Differenzierung von der epidemischen Encephalitis 
(Encephalitis lethargica), wie solche besonders von WIMMER, WIMMER und NEEL 
und auch vonanderenAutoren (FRoMENT, JANESO, DE NICOLO, ORNSTEEN, SALUS) 
beschrieben wurde. Die erstgenannten haben 20 FaIle beobachten konnen, die 
das Bild der ARAN-DucHENNEschen Atrophie oder der amyotrophischen Lateral­
sklerose darboten. Ein Drittel davon zeigte subjektive Sensibilitatsstorungen, 
aber auch objektive, niemals neuritische. Die Atrophie folgte fast unmittelbar 
auf eine Initialstorung in den kleinen Handmuskeln. Auch war haufig eine 
Reflexsteigerung da. Die Sphincterstorungen fehlten. Die mittlere Dauer 
betrug in diesen Fallen nur 2-3 Jahre. Es ist auffallend, daB tatsachlich auch 
anatomisch Bilder zu sehen waren, die der amyotrophischen Lateralsklerose 
nahestehen. 

Vielleicht kann man hierher auch noch die FaIle rechnen, welche bei der 
perniziosen Anamie zur Beobachtung kommen, die M yelosen, welche eigentlich 
kaum je das klinische Bild der amyotrophischen Lateralsklerose imitieren, aber 
initial wenigstens mitunter den Eindruck einer beginnenden amyotrophischen 
Lateralsklerose hervorrufen konnen. Interessant ist eine Beobachtung von 
WOHLFAHRT, der bei Hamatoparphyrinurie Muskelatrophieantraf. 

Gelegentlich kann die M yelite necrotique subaigue von FOIx und ALAJOUANINE 
ein Bild hervorrufen, das ahnlich jenem bei traumatischen Erkrankungen eine 
nucleare Amyotrophie imitiert. Auch Meningomyelitis vermag, wie GANS 
gezeigt hat, eine progressive spinale Muskelatrophie zu imitieren. Allerdings 
handelte es sich hier um einen luis chen Fall. 

Der Umstand, daB die multiple Sklerose jetzt vielfach mit Amyotrophie 
einhergeht (siehe dieses Kapitel), bringt es mit sich, daB man gelegentlich einen 
Fall zu sehen bekommt, der im Anfang an die nuclearen Atrophien oder an die 
amyotrophische Lateralsklerose erinnert. lch bin allerdings nie im Zweifel 
gewesen. BUSCHER, der diese FaIle besonders zusammenstellte, fUhrt eine ganze 
Reihe von hierhergehorigen Beobachtungen an. lch glaube, daB man aus dem 
Nachweis der Multiplizitat der Herde, die man in fast jedem Fall der multiplen 
Sklerose erbringen kann, ferner aus dem auffallenden asymmetrischen Befallen­
sein der Muskeln, schlieBlich aus der Dissoziation der Pyramidenzeichen, die 
iiberaus charakteristisch ist, die Differentialdiagnose leicht wird stellen konnen. 
Auch die FaIle, die man als Ubergang oder Kombination mit FRIEDREICHscher 
Ataxie betrachtet (BOUTTINI, WYLLE, FrLHO AUSTROGESILO) gehoren offenbar 
hierher. 

Die Tumoren des Ruckenmarks sowie der Medulla oblongata sind selten so 
lokalisiert, daB sie eine derart systematische Affektion, wie die in Rede stehende 
Krankheit veranlassen konnten. Gewohnlich findet sich hier der BROWN­
SEQuARDsche Komplex im Riickenmark und eine mehr oder minder elektive 
Schadigung der Kerne in der Medulla, Pons und Mittelhirn, zu denen hier noch 
die allgemeinen Tumorsysteme hinzutreten. Eine gewisse Schwierigkeit bereiten 
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nur die diffusen Gliome dieser Gegenden, weil trotz der Diffusion hier nicht 
aIle im Gebiete des Tumors gelegenen Kerne erkrankt sein mussen. 

So hat auch ERB in einem FaIle von diffusem Tumor des Cervical- und 
Dorsalmarks eine amyotrophische Lateralsklerose diagnostiziert und der Fall 
von GARCIN, PETIT und DUTAILLIS, BERTRAND-FONTAINE und LAPLANE 
erinnert klinisch sehr an amyotrophische Lateralsklerose. 

Von groBter Bedeutung erscheint eine Beobachtung von BARRE und MORIN. 
Hier hatte ein Tumor der Frontoparietalgegend eine Parese mit Pyramiden­
zeichen und einer distalen Muskelatrophie hervorgebracht, die zwei Monate 
bestand, wonach erst die typischen Hirndruckerscheinungen aufgetreten waren. 
Allerdings fehlten fibrillare Zuckungen und E.A.R. Sehr interessant ist auch 
eine Beobachtung von PEUSQUENS, der bei einer Neurofibromatose das klinische 
Bild der amyotrophischen Lateralsklerose gesehen hat. Hier waren Knotchen 
in der Pia spinalis des Halsmarks und an den Wurzeln in der Medulla oblongata. 

Hier mochte ich auch die Syringomyelie anfugen, die wie aIle Autoren 
betonen, fur die Differentialdiagnose von groBter Wichtigkeit erscheint. Sie 
kann die ARAN-DuCHENNsche Muskelatrophie hervorbringen; die Syringo­
bulbie, die bilateral sitzt, kann eine Bulbarparalyse vortauschen, und da sich 
hier Pyramidenzeichen hiiufig finden, so wird die Differentialdiagnose noch 
schwerer. BUSCHER, der diese Frage besonders hervorhebt, macht auf die Forme 
spasmodique der Syringomyelie aufmerksam, die MARIE und GUILLAIN, GALLA­
WARDIN beschrieben haben. Auch MARIE und CHATELIN beschrieben einen 
hierhergehorigen Fall. Von anderen Fallen, die er erwahnt, ist einer von ELZHOLZ, 
besonders aber der von SCHULTZE bemerkenswert, bei dem sich eine Kombi­
nation von Syringomyelie und amyotrophische Lateralsklerose fand. Hohlen­
bildung im Vorderhorn sah SEMB, Syringomyelie JUMENTIER et QIERCIN, 
MYSLIVICEK. V. SZANTHA. Letzten Endes werden aber bei fortschreitendem 
Prozesse immer die Sensibilitats- und die trophischen Storungen die Diagnose 
entscheiden. 

In sehr seltenen Fallen kann auch einmal eine Arthrosis, eine Oaries, ein 
Knochentumor oder eine alteFraktur durch Lasion der Meningen sowie der Wurzeln 
Amyotrophien hervorrufen, wozu sieh auch Pyramidenzeichen hinzugesellen 
konnen. Hier entscheidet die lokale Druckempfindlichkeit der Wirbelsaule, 
ein eventueller Gibbus, vor allem aber die Rontgenuntersuchung. Auch wird 
man hier fast nie subjektive und objektive Sensibilitatsstorungen vermissen. 
PASSEK hat in einem solchen Fall durch Dekompression geholfen. Auch hier 
war das Rontgenbild positiv. 

Von den peripheren Erkrankungen sind die Plexusliihmungen meist unilateral 
und infolge ihrer charakteristischen Sensibilitatsstorungen leicht abzuscheiden. 
Dagegen konnen unter Umstanden toxische Neuritiden diagnostische Schwierig­
keiten bieten, zumal wir in der A.tiologie der Muskelatrophien ahnliches finden 
wie bei den Neuritiden. Aber auch hier wird der Sitz der Atrophie, die Schmerzen, 
die Sensibilitatsstorungen, dann die elektrische Reaktion, die Reflexe sowie 
die trophischen Storungen die Diagnose leicht stellen lassen. Man denke nur 
an die Bleineuritis, bei welcher der Extensor digiti quinti primar erkrankt, 
der kurze Daumenstrecker dagegen besonders spat affiziert wird. Bleisaum, 
Bleikolik, der Nachweis der Gifte in den Ausscheidungen wird Verwechslungen 
verhuten. So sah ich kurzlich einen Fall einer schweren Arsenneuritis mit 
ziemlich weitgehender Atrophie der unteren Extremitaten, bei der sich 4 Monate 
nach Aussetzen des Arsengebrauches noch Arsen im Urin nachweisen lieB. 

Der Umstand, daB in neuerer Zeit die genauere Untersuchung des Zentral­
nervensystems bei der neurotischen Muskelatrophie auch im Ruckenmark Ver­
anderungen ergeben hat, der Umstand ferner, daB wir eine pseudopolyneuri­
tische Form der amyotrophischen Lateralsklerose kennengelernt haben, macht 
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es immer schwerer, diese Erkrankung von der echten spinalen Muskelatrophie 
bzw. amyotrophische Lateralsklerose zu differenzieren. 

DAVIDENKOW hat eine scapuloperoneale Atrophie neurotischen Charakters 
beschrieben_ NOVAK sucht die spinale, die neurale und die dystrophische Amyo­
trophie zu konfundieren. 

PETTE meint, daB es sich bei der neurotischen Atrophie um eine Affektion 
der Vorderhornganglienzellen der spinalen Nerven handle. Die Muskelaste 
zeigen eine sekundare Veranderung, und zwar haben jene Zellen am starksten 
gelitten, welche die langsten Neuriten haben. Auch POTTS-WILSON finden 
Vorderhornzelldegenerationen neben anderen Veranderungen bei der neuro­
tischen Atrophie. Immerhin laBt sich die neurotische Muskelatrophie heute nach 
den Arbeiten von LEVY, PIERRE MARIE und LERI ziemlich genau charakteri­
sieren: Beginn meist vor dem 20. Jahr, familiar oder hereditar durch mehrere 
Generationen. Das Einsetzen am FuB. Das besondere Befallensein der Peroneus­
gruppe. Die Varo-equinus-Stellung des FuBes. Der Gegensatz der Unterschenkel­
atrophie zur relativen Intaktheit des Oberschenkels. Das ziemlich streng sym­
metrische Ergriffensein der Muskeln, das verhaltnismaBig gute Funktionieren 
der Beine_ Die Sehnenreflexe konnen fehlen, aber auch gesteigert sein. Was 
aber das Wichtigste ist, ist das Vorkommen von objektiven SensibilitatsstOrungen 
im Sinne einer Hypalgesie, eine ziemlich langsame Progression, ja sogar Besse­
rungen. 

Auch die Nevrite interstitielle hypertrophique progressive (von DEJERINE 
und SOTTAS) zeigt die Amyotrophien meist am FuB und Unterschenkel, seltener 
an der Hand und am Vorderarm. Nach MARIE und LERI ist diese Krankheit 
charakterisiert durch eine palpable Hypertrophie der Nerven, durch eine be­
gleitende Kyphoskoliose sowie durch medullare Symptome (tabische oder solche 
der multiplen Sklerose). 

Die idiopathischen Muskelatrophien, die Dystrophia musculorum progressiva 
ist zumeist hereditar, familiar und tritt in der Kindheit auf; die pseudohyper­
trophische Form meist in allerfriihester Kindheit, jene nach dem Typus LEYDEN 
und MOEBIUS in spaterer Kindheit, gleich dem von LANDOUZY und DEJERINE, 
wahrend der Typus scapulohumeralis ERBS erst bei Erwachsenen sich findet. 

Die Lokalisation der Atrophien, das Verschontbleiben von Hand und Vorder­
arm, das Fehlen fibrillarer Zuckungen, die einfache Herabsetzung elektrischer 
Erregbarkeit, ferner das Verdecktbleiben der Atrophien durch Pseudohyper­
trophien wird diese Formen von den nuclearen trennen. 

Doch haben auch hier neuere Untersuchungen gezeigt, daB die Vorderhorn­
zellen gestOrt sein konnen und daB sich Ubergange finden zur echten spinalen 
Amyotrophie. 

Nur beziiglich der myastenischen Paralyse mochte ich bemerken, daB genau 
wie bei der multiplen Sklerose auch hier Falle bekannt geworden sind, die mit 
Amyotrophien einhergehen. CURSCHMANN schreibt allerdings, daB die Muskel­
atrophie eher einen dystrophischen Charakter habe, der Muskelschwund also 
myogen sei. STERLING dagegen hat bei der amyotrophischen Myasthenie spino­
bulbare aber auch dystrophische Erscheinungen gefunden. Die Amyotrophien 
konnen primar oder postinfektios entstehen. Es finden sich dabei totale oder 
partielle EaR. Er faBt diese Storung als Hormontoxikose auf, die in einem 
Fall die vegetative Innervation, im anderen Fall die Zellen schadige und so 
die Atrophie bedinge. Es erscheint mir fraglich, ob der interessante Fall von 
BOGAERT und VAN DEN BROEK hierher gehort. Denn hier bestand eine Opticus­
atrophie, eine zentrale Taubheit; wiewohl sonst die Erscheinungen sehr an die 
amyotrophische Lateralsklerose erinnern, meine ich doch, daB hier vielleicht 
ein mehr entziindlicher, vielleicht poylsklerotischer ProzeB vorliegt. Sonst 
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geniigt die myasthenische Reaktion, die iiberaus auffallige Ermiidbarkeit, die 
fast stets ergriffenen Augenmuskeln, um diese Formen von den nuclearen Amyo­
trophien zu differenzieren. 

Pathologie und Pathogenese. 
Wie schon im Jahre 1910, so mochte ich auch jetzt die pathologische Anatomie 

der nuclearen Amyotrophien und der amyotrophischen Lateralsklerose in einem 
besprechen, da ich die Zusammenfassung dieser Krankheiten keineswegs im 
Sinne BALLETS als philosophische Auffassung gelten lasse, sondern mich auf 

Abb. 3. Obersiehtsbild eines Falles amyotrophischer Lateralsklerose. 

den Standpunkt der alteren Autoren, wie TROUSSEAU, KUSSMAUL und KAHLER 
stelle, die - wie spater noch erortert werden solI - auch von neueren geteilt 
wird, daB ein innerer Zusammenhang zwischen den Muskelatrophien bestehe. 

Wenn wir zunachst die wesentlichsten Veranderungen ins Auge fassen, so 
sind es jene des Riickenmarks (Abb. 3). Es ist nicht ohne Interesse zu sehen, daB 
man diese Veranderungen jetzt mehr in zweiter Linie betrachtet und den corticalen 
mehr Beobachtung schenkt. Die neueren Arbeiten, besonders die von BOGAERT 
bzw. BETRAND und BOGAERT, die von MARGULIS, BUSCHER, OTTONELLO, BUR­
NAZIAN und aus meinem Institut von NAITO, NAKAMURA, HELFAND und 
PEKELSKY, lassen eine verhaltnismaBige Klarheit iiber die pathologischen Ver­
anderungen gewinnen. 

Man kann schon makroskopisch besonders bei vorgeschrittenen Fallen die 
Zellatrophien durch eine Verkleinerung und Formveranderung der Vorder­
horner erkennen, die besonders in den Extremitatenregionen auf das deutlichste 
hervortreten (Abb. 3). STERN hat bei der amyotrophischen Lateralsklerose ge­
funden, daB die Form des Riickenmarkquerschnittes an jene der friihesten Kind­
heit erinnert. Der V orderseitenstrang ist verkleinert, die Hinterstrange sind in 
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der Frontalachse verbreitert, die Hinterhorner stehen auffallend schief, ganz 
analog wie man das im normalen Senium findet. Besonders die Verschmachtigung 
des Vorderseitenstranges vermag STERN nicht als etwas Gewordenes anzusehen. 
Auf diese Veranderung hat schon KAHLER aufmerksam gemacht; die Degene­
rationen dieses Gebietes (s. spater) lassen die auch von BERTRAND-BoGAERT 

betonte Auffassung, es handle 
sich hier um einen sekundaren 
ProzeB, wahrscheinlicher er­
scheinen. Dagegen meint 
STERN, wir hatten in dieser 
eigenartigen - wenn man so 
sagen darf - Entwicklungs­
hemmung das vor uns, was 
von STRUMPELL und OPPEN­
HEIM als angeborene Disposi­
tion bezeichnet wird, was sich 
aber wie erwahnt sekundar 
ungezwungen erklaren laBt. 
Hier anfiigen kann man die 
Dysreflexie der Familien der 
amyotrophischen Lateralskle­
rose (DAVIDERKOFF) sowie die 
von GROSSMANN und GALKIE­
WIOZ behauptete familare 
Schwache des Bewegungs­
apparates. 

Beziiglich der Zellveriinde­
rungen (Abb. 4), um zunachst 
das Histologische zu erledigen, 
haben sich besonders die neue­
ren, eingangs erwahnten Au­

f 
t 

Abb. 4. Zelldegeneration bei spinaler Muskelatropbie (amyo· 
tropbisehe Lateralsklerose); senilesIndividuum. Obenstehend 
normal, unten patbologisch (gleiche Gebiete; die dunklen 
Partien der Zellen entsprechen der fettigen Entartung). 

toren geauBert. Es zeigt sich, daB die Meinung der Autoren dahingeht, daB 
die lipodystrophische Form, wie ich das immer betont habe, die klassische 
Form der Degeneration der Ganglienzellen ist. Das scheint fUr die Mehrzahl 
der Falle zu gelten, vielleicht mit Ausnahme der nuclearen Amyotrophien des 
Kindesalters, wo die einfache Atrophie und der nachfolgende Zellschwund mehr 
im Vordergrund steht. Es wird jedoch von den verschiedenen Autoren, besonders 
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BERTRAND-BOGAERT, OTTONELLO, behauptet, daB dieser lipodystrophischen 
Degeneration eine Schwellung vorhergeht mit typischer Tigrolyse urn den Kern. 
Die habe auch ich mit NAKAMURA sehen konnen, so daB man - und das 
scheint ja fUr die Mehrzahl der Zelldegenerationen Geltung zu haben - zumeist 
initial eine leichte Schwellung und Tigrolyse sieht und dann erst die Lipo­
dystrophie. Es kommt zur Verkleinerung der Zellen, zum Schwund der 
Tigroide, es zeigt sich ein feiner Staub in der Zelle, die Dendriten gehen 
zugrunde, im gleichen MaBe wachst das Zelllipoid. Es ist interessant, daB der 
Kern dabei homogen wird, schrumpft und schlieBlich mit der Zelle schwindet. 
Nun weiB man, daB im vorgeschrittenen oder friihem Senium ein analoger 
Vorgang sich findet, wobei es mitunter nicht zur Bildung von Lipoid in der 
Zelle kommt, sondern die Zelle einfach schrumpft und die Dendriten durch 
Schlangelung diese Schrumpfung erweisen. lch nannte das Koagulationsnekrose, 
auch solche Veranderungen sind von den verschiedensten Autoren gesehen 
worden. 

BETRAND und BOGAERT sprechen direkt in zwei Fallen von pathologischen 
Veranderungen von senilem Typus, SODERBERGH und SJOVALL von vorzeitigem 
Altern. lch habe das auch mit NAKAMURA gesehen. Dnd schlieBlich gibt es 
auch eine von allen Autoren anerkannte Zelldegeneration, bei welcher die Dege­
neration von der Peripherie aus erfolgt und zentralwarts vorwarts schreitet, 
wie sie nach SCHAFFER fUr endogene Prozesse charakteristisch sein soIl. 

Es ware aber verfehlt zu glauben, daB wir nur diese genannten Verande­
rungen an den Ganglienzellen finden. Es kommen auch schwere Degenerationen 
vor und Formen, die sich eigentlich nicht einordnen lassen (wabige Degene­
ration SCHOTZKY, albuminoide Degeneration, Aufblahung der Nervenzellen, 
Dendriten und Zellkerne abweichend von der gewohnlichen Chromatolyse OR­
ZECHOWSKY und FREYOWNA). Auffallend selten ist die axonale Degeneration 
in ihrer klassischen Auspragung (LEHOTZKY, NAKAMURA), die eigentlich meist 
nicht in den Vorderhornzellen sondern in den angrenzenden Gebieten anzutreffen 
ist, wie dies auch schon den alteren Autoren wie SPILLER, DERCUM und HOLMES 
bekannt war. Letzterer meint, daB hauptsachlich die akuten FaIle solche 
Degenerationen zeigen. Vielleicht driickt man das besser so aus, daB dort, 
wo der ProzeB noch mehr akuten Charakter besitzt, dies auch in den Ganglien­
zellschiidigungen zum Ausdruck kommt. Auch BOGAERT spricht davon, daB der 
Ablauf gewohnlich den Charakter der Zelldegeneration bestimmt. 

Auch die Fibrillen zeigen Veranderungen, obwohl eigentlich eine gewisse 
Resistenz der Fibrillen kenntlich ist (D'ANTONA). Mit NAKAMURA sah ich be­
sonders Verbackungen der Fibrillen, kornchenformige Auflosung in der Zelle. 
Sehr wesentlich erscheinen mir die Befunde von TESTA, der gefunden hat, 
daB das von DONAGGIO beschriebene kissenfOrmige perinucleare Neurofibrillen­
netz auch bei myelogener Muskelatrophie schwinden kann. 

Von groBter Bedeutung ist die Lokalisation des Prozesses. Wir konnen 
hier die Medulla spinalis und die Medulla oblongata hzw. deren adaquate Zellen 
im Briickengebiet und im Mittelhirn gleichzeitig betrachten. Da zeigt sich, daB 
eigentlich die groBen Zellen am meisten getroffen sind. Demzufolge finden wir 
sowohl die Zellen des Vorderhorns des Riickenmarks, und zwar hauptsachlich 
in den Anschwellungen sowie in den motorischen Zentren des Hirnstamms 
affiziert. Zunachst ist es die Halsanschwellung oder in Fallen von bulbarem Beginn 
gewohnlich der Hypoglossuskern, der betroffen erscheint. Dnd wenn man die 
Zellgruppen am Riickenmark genauer untersucht, die affiziert sind, wie dies 
BETRAND und BOGAERT, NAKAMURA, OTTONELLO besonders hervorheben, so sind 
es zunachst die lateralen Zellgruppen, die erkranken und von den medialen 
als erste die dorsomediale. Man muG aber, besonders wenn es sich urn Zell-
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ausfiHle handelt, hier sehr vorsichtig sein, weil wie ich das mit TSIMINAKIS 
zeigen konnte, oft aufeinanderfolgende Schnitte ein ganz anderes Zellbild er­
kennen lieBen, was die Zahl der Zellen anlangt. Man wlirde mitunter glauben, 
daB an diesen absolut normalen Schnitten sehr wesentliche Ausfii,lle in einzelnen 
Gruppen vorhanden sind, was darauf zu beziehen ist, daB die Zellen mehr rosen­
kranzformige Anordnung zeigen. Bei den pseudopolyneuritischen Form sitzt der 
ProzeB in den unteren Partien des Riickenmarkes. Aber auch die nichtmoto­
rischen groBen Zellen leiden besonders in der Medulla oblongata, wie das HELFAND 
erst kiirzlich zeigen konnte. 

Auffallend ist die Haufig­
keit, mit welcher man in 
friiheren Zeiten die CLARKE­
sche Saule ergriffen fand. Ich 
konnte damals schon GOM­
BA ULT , OPPENHEIM , PAL, 
SARBO,PARROT,JOUKOWSKY, 
MIURA, MEDEA anfiihren. Von 
neueren sind es GORDON, 
ORZECHOWSKI und FREYOW­
NA, NAKAMURA, KEN KURE, 
OTTONELLO. BOGAERT macht 
mit Recht darauf aufmerk­
sam, wie dies SCHACHERL 
schon vor vielen J ahren ge­
zeigt hat, daB die CLARKE­
schen Saulen normalerweise 
oft den Eindruck der axo­
nalen Degenerationen hervor­
rufen. BERTRAND - BOGAERT 
konnten nur in 5 von ihren 
19 Fallen Degenerationen der 
CLARKEschen Saule nachwei­
sen, die sie allerdings als nicht 
diskutabel auffassen; gegen 
dieseAuffassung spricht allein 
der Umstand, daB sich auch 
Degenerationen der aus den 
genannten Zellen stammen­
den Fasern finden. 
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Abb. 5. Degeneration der CLARKEschen Saule. 
(Nach NAKAMURA.) 

Die Mittelzellen haben PHILIPE und GUILLAIN sowie HOLMES affiziert gefunden, 
die Seitenhornzellen schon PROBST und TOOTH-KoRNER. Man wlirde diesen 
Dingen vielleicht heute weniger Aufmerksamkeit schenken, wenn nicht durch 
Untersuchungen von KENKuRE der EinfluB des Sympathicus und Parasympa­
thicus auf die Muskelatrophie besonders betont worden ware. Man muB deshalb 
die Befunde von ORZECHOWSKI und FREYOWNA hier hervorheben, welche 
neben dem Seitenhorn auch Zellen in der Substantia gelatinosa degeneriert 
gefunden haben, wie iibrigens auch andere Autoren (KENKuRE und OKINATZA, 
KAWAGUZI und SHIBA). Man darf nie vergessen, daB bei einem so eigenartigen 
chronischen ProzeB, wie es die nuclearen Amyotrophien inklusive der amyo­
trophischen Lateralsklerose sind, sehr haufig Komplikationen auftreten, besonders 
terminal, die uns die akuten Degenerationen gewisser Zellformen erklaren konnen. 
Selbst Hinterhornzellen wurden von OPPENHEIM degeneriert gefunden, in neuerer 
Zeit auch BURNAZJAN und HASSIN, Zellen der LISSAuERschen Randzone von 
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PENATO und PANEGROSSI. Auch NAKAMURA und PEKELSKI finden eine Disse­
mination des Prozesses in den verschiedensten Zellgruppen. Man kann demnach 
BETRAND und BOGAERT nicht beistimmen, wenn sie anfiihren, daB es sich bei 
diesen Expansionsprozessen wohl nur urn Zufallsbefunde handeln kann, die fUr 
den KrankheitsprozeB an sich bedeutungslos sind. Bedeutungslos erscheinen 
solche Lasionen nicht einmal fiir das klinische Bild (Sensibilitatsstorungen). 
Auch muB man besonders mit Riicksicht auf die Annahmen SCHAFFERS und 
seiner Schule (LEHOTZKY, HEcHsT, V. SZANTHA) auf diese Verhaltnisse be­
sonders Riicksicht nehmen. 

Sehr wesentlich ist, daB, wie ich schon erwahnt habe, bei den kindlichen 
Formen der Atrophie die Lipodystrophie fehIt und die einfache Atrophie der 
Zellen besonders hervortritt. Gerade in diesen Fallen ist hier immer die Ahn­
lichkeit mit den senilen Involutionsprozessen ins Auge fallend. Umgekehrt 
kann man in den Fallen, die man als senile bezeichnet, eigentlich keinen Unter­
schied gegeniiber den klassischen finden. BERTRAND und BOGAERT heben 
sogar ausdriicklich hervor, daB in ihren Fallen das ALzHEIMERsche Fibrillennetz 
gefehlt batte. 

Es erhebt sich nun die Frage, in welcher Weise diese Art der Zellveranderungen 
im Hirnstamm Riickenmark zu erklaren ware. 

MARINESCO hat sich iiber den physikochemischen ProzeB zu auBern ver­
sucht, indem er eine relative Storung der Oxydase im Sinne der Verminderung 
feststellen konnte. Er meint, daB ein physikochemischer Gleichgewichtszustand 
in den Zellen bestehen miisse und daB Schwellung und Schrumpfung Ausdruck 
fermentativer Veranderungen seien. Selbstverstandlich sei auch die Permeabi­
litat der Zellmembran von Wichtigkeit. Vielleicht handelt es sich urn ver­
whiedene oxydierende und auch hydrolysierende Fermente, welche die Zell­
veranderung bedingen. Jedenfalls sei die Veranderung Resultat eines primaren 
Prozesses in der Ganglienzelle. Dieser letztere Satz ist eigentlich das wesent­
liche. Gegen die vielfach geauBerte Meinung, daB es sich urn Abiotrophie handle, 
mochte ich entschieden Stellung nehmen; dazu sind die Zellveranderungen 
doch zu vielgestaltig und erweisen selbst bei der Lipodystrophie den degenera­
tiven Charakter. Primar mochte ich aber nicht im Sinne von endogen meinen, 
nur in dem Sinne, daB die Zelldegeneration meist jener der Fasern vorangeht, 
keinesfalls aber immer. 

In der Medulla oblongata ist - und darin stimmen auch die neueren Autoren 
iiberein (BUSCHER, BETRAND und BOGAERT, OTTONELLO, HELFAND) - der 
Hypoglossuskern, der am haufigsten betroffene Kern. Es ist interessant, daB 
wie das CAssmER zuerst betonte, zuerst die spinalsten Teile am intensivsten er­
griffen sind, gelegentlich aber kommt auch das umgekehrte vor (REMAK), wie 
das ja aus der Entwicklung der Krankheit ersichtlich ist. Trotzdem man heute 
weiB, daB der ROLLERsche Kern mit dem Hypoglossus nichts zu tun habe, 
wurde er doch von einer Reihe von Autoren (alteren OPPENHEIM, PUSCARIU­
LAMBRIOR), neueren BETRAND und BOGAERT) affiziert gefunden. DaB auch der 
motorische Vaguskern haufig degeneriert ist, und zwar der ventrale - N. 
ambiguus - war schon den alteren Autoren bekannt (OPPENHEIM, DUVAL und 
RAYMOND, TURNER und BULLOCK, CAssmER, PROBST, COLLINS, SPILLER, 
CYHLARZ-MARBURG, ROSSI und Roussy, HOLMES). Auch in den Fallen von 
SODERBERG und SJOVALL und von HELFAND ist Ahnliches beschrieben worden. 
BETRAND-BoGAERT meinen, daB der dorsale Vaguskern mehr betroffen ist als 
der Ambiguus. Auch altere Autoren - ich nenne nur REMAK, FREUND, DERCUM 
und SPILLER, COLLINS, CYHLARZ und MARBURG, PUSCARIU und LAMBRIOR, 
KRONTHAL - haben ihn gleichfalls affiziert gefunden. Doch ist er in der 
Mehrzahl der FaIle frei, wie das bereits HOLMES ausgefiihrt hat, ganz analog 
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der spinalen Glossopharyngeuswurzel, die aber auch von BERTRAND und 
BOGAERT in ihren Zellen affiziert gesehen wurde. Auffallig ist, daB auch der 
Accessorius mitunter ergriffen erscheint. 

Der Facialis ist - worin ich mit BERTAND und BOGAERT libereinstimme -
verhaltnismaBig selten betroffen (BURNAZIAN, TANTURRI) und wenn, so ist die 
Veranderung eine verhaltnismaBig geringfUgige. Den klinischen Erscheinungen 
gemaB, sind hier die ventralen lateralen Zellen (HOLMES) gewohnlich schwerer 
affiziert, nach OPPENHEIM und REMAN: die distalen. 

Ahnlich dem Facialis verhalt sich der motorische Trigeminuskern, dem in 
neuerer Zeit wenig Aufmerksamkeit geschenkt wurde. Doch findet ihn HOLMES 
in 5 von 10 Fallen der amyotrophischen Lateralsklerose ergriffen, ahnlich PROBST, 
CAssmER, PUSCARIU und LAMBRIOR, ROSSI und Roussy, BURNAZIAN. Man 
muB jedenfalls zugeben, daB dieser Kern genau so haufig ergriffen sein kann 
wie der Facialis. 

Leider sind die Obduktionsbefunde absolut sichergestellter reiner Ophthalmo­
plegien auffallend selten. Es sind aIle motorischen Kerne ergriffen, von dem 
Oculomotorius scheinbar der laterale Kern mehr als der EDINGER-WESTPHAL­
sche (CAssmER; CAssmER und SCHIFF). Es ist interessant, daB auch bei der 
amyotrophischen Lateralsklerose, wie schon frUher PAL, SCHUSTER, HOCHE, 
ROSSI und Roussy, neuerdings BOGAERT und FUNFGELD akute Veranderungen 
in den Augenmuskelkernen gefunden haben. 

DaB aber bei den nuclearen Amyotrophien, besonders aber der amyotro­
phischen Lateralsklerose, der ProzeB liber die motorischen Kerne hinausgehen 
kann, beweisen mir vor allem die Untersuchungen von HELFAND. Zunachst 
sind es wiederum die groBen Zellen der retikulierten Substanz. Aber auch die 
kleinen Zellen konnen, wie BETRAND und BOGAERT zeigen konnten, ergriffen 
sein. Es wird deshalb nicht wunder nehmen, daB man auch einmal die sen­
siblen Nerven der Medulla oblongata und der Brlicke ergriffen findet und hier 
ist es, wie HOLMES zeigen konnte und BETRAND und BOGAERT es bestatigten, 
hauptsachlich das Kerngebiet des Vestibularis (DEITERsscher Kern), der affiziert 
erscheint, wahrend dies ffu den N. intercalatus kaum gilt. 

Ahnlich wie die Veranderungen des Rlickenmarks sich schonmakroskopisch zum 
Ausdruck bringen, kann man ein Gleiches auch im Gehirn sehen (Abb. 6); und zwar 
bemerkt man, wie schon KAHLER und PICK zeigen konnten und auch die neueren 
Autoren, wie BUSCHER, WENDEROWIC und NIKITIN, TRETJAKOFF und AMORIN, 
FUNFGELD, lLBERG, OTTONELLO, BERTRAND und BOGAERT, WOHFAHRT schlieBlich 
NAKAMURA und ich selbst, in einer ganzen Reihe von Fallen eine Verschmachtigung 
im Gebiete der vorderen Zentralwindung. Auffallenderweise ist dies meist nur 
ganz dorsal und im Lobulus paracentralis deutlich ausgesprochen. BETRAND 
und BOGAERT meinen, daB auch die hintere Zentralwindung mitergriffen sein kann. 
Nun laBt sich ungemein leicht feststellen, daB die Ausbreitung der motorischen 
Region nicht immer die gleiche ist, sondern mitunter sich liber die V orderflache 
der hinteren Zentralwindung erstreckt, was die genannte Atrophie erklaren wfude. 

Was nun die Degeneration der Pyramidenzellen anlangt, so ist auch das kein 
Neuerwerb in der Pathologie der Erkrankung. KOJEWNIKOFF, CHARCOT und 
MARIE, SPILLER, DERCUM, MARINESCO, PROBST, SARBO, MOTT und TRETGOLD 
haben sie ebenso gefunden wie ROSSI und Roussy, HOLMES, CAMPBELL, 
JANSSENS. Aber es war ein besonderer Verdienst SCHRODERS diese Verande­
rungen in der Hirnrinde genauer erfaBt und untersucht zu haben, inwieweit 
diese Veranderungen sich mit jenen identifizieren, welche man bei sekundaren 
Degenerationen der Pyramidenbahn findet. 

Von neueren Autoren seien MONTANARO, PANEGROSSI, MATZDORF, MEYER, 
SODERBERGH und SJOVALL, A. JAKOB, BUSCHER genannt. Auch FUNFGELD, 
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GERBER und NA VILLE, MUNDIE und WARNER, BETRAND und BOGAERT und 
OTTONELLO, WOHLFAHRT, HECHST, V. SZANTHA und NAKAMURA, sowie ich selbst 
mit NAITO haben zu dieser Frage Stellung genommen. Es war schon frUber 
bekannt, daB der ProzeB sich keineswegs auf die BETzschen Zellen beschrankt, 
sondern daB auch tiber dieses Gebiet hinaus, besonders die dritte Schichte er­
griffen ist. Aber es sind immer die gri::iBeren Elemente, die leiden. Hier ist aIler­
dings ein so spezifischer Charakter der Veranderung, wie wir das im Rtickenmark 
gesehen haben, nicht zu erkennen, obwohl unleugbar auch hier die lipodystro­
phische Degeneration im Vordergrund steht. Aber man kann doch eher als 
im Rtickenmark Veranderungen erkennen, die mitunter denen der schweren 

Abb.6. Atropie der motoriscben Hirnrinde. (NAKAMURA, Fall III.) 

Degeneration NISSLS gleichen. Man kann auch Vakuolenbildungen sehen, staub­
fi::irmigen Zerfall der Tigroide, wobei gleichzeitig der Kern eine Lysis und Rhexis 
aufweist. Auch Blahungen der Dendriten sind zu finden (s. die oben erwahnten 
Autoren). Auch BERTRAND und BOGAERT bemerken, daB akute Chromatolyse 
selten, die lipodystrophische Degeneration bei subakuten, die atrophische 
Sklerose NISSLS bei chronischen Prozessen zu finden sei . Die FibriIlenbilder 
sind analog jenen der Rtickenmarkszellen. 

Was nun die Ausdehnung des Prozesses anlangt, so stammen die genauesten 
Angaben von BOGAERT. In 10 Fallen hat er fast immer diffuse Veranderungen 
gefunden. In der Halfte der FaIle war der frontale und prazentrale Abschnitt 
ergriffen. Die linke Hemisphare war starker affiziert als die rechte. Auch er 
betont, daB die dritte Schichte empfindlicher reagiert als die ftinfte. Die agranu­
lare Frontalrinde war in 7 von 9 Fallen ergriffen. Ich will hier nur kurz erwahnen, 
daB er dreimal die dritte Schichte allein, viermal die zweite und dritte Schichte, 
dreimal die dritte und ftinfte Schichte ergriffen fand. Etwas haufiger war die 
rein motorische Zone ergriffen, wobei am haufigsten die dritte und ftinfte Schichte 
affiziert waren. Die postzentrale Windung war fiinfmal, der Parietallappen 
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einmal, der Temporallappen dreimal, auch der Occipitallappen war in 3 Fallen 
verandert. Ja sogar die Regio hippocampi zeigte sich verandert. Dieser Um­
stand allein sprache, wie BOGAERT meint, dafiir, daB es sich nicht um eine 
Systemerkrankung handeln konne. Auch WECHSLER und DAVISON finden 
Schadigungen der frontalen und temporalen Rinde (psychische Storungen). 
Zum Unterschied davon betont z. B. FUNFGELD, daB die Grenze der patho­
logischen Veranderungen gegeniiber der hinteren Zentralwindung eine scharfe 
sei, wahrend nach vorne hin sich eher ein "Obergang zeige. Das deckt sich ja 
auch mit den schon von SCHRODER gemachten Beobachtungen aus dem Jahre 
1910 und stimmt auch mit dem iiberein, was ich in diesen Fallen gesehen habe. 
Selbst WOHLFAHRT findet nach vorne zu keine so absolut scharfen Grenzen 
wie caudal. So scharfe Grenzen, wie sie HECHST und v. SANTHA jedoch angeben, 
laseen sich wohl selten finden (Genaueres dariiber bei OTTONELLO, BERTRAND­
und BOGAERT und WOHLFAHRT). 

Man muB jedoch hier noch eines hinzufiigen. Aus der Mehrzahl der Beob­
achtungen geht nicht hervor, in welch en Teilen der ProzeB am weitesten vor­
geschritten ist. Man kann hier genau wie im Riickenmark erkennen, daB die 
groBen Zellen vorwiegend betroffen sind, die kleineren kaum. Und man muB 
zugeben, daB in allererster Linie das motorische Gebiet am meisten ergriffen 
ist. Der ProzeB ist nach WOHLFAHRT auf die Area gigantopoyramidalis be­
schrankt, zeigt aber hier bedeutende Schwankungen betreffs Intensitat und 
laminare Ausbreitung. Von einzelnen Autoren (z. B. BOGAERT und BERTRAND, 
SODERBERGH und SJOVALL) wird auch iiber acellulare Plaques im Sinne von 
VOGT berichtet, die ja einen anderen Entstehungsmodus haben. Ich glaube 
kaum, daB man hier das Recht hat, von solchen Plaques zu sprechen. Die 
Degeneration der Zellen ist keine gleichmaBige, sondern befiillt immer nur 
bestimmte ZelIgruppen, so daB wir eben nur in weit vorgeschrittenen Fallen 
einen kompletten Zellausfall finden, in Friihfallen aber immer nur einzelne 
Gruppen von Zellen ausgefallen sind. 

Ob es richtig ist, daB je chronischer der ProzeB, desto mehr die Rinde er­
griffen wird, wie das HOLMES meint, ist nach meinen eigenen Erfahrungen nur 
bis zu einem gewissen Grad zutreffend. Denn es gibt auch FaIle von verhalt­
nismaBig kurzer Dauer mit schweren Rindenveranderungen. 

Auch die Stammganglien zeigen gelegentlich Veranderungen, ebenso der 
Thalamus und die Regio subthalamica. PILCZ war wohl der erste, der hierauf 
aufmerksam machte, ebenso JOUKOVSKY. Von neueren sind BERTRAND und 
BOGAERT, BUSCHER, MATZDORF, PATRIKIOS, TRETJAKOFF und AMORIN, SODER­
BERGH und SJOVALL, WECHSLER und DAVISON zu erwahnen; wahrend ROSSI 
und Roussys FaIle nicht erkennen lassen, wie tiefgehend die Usionen sind, 
sprechen SODERBERGH und SJOVALL von agranularen Plaques. PATRIKIOS hat 
in 4 von 5 Fallen Veranderungen im Globus pallidus gesehen, davon in zweien 
typische Kornchenzellen gefunden. 

Das zweite Element, das leidet, sind die Nervenfasern. Hier haben wir die 
typische Wurzeldegeneration, wie sie aIle die genannten Autoren beschrieben 
haben. Man kann nicht sagen, daB es sich hier um eine primare Wurzel- und 
sekundare Zelldegeneration handelt, denn wenn man die Wurzel untersucht, 
sieht man deutlich der Zelldegeneration parallel gehende Veranderungen. Es 
ist allerdings behauptet worden (HOCHE z. B.), daB isolierte Wurzelverande­
rungen auch ohne Zelldegeneration vorkommen konnen. Wenn man aber weiB, 
daB in jeder Wurzel immer einzelne Fasern auch normalerweise zugrunde gehen, 
so wird man diesem Befund weniger Bedeutung beilegen. MARINESCO faBt 
diesen ProzeB in den Nervenfasern als autolytischen auf. Ob die FaIle von 
KRONTHAL, TOOTH und TURNER, die gleichfalls Wurzeldegeneration beschrieben 
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haben, in gleicher Weise aufzufassen sind, wie jener von HOCHE, ist wohl nicht 
sicherzustellen, da es sich um FaIle handelt, die nicht mit neueren Methoden 
untersucht sind. Der Umstand, daB KEN KURE und seine Mitarbeiter die feinen 
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Abb. 7. MARCHI·Praparat eines frischen, kurzdauern· 
den Falles von amyotrophischer Lateraisklerose. 

Degeneration im Pyramidenareaie. 

Fasern in den Vorderwurzeln intakt 
fanden (auch HECHST, parasym­
patische), beweist nichts fUr das 
Erhaltenbleiben einer bestimmten 
Fasergruppe. Es konnte sich hier 
ebenso um atrophierende Fasern 
handeln als um antidrome. Jeden­
falls nehmen die neueren Autoren 
von diesen Dingen keine N otiz 
mehl' und berichten aIle nur von 
einer Verminderung der Wurzel­
fasern, einer Verdiinnung, mitunter 
Schwellung und knotigem Zerfall 
der Markscheide sowie Ersatz des 
ausgefallenen Gewebes. Der Um. 
stand, daB ja nicht immer aIle 
Zellen eines V orderhornabschnittes 
getroffen sind, laBt immer noch 
einzelne Nervenfasern in der Wurzel 
intakt erscheinen. Auch die hinteren 

Wurzeln werden gelegentlich affiziert gefunden (siehe bei OTTONELLO). Auf­
fallend wenig affiziert sind die peripheren Nerven. Hier wird nur, wie besonders 

Abb. 8. WEIGERT·Pritparat eines aiten (langdauernden) Falles von amyotrophischer Lateraisklerose. 
Faserverarmung der Vorderhtirner. Vorderseitenstrange und Pyramidenareaie. 

MARGULIS, BERTRAND und BOGAERT betonen, eine gewisse Verdiinnung und 
Markarmut gefunden, aber eigentlich keine ausgiebigere Degeneration. 

Wesentlich interessanter sind die Untersuchungen liber die Degenerationen 
der Strangsysteme, besonders jene der Pyramidenbahn bei der amyotrophischen 
Lateralsklerose (Abb. 7). Trotz aller Bemiihungen ist man heute noch nicht in der 
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Lage, sich iiber das Wesen und die Bedeutung dieser Affektion zu auBern. Wenn 
man namlich alte Falle im Riickenmark (Abb. 8) und in der Hirnrinde untersucht, 
so fallt auf, daB hier eine gewisse Disproportion in der Intensitat der Degeneration 
besteht. Im Riickenmark ist sie ausgedehnt, in der GroBhirnrinde oft kaum 
zu bemerken. Es ist leicht verstandlich, wenn man bedenkt, daB das System 
im Riickenmark geschlossen ist, in der Hirnrinde facherformig auseinander­
strahlt. Des weiteren sind die Untersuchungen in der Mehrzahl der Falle nur 
nach WEIGERT vorgenommen worden, was dahin gefiihrt hat, daB die Pyra­
midendegeneration nur bis zu einer gewissen Hohe verfolgt werden konnte. 
Untersucht man aberauch Falle nach MARCHI, so kann man in der Mehrzahl 
derselben die Veranderungen bis in 
die Rindehinein verfolgen (Abb. 9). 
Mit NAITO und NAKAMURA habe 
ich gesehen, daB nicht nur die 
Radiarfasern in den erkrankten 
Gebieten auch nach WEIGERT be­
troffen sein konnen, sondern auch 
die Tangentialfasern sowie die 
super- und interradiaren Flecht­
werke, und daB dieser Zerfall offen­
bar ein eminent chronischer ist, 
da ibm nur sehr wenig Fettkorn­
chenzellen entsprechen. Dagegen 
sind freie Fetttropfchen haufiger 
im Gewebe zu finden. Diese Dege­
neration der Pyramidenbahn bis 
zur Rinde haben KOJEWNIKOW, 
STRUMPELL, LEMNALM,LUMBROSO, 
HOCHE, PROBST, SPILLER, NONNE, 
MOTT und TRETGOLD, CZYHLARZ 
und MARBURG, SARBO, MEDEA, 
CAMPBELL, ROSSI und Roussy, 
HOLMES schon friiher beschrieben 
und die neueren Autoren (siehe 
bei BERTRAND und BOGAERT und 
OTTONELLO, HECHST, V . SANTHA, 
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Abb. 9. Degenera tion (MARCHI) von Pyramidenfasern 
der Rinde. 

WOHLFAHRT) haben das bestatigt. Besonders bemiiht um die Verbreitung der 
Faserdegeneration bei der amyotrophischen Lateralsklerose haben sich WENDE­
ROYlO und NIKITIN indem sie zeigen konnten, daB sowohl die Projektions- als 
auch Assoziations- und Balkenfasern degeneriert waren. BOGAERT hat gefunden, 
daB die Fasern in den vorderen Rindenabschnitten bis zur ROLANDOSchen 
Furche besonders geschadigt waren. Er hat nur zweimal im Temporallappen 
und hinter dem Sulcus Veranderungen gefunden und meinte, daB die Radiar­
fasern gegeniiber den Tangentialfasern resistenter seien. MARIE, BOUTTIER und 
BERTRAND, die gleichfalls die Rinde degeneriert fanden , konnten im Gegensatz 
zu NAITO zahlreiche Kornchenzellen nachweisen, wie iibrigens auch andere 
Autoren. 

Man kann nun die Pyramidenfasern, wie das WENDEROVIO und NIKITIN 
getan haben, durch das Centrum ovale in die Kapsel verfolgen, wo dieselben 
besonders von MARIE, BOUTTIER und BERTRAND genauestens beschrieben werden. 
BERTRAND und BOGAERT sahen aber neben diesen durch Kornchenzellen mar­
kierten Lasionen im Knie und vorderen Abschnitt des hinteren Schenkels der 
inneren Kapsel auch solche im vorderen Schenkel derselben. Doch war es 
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fraglich, ob hier degenerative Veranderungen vorlagen. Auch der Pedunculus 
und die Brucke zeigt deutlich den Zellausfall der Pyramidenbahn, besonders 
schon in einem Fall von OTTONELLO. Hier und in der Medulla oblongata, wo 
die Fasern mehr geschlossen liegen, laBt sich auch an WEIGERT-Praparaten 
die Degeneration sehr schon nachweisen. Doch meinen die einen der Autoren 
(BERTRAND-BoGAERT), daB hier das Pyramidenareal durch die Degeneration 
uberschritten sei, wahrend andere glauben, daB nur dieses Areal allein betroffen 
werde (HECHST und SANTHA). 

Das gleiche gilt natiirlich fur das Ruckenmark. Nur ist es auffallig, daB hier 
entschieden die Seitenstrange haufiger betroffen sind als die Vorderstrange, aber 
daB letztere gleichfalls in einer ganzen Anzahl von Fallen auch schon an WEIGERT­
Praparaten deutlich als degeneriert erkannt werden konnen (Abb. 10). Wie ich 

Abb. 10. Degenerationen der Pyramiden (Kiirnchenzellen) lmd 
Vorderseitenstrange in einem alten (langdauernden) Fall von 

amyotrophischer Lateralsklerose. 

schon eingangs erwahnte, 
zeigt die Form des Rucken­
marks gegenuber der Norm 
Veranderungen im Sinne 
eines gewissen Infantilismus. 
Es erscheint aber auch eine 
Anomalie der Pyramiden­
bahn hier haufiger vorzu­
kommen. Das ist das trber­
wiegen eines Pyramiden­
vorderstranges und die ge­
ringere Entwicklung des 
kontralateralen Seitenstran­
ges. Bei genauerer Beob­
achtung solcher FaIle (z. B. 
OTTONELLO, PEKELSKY) 
kann man jedoch wahr­
nehmen, daB entweder auf 
der kontralateralen Seite des 

Pyramidenseitenstranges 
sich eine Furche findet oder 

aber die ganze Riickenmarkshalfte kleiner erscheint, was wohl nur darauf zu 
beziehen ist ,daB hier Vorder- und Seitenstrang vikariieren. Der Umstand, 
daB die Pyramidendegeneration sich nicht immer genau an das Pyramidenareal 
halt, sondern uber dieses hinausgeht - Areale suppIementaire - ist vielleicht 
im gleichen Sinn zu deuten. 

Sicher ist, was BOGAERT am besten zum Ausdruck bringt, daB die Pyramiden­
degeneration im Rindengebiet bis zur Kapsel geringfugiger erscheint als von 
der Kapsel spinalwarts. Ja es gibt Falle, wo die Faserdegeneration der Rinde, 
die affiziert ist, nicht erreicht (WOHLFAHRT u. v. a.) oder uberhaupt trotz Rinden­
affektion zu fehlen scheint. Man kommt also nicht uber die Tatsache hinweg, 
daB die Pyramidendegeneration im Ruckenmark meist eine starkere ist als 
im Gehirn, besonders in der Hirnrinde und im Ruckenmark sich gewohnlich 
auch als alteren ProzeB gegenuber jenem des Gehirns erkennen laBt, wobei 
bemerkt sei, daB eine Differenz im histologischen Bild gegenuber der sekundaren 
Degeneration nicht vorliegt (Kornchenzellen) . Allerdings spricht dagegen die 
Anschauung DONAGGIOS, der den fragmentaren Zerfall der Nervenfasern als 
Ausdruck primarer Degeneration ansieht und die gelegentlich vorkommende 
sekundare auf ein Zugrundegehen von Axonen bezieht. 

trberhaupt ist man sich nicht klar uber das Wesen dieser Degeneration. 
SCHLESINGER hat gemeint, daB die Degeneration an der Beruhrungsstelle der 
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beiden Neurone beginnt oder - urn mit STRUMPELL zu sprechen - am Ende 
des Neurons, wo der trophische EinfluB der Mutterzelle am geringsten ist. Es 
erscheint mir nach meinen neueren Erfahrungen fast sicher, daB die Pyramiden­
degeneration sich immer bis zur Hirnrinde verfolgen laBt. Aber die Frage, 
ob sie auch in der Hirnrinde beginnt, wie das LEHOTZKY und mit ihm HECHST 
und v. SANTHA, neuerdings besonders WOHLFAHRT ablehnt, ist nicht so einfach 
zu 16sen. Vielleicht, ja sogar sicher, kommt beides vor, eine sekundare Dege­
neration der Pyramidenbahn nach Zellschadigung und eine die unabhangig 
von der Zellschadigung in tieferen Ebenen beginnt. Wir miiBten im ersten FaIle 
eine ausgiebige Degeneration der Ganglienzellen finden und das ist wohl nicht 
iiberall der Fall. Es mehren sich deshalb die Stimmen, die behaupten, der ProzeB 
der Pyramidendegeneration sei ein selbstandiger, d. h. konne an irgend einem 
Punkt, wo der ProzeB der amyotrophischen Lateralsklerose eben einsetzt, be­
ginnen. Das hat zuletzt wohl PEKELSKY zum Ausdruck gebracht. Man konnte 
auch anfiihren, daB TESTA gezeigt hat, wie die pericellularen Nervenkissen von 
DONNAGIO bei der amyotrophischm Lateralsklerose zugrunde gehen und dadurch 
moglicherweise die Pyramidenfasern getroffen werden, die dann von der Peri­
pherie aus retrograd degenerieren werden. Andererseits darf man nicht ver­
gessen, daB es sicher FaIle gibt, in denen der ProzeB in der Hirnrinde beginnt, 
der Zellausfall ein solcher ist, daB die Pyramidenbahnen sekundar ergriffen 
werden, d. h. primare Zelldegeneration, sekundare Pyramidendegeneration im 
Sinne der oben angefiihrten ungarischen Autoren. 

Der Ansicht von BERTRAND und BOGAERT, die wie die alteren Autoren ein 
Schaltneuron zwischen den beiden motorischen N euronen annehmen und die 
Pyramidendegeneration als transneuronale bezeichnen, kann ich nicht bei­
stimmen. Diese transneuronale Affektion bestiinde in der gleichzeitigen Affektion 
zweier oder mehrerer Neurone, die normalerweise an einem bestimmten 
funktioneIlen Punkt angreifen. Also Pyramidenneuron, peripheres Neuron und 
Schaltneuron. 

Es ist nun die Frage, ob tatsachlich FaIle existieren mit Pyramidendegene­
ration ohne gleichzeitige Zellschadigung der Hirnrinde. lch habe friiher die 
FaIle von SPILLER, MOTT und TRETGOLD, MEDEA, CZYHLARZ und MARBURG 
als Beweis angefiihrt, muB aber gestehen, daB ich bei Durchsicht neuerer FaIle 
immer bei bestehender Pyramidendegeneration auch eine weitgehende ZeIl­
degeneration in der Rinde gefunden habe. HOLMES sucht fiir das Fehlen der 
Zelldegeneration die raschere Evolution des Prozesses verantwortlich zu machen. 
Andererseits kann man auch langdauernde Falle sehen, bei denen eine Pyra­
midendegeneration kaum ausgesprochen ist (SENATOR und WOLFF, PmLIPPE 
und GUILLAIN, PARROT, HECHST). 

lch meine also, daB die Pyramidendegenerationen nicht einheitlich zu er­
klaren sind. Es gibt sekundare nach Zelldegeneration und retrograde nach 
direkter Pyramidenschiidigung; vielleicht auch solche durch Schiidigung an 
der Synaps, was ja auch zu retrograder Degeneration fiihrt, nur zu sehr langsamer 
und weit weniger intensiver. DaB die Pyramidenbahndegeneration auch mitunter 
asymmetrisch sein kann (MARIE, BOUTTIER und BERTRAND) ist bekannt (hemi­
plegische Formen), wobei jedoch die Vorderhorndegeneration symmetrisch ist. 

DaB es sich tatsachlich bei den Faserdegenerationen urn sekundare handeln 
kann, dafiir spricht wohl in allererster Linie auch der Umstand, daB der Balken 
affiziert ist. BERTRAND und BOGAERT meinen, daB dies in der Halfte der FaIle 
vorkommt: ANTON und PROBST, SPILLER und MOTT und TRETGOLD, ROSSI und 
Roussy; HOLMES, von neueren PATRIKIOS, erwahnen solche Veranderungen, 
wobei wohl nur die Rindenaffektion die Lokalisation bestimmt. 

Handbuch der Neuroiogie. XVI. 37 
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Ich habe schon erwahnt, daB auch Tangentialfasern, super- und inter­
radiares Flechtwerk affiziert sind (SARBO, NONNE, PROBST, CAMPBELL, selbst­
verstandlich auch die bereits genannten Autoren BERTRAND und BOGAERT, 
NAITO, NAKAMURA, WENDEROWIC und NIKITIN, OTTONELLO). 

Die corticothalamischen Fasern zeigen sich gleichfalls degeneriert, was 
besonders BOGAERT (fruher HOLMES) betont. Mir erscheint in dieser Hinsicht 
der Befund von PATRIKIOS besonders von Belang, da er bei seinen Pallidum­
affektionen sekundare Degenerationen zum Thalamus, Corpus subthalamicum 
und N. ruber verfolgen konnte. Damit allein ist zum Ausdruck gebracht, daB 
die Strangdegenerationen in erster Linie sekundare Degenerationen sind. 

Neben den genannten Bahnen sind im Ruckenmark nochandere Systeme 
betroffen. Von ihnen seien die Hinterstrange zuerst genannt, die ich seinerzeit 
mit CZYHLARZ schon aufzuklaren versuchte. Wir konnten drei Ursachen anfiihren: 
1. Lues oder Kombination mit Tabes (LEYDEN, HEKTOEN, LANNOIs, LEPINE, 
OLLIVIER und HALLIPRE, A. BERGER); 2. Degeneration von Strangzellen, die 
ihre Axone in die Hinterstrange entsenden (MARIE, SPILLER-DERCUM, SARBO, 
MOELJ); 3. vasculare Sklerose, wie sie im Senium oder prasenil eintritt (CHAR­
COT und MARIE, OPPENHEIM, SPILLER und DERCUM, BOTTICHER, CZYHLARZ und 
MARBURG). Betrachtet man aber den SCHUSTERschen Fall, wo eine, nur nach 
MARCHI nachweisbare Hinterstrangsaffektion bestand, dann wird man diese 
vielleicht auch gleich bewerten wie die V orderseitenstrangdegeneration und sie 
der Expansion des Prozesses zuschreiben. Von neueren Autoren haben MARGULIS 
und BERTRAND und BOGAERT, LEHOTZKY, SEMB, HASSIN, BURNAZJAN Ahnliches 
gefunden. Interessant ist eine isolierte Degeneration im kommaformigen Feld 
von SCHULTZE, die CATOLA, DAGNELIE und CAMBIER beschreiben und die meines 
Erachtens nur durch eine Zelldegeneration in den Hinterhornern zu erklaren ist. 
Auch Schleifendegeneration ist bekannt geworden (HOCHE, MURATOFF, PAL, 
BERTRAND und BOGAERT), sowie Degeneration der hinteren Wurzeln (LENMALM, 
ROVIGHI und MELOTTI, PANEGROSSI). 

Der Charakter aller dieser Degenerationen ist der gleiche. Langsam fort­
schreitendes Zerfallen der Marks cheiden , des Achsenzylinders, Auftreten von 
Kornchenzellen, Ersatz des zerfallenen Gewebes durch Glia sind die einzelnen 
Phasen des Prozesses. 

Der Umstand, daB die CLARKEsche Saule sehr oft betroffen wird, laBt es 
verstandlich erscheinen, daB auch die Kleinhirnseitenstrangbahn, der Tractus 
spinocerebellaris dorsalis und auch der ventralis betroffen sind. BERTRAND und 
BOGAERT fanden in 12 von 17 Fallen die spinocerebellaren Bahnen affiziert, 
den ventralen Strang haufiger als den dorsalen. In diesen Fallen ist auch das 
ganze Vorderseitenstranggebiet affiziert, was vielleicht die ventral haufigere 
Lasion erklaren konnte. Zum Unterschied von den Pyramidendegenerationen 
ist diese Degeneration gewohnlich eine viel weniger intensive, oft nur durch 
MARCHI nachweisbar. Diese anterolaterale Degeneration wird von BERTRAND 
und BOGAERT besonders hervorgehoben, die sie aber nicht im Sinne von STERN 
deuten, sondern im Sinne einer sekundaren Atrophie. Trotzdem lassen sich diese 
Degenerationen auch zentralwarts verfolgen, wie das schon PAL gesehen hat. 
Zu den alteren Autoren SARBO, JOUKOFSKY, MUNZER, HAENEL, PHILIPPE und 
GUILLAIN, PARROT, RAIMOND, AOYAMA, MIURA, MEDEA, ROSSI und Roussy, 
HOLMES komme~l die neueren JANSSENS, GERBER und NAVILLE, OTTONELLO, 
BURNAZJAN und Beobachtungen, die ich selbst mit meinen Schiilern machen 
konnte. 

In der Medulla oblongata ist auffallend, daB sich in einer ganzen Reihe von 
Fallen das hintere Langsbundel, der Fasciculus longitudinalis posterior degene­
riert findet. MURATOFF war der Erste, der es beschrieben hat. Von neueren 
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Autoren erwahne ich OTTONELLO (S. dort Literatur), BOGAERT, ILBERG. Es 
ist auffallig, daB gerade diese Degeneration ziemlich haufig ist und dadurch 
ein besonderes Interesse gewinnt, da wir ja jetzt wissen, daB auch der DEITERS­
sche Kern nicht gerade selten ergriffen ist, wir also hier wiederum eine sekundare 
Degeneration vor uns hatten. 

Wenn man noch hinzufiigt, daB, wie ich schon friiher erwahnte, auch im 
Thalamus und im Striopallidum Veranderungen gefunden wurden, ebenso in 
der Regio hypothalamica, daB demzufolge auch dort sekundare Degenerationen 
resultieren muBten, so hat man ungefahr das Ausbreitungsgebiet der amyo­
trophischen Lateralsklerose. 

Eine groBere Beachtung hat man in der letzten Zeit der Glia geschenkt, 
und zwar hauptsachlieh mit Riicksicht auf die besonders von SCHRODER gefundene 

Abb. 11. Partie aus dem Vorderhorn einer langrlauernden amyotrophischen Lateralsklerose (Hamalaun­
VAN GIESON), Vermehrung der Gliakerne im Vorderhorn. 

Tatsache, daB a,n Stelle der ausgefallenen Pyramidenzellen eine Schicht von 
Gliazellen getreten ist, die bis zu einem gewissen Grade einer inneren Korner­
schieht gleicht, wie sie im embryonalen Leben vorhanden ist. Es unterliegt 
aber gar keinem Zweifel, und aIle spateren Autoren haben sich dieser Meinung 
angesehlossen, daB es sich hier um eine kompensatorische Gliawucherung 
handelt und um niehts mehr als das. 

Es ist BERTRAND und BOGAERT, wie ich besonders aus den Untersuchungen 
mit NAKAMURA ersehen habe, vollstandig beizustimmen, daB der gliose ProzeB 
ganz unregelmaBig, einmal mehr die dritte, einmal mehr die fiinfte Sehicht 
betrifft oder gar diffus die Rinde befallt, je naeh der Degeneration der Zellen. 
Man kann aueh nicht, wie dies SCHRODER seinerzeit feststellte, finden, daB das 
faziolinguobraehiale Gebiet hier am meisten getroffen ist, sondern die Glia­
anreicherung ist eben dort zu finden, wo Zellen zugrunde gehen. Es ist mir auf­
gefallen, daB in manehen Gebieten, wo ~~e Zellen nur gruppenweise ausgefallen 
sind, die fibrose Glia mitunter pravaliert. Uberall aber kann man sicherstellen, daB 
die Glia lediglich kompensatorisch in Erseheinung tritt, nie aber primar (Abb. U) . 
Ich war friiher der Meinung, daB es sieh bei diesen gliOsen Veranderungen nie 
um protoplasmatisehe Gliazellen handle. Ieh habe aber jetzt in vielen Fallen 

37* 
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auch diese letzteren nachweisen konnen. Es handelt sich eben immer um das 
Stadium, in welchem die betreffende Region erkrankt ist. Je akuter, desto 
mehr auch die akute Reaktion der Glia. WOHLFAHRT, der sich die Deutung 
des von SCHRODER beschriebenen Kornerstreifens besonders angelegen sein 
lieB, findet, daB er durch Verschmelzung glioser Kerne in der 3. und 5. Schicht 
mit den Zellen der 4. Schicht zustande kommt. 

Auch die Mikroglia wird mitunter zum Ersatz herangezogen. Sehr schone 
Beispiele geben hierfiir ORZECHOWSKI und FREYOWNA sowie OTTONELLO. Ich 
mochte aber gerade diesen Dingen mit Rucksicht auf die neueren Forschungen 
uber die Glia besonders durch E. POLLAK keine so weittragende Bedeutung 
beimessen, als das mitunter geschieht. 

Einen zweiten Punkt mochte ich noch hervorheben. Ich habe deutlich in 
einer ganzen Reihe von Fallen neuronophagische Prozesse wahrgenommen 
(auch SCHRODER, NAKAMURA, WARNER, BURNAZJAN) und andererseits tritt die 
Glia als phagocytares Element vielfach in Erscheinung. Da ist es nun interessant 
zu sehen, daB es sich dabei nicht lediglich um Fettkornchenzellen handelt, die 
bei den Strangdegenerationen, besonders wenn der Zerfall ein sehr diffuser ist, 
nie vermiBt werden, sondern daB sich besonders an den Ganglienzellen die 
Satelliten oft mit feinsten Fetttropfchen beladen zeigen. Man sieht also, daB 
Glia in allen ihren Funktionen kompensatorischer Ersatz, Abbau, eventuell 
Trophik hier in Erscheinung tritt, ohne jemals verkennen zu lassen, daB es 
sich um sekundare Prozesse handelt. 

Bezuglich des mesodermalen Gewebes gilt folgendes. Schon im Jahre 1913 
habe ich durch SCHMELZ die Meningen in 4 Fallen von amyotrophischer Lateral­
sklerose untersuchen lassen. Ich sah damals in den 4 Fallen die Pia mater ein 
wenig verbreitert und bezog das - wenigstens fUr einen Fall - auf das Alter. 
In diesem einen Fall war auch eine Kernvermehrung wahrzunehmen, die ich auf 
eine begleitende Pneumonie bezog. 1m groBen und ganzen schien mir damals, 
daB die Meninx vollstandig der Norm entspricht. Als ich aber dann des genaueren 
auf diese Verhaltnisse achtete, vor allem aber jene Bezirke in Betracht zog, 
die am starksten affiziert waren, da lieB sich in der Mehrzahl der FaIle eine 
Meningofibrose, wenn nicht gar eine leichte Infiltration der Meningen im Sinne 
einer entzundlichen Veranderung erkennen. Man muG nur die von OTTONELLO 
angefiihrten Autoren ansehen und wird erkennen, daB die verschiedensten 
Autoren Veranderungen in dem eben genannten Sinn beschreiben, und zwar 
merkwurdigerweise nur in dem erkrankten Gebiet. Das geht sow-eit, daB z. B. in 
der Medulla oblongata BUSCHER, D'ANTONA und TONIETTI, PUUSSEPP und RIVES 
gerade im bulbaren Gebiet, z. B. eine Infiltration auch in den Meningen nach­
weisen konnten. Das gilt selbstverstandlich auch fUr die Meningen des Rucken­
markes, wo neben der Meningofibrose besonders in dem Sulcus longitudinalis 
ventralis Infiltrate gefunden wurden; besonders die Verklebung und Verbreite­
r~g der Meningen, wie sie MARGULIS betont, sei hier auch hervorgehoben. 
Ubrigens habe ich das schon mit SCHMELZ gesehen, nur nicht richtig gedeutet. 
Sehr interessant ist die Tatsache, daB BUSCHER z. B. die Meningen des Cortex 
frei findet, in seiner Abbildung der cortical erkrankten Partie aber ein ganz 
kleines Stuckchen der Meninx noch vorhanden ist und dieses ein deutliches 
Infiltrat zeigt. Es ist bei den Meningen ganz genau so, wie bei den anderen 
Elementen. 1st der ProzeB einmal abgelaufen, so reprasentierten sich diese kaum 
verandert oder in leichter Meningofibrose. Anders, wenn der ProzeB akut ist. 
Dann kann man selbstverstandlich die verschiedensten Veranderungen bis zur 
deutlichen Infiltration wahrnehmen. Es ist moglich, daB als Folge der Meningo­
fibrose eine Randdegeneration auftreten kann (KOOPMANN, PANEGROSSI, JUMEN­
TIER und SENLIS, PEKELSKI), der sonst wohl keine Bedeutung beizumessen ist. 
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Unter solchen Umstanden erscheint es natiirlich wichtig, sich mit den Ver­
anderungen der GefaBe etwas genauer zu befassen. Es ist interessant, daB ich, 
offenbar unter dem EinfluB der damaligen Anschauungen, die GefaBbefunde 
seinerzeit als etwas Nebensachliches betrachtete und eine hyaline Wanddegene­
ration, wie sie z. B. HANEL und MEYER und neuerdings BURNAZJAN beschrieben, 
in einem Fall auf eine Nierenschadigung, im anderen auf das Alter bezog und 
daB ich Blutungen, die auch in den neueren Fallen ofters beschrieben erscheinen 
(z. B. SENATOR und WOLFF), als sekundare bezeichnete und ebenfalls auf eine 
Nierenaffektion bezog, wahrend ich kleinere Blutungen (z. B. bei LOSEWITZ), 
als nicht zu dem Wesen des Prozesses gehorig, als Suffokationserscheinung 
auffaBte. Inzwischen aber hat sich die Anschauung dariiber sehr wesentlich 
geandert und man kann heute sagen, daB wohl Veranderungen der GefaBe in 
der Intima nicht zu dem Bilde der Erkrankung gehoren. Dagegen kann man 
sehr haufig sehen, daB die auBerenHaute der GefaBe, in diesemFalldieAdventitia, 
eine Verbreiterung erfahren haben (NAITO, NAKAMURA). Auch Homogenisation 
der Wand fehlt nicht im Bilde der Erkrankung. Haufig wird auch von Vermeh­
rung der Capillaren gesprochen (SCHRODER, JANSSENS). Das sollte wohl eher 
heiBen: deutlicheres Hervortreten der Capillaren. Denn eine wirkliche Ver­
mehrung ist kaum nachzuweisen und BERTRAND und BOGAERT beziehen dieses 
deutlichere Hervortreten auch nur auf die Tatsache, daB es sich hier um eine 
Schrumpfung der Rinde, damit Deutlicherwerden der Capillaren handelt (s. auch 
OTTONELLO). DaB unter solchen Umstanden gelegentlich perivasculare Des­
integrationen vorkommen, wird nicht wundernehmen. 

Viel wesentlicher erscheint mir der Nachweis von Infiltrationen an den 
GefaBen. Schon im Jahre 1901 habe ich mit CZYHLARZ Infiltrationen an den 
GefaBen nachweisen konnen, und zwar waren es hauptsachlich lymphoide Ge­
bilde, die sich hier wahrnehmen lieBen, keinesfalls wie v. SANTHA meint, Kornchen­
zellenanhaufungen. Auch HANEL und MEYER haben derartiges gesehen, was 
iibrigens den alteren Autoren wie STRUMPELL und LOSEWITZ nicht fremd war. 
Inzwischen haben neuere Autoren von diesen Verhaltnissen mehr Akt ge­
nommen und ich mochte erwahnen, daB auBer meinen Schiilern NAITO und 
NAKAMURA, besonders BUSCHER, MARGULIS, A. JAKOB, MEYER, CREUZFELD, 
VAN BOGAERT und dieser mit BERTRAND sowie OTTONELLO darauf aufmerksam 
gemacht haben. Ich habe schon erwahnt, daB solche Infiltrationen auch in den 
Meningen, z. B. von ORZECHOWSKI und WARNER, D'ANTONA und TONIETTI, 
PUUSSEPP und RIVES beschrieben wurden und auch BUSCHER sie abbildete. 
Ich konnte mit NAKAMURA zeigen, daB derartige Infiltrate nicht nur in den 
V orderhornern anzutreffen waren, die mitunter fast gleich wie bei der Polio­
myelitis neuronophagisch Ganglienzellen vernichten (Abb.12), sondern, daB solche 
Infiltrate sich fast immer im Gebiete der Arteria spinalis ventralis, also im 
Sulcus longitudinalis ventralis des Riickenmarks nachweisen lieBen. DaB sie 
auBerdem in der Hirnrinde nicht fehlen, beweist die Beobachtung von NAITO. 

1st ihre Existenz also nicht zu leugnen, so ist es eine andere Frage, wie der­
artige Infiltrate zu werten sind; 0 b als Ausdruck einer generellen Entziindung 
oder vielleicht nur im Sinne von SPIELMEYER als symptomatische Entziindung. 
Ich stimme absolut nicht mit BERTRAND und BOGAERT iiberein, wenn sie darin 
nur den Ausdruck einer besonderen Reaktionsart im Verlaufe verschiedenartiger 
Desintegrationsprozesse sehen wollen. Die unzahligen Desintegrationsprozesse, 
die ich untersucht habe, haben nie ein Infiltrat dieser Art erkennen lassen. 
Vor allem aber ist der Sitz eines sol chen Infiltrates, wie er fiir die amyotrophische 
Lateralsklerose charakteristisch ist, nicht charakteristisch fiir einen degenera­
tiven ProzeB. Es ist auch absolut nicht zuzugeben, daB diese perivascularen 
Infiltrate, die also eine primordiale Rolle in der nervosen Desintegration nach 
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BERTRAND und BOGAERT spielen sollen, eine Mesodermreaktion phagocytarer 
Natur darstellen, und zwar eine der Glia und Mesoglia, was ubrigens wohl auch 
die Meinung v. SZANTHAS ist. Abgesehen davon, daB ich den Begriff der Meso­
glia vollstandig ablehne und er durch nichts zu beweisen ist, laBt sich bei den 
Infiltraten ganz deutlich erkennen, daB echtes Mesoderm, echte Extravasation 
aus einem GefaB mitspielt. Man braucht nur den interessanten Fall von BUSCHER 
daraufhin zu untersuchen und man wird von der Richtigkeit dieser Auffassung 
uberzeugt sein. Man muB allerdings zugeben, daB Infiltrate in vielen Fallen 
nicht zu finden sind, was vielleicht darauf zu beziehen ist, daB man eben in solchen 
Fallen nicht das ganze Nervensystem abgesucht hat. 

Die Veranderungen der Muskeln sind einfache. Es finden sich zunachst, 
was A. PILCZ beschreibt und ich bestatigen kann, eine am MARcHI-Praparat 

Abb. 12. Infiltrat im Vorderhorn. Neuronophagie einer Ganglienzelle. 
(NAKAMURA, Fall 6.) 

hervortretende Ver­
fettung der Muskel­
fasern, ahnlich wie 
sie OBERSTEINER bei 
Zungenatrophie be­
schrieb und ich bei 
Myasthenie beobach­
ten konnte. Diese 
Verfettung, die in ge­
ringer Intensitat bei 
vielen Krankheiten 
sich findet, deren Be­
deutung LANDAU auf 
meinen V orschlag zu 
ergrunden suchte, ist 
auch letzterem Autor 
Ausdruck einer Re­
aktion der Musku­
latur auf krankhafte 
Reize, die den Ge­
samtorganismus tref­
fen, eine Reaktion, 
die einer patholo­
gisch gesteigerten 

Hyperaktivitat gleichkommt. Es fanden sich auch hypervoluminose Fasern, 
zumeist aber besonders in den spateren Stadien, dunne, fibrillare Elemente 
ohne Querstreifung. Mit der Abnahme der Muskelfasern wuchert das Binde­
gewebe und ersetzt das ausgefallene Parenchym. Auch die neueren Autoren 
bestatigen, daB die Muskelatrophie rein sekundaren Charakter tragt. LERI hat 
auch in der visceralen Muskulatur atrophische Veranderungen gefunden. 

Damit erscheint das Ensemble der pathologischen Veranderungen der 
nuclearen Amyotrophien und der amyotrophischen Lateralsklerose erschopft, 
wenn man von ganz geringfiigigen und sicher bedeutungslosen Momenten 
(Corpora amylacea und ahnlichem) absieht. Und es erhebt sich nun die Frage, 
in welcher Weise wir imstande sind, die klinischen Erscheinungen mit dem 
anatomischen Befund in Ubereinstimmung zu bringen. 

Ich habe schon im Jahre 1901 gezeigt, daB trotz schwerster Degeneration 
eines Zellkerns - es war damals der Hypoglossus - die Erscheinungen der 
Lahmung und Atrophien den Kranken erst sehr spat bewuBt werden. Diese 
Tatsache der Disproportion der anatomischen und klinischen Erscheinungen 
wurde unter anderem von D'ANTONA und TONIETTI, von BERTRAND und 
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BOGAERT, von MARIE, BOUTTIER und BERTRAND besonders betont. So zeigte 
sich z. B. bei der hemiplegischen Form nicht nur die eine sondern auch die 
andere Seite ergriffen, was aber, wie BURNAZJAN zeigen konnte, absolut nicht 
der Fall sein muB. Andererseits aber sind in jenen Fallen, wo z. B. der ProzeB 
nur in den unteren Extremitaten beginnt und die Pyramidenlasion nur diesem 
Gebiete entspricht, in der Tat die schwersten Veranderungen in diesem Gebiet 
wahrzunehmen (PATRIKIOS). DaB der ProzeB nie ganz symmetrisch ist, dafiir 
spricht schon die Differenz in der Affektion der Gehirnrinde, in welcher die 
linke Seite fast immer mehr betroffen ist als die rechte. Es ist auch nicht 
immer die Dauer des Prozesses, die mit der Intensitat der Veranderungen iiber­
einstimmt, sondern es ist nur die Schwere der Affektion, welche die Intensitat 
der Erscheinungen bestimmt. 

In meiner Darstellung der amyotrophischen Lateralsklerose yom Jahre 1910 
habe ich den Charakter des geschilderten Prozesses als einen degenerativ entziind­
lichen bezeichnet, wobei das Infiltrat gegeniiber der Parenchymschadigung 
zuriicktritt, was meist der Fall ist, aber nicht immer, so daB man selbst bei 
strengster Kritik imstande ist, Entziindungen zu diagnostizieren. Schon damals 
habe ich gesagt, daB es sich um eine fortschreitende Entziindung handle, die 
wohl in den motorischen Neuronen beginnt, aber die Umgebung nicht verschont, 
Und schon damals habe ich betont, daB, wenn man den ProzeB als entziindlichen 
auffaBt, man nicht notig habe nach dem Ausgangspunkt desselben zu forschen. 
ob er in den Zellen, den Fasern oder gar der Pyramidenbahn gelegen ist. Ich 
meinte, der ProzeB greife an jener Stelle ein, wo sich ein Locus minoris resi­
stentiae finde. Als einen sol chen sah ich die STERNsche Konstatierung eines 
gewissen Infantilismus des Riickenmarkes an, wobei ich jedoch meiner Meinung 
Ausdruck verlieh, daB Atrophie und Faserdegeneration auch sekundar eine 
solche Veranderung hervorrufen konne. Ich wandte mich, wie auch heute, damals 
schon gegen die Annahme einer Abiotrophie im Sinne von GOWERS und lieB 
auch die Aufbrauchstheorie EDINGERS nicht gelten. 

Wenn ich nun nach meinen heutigen Erfahrungen den ProzeB der nuclearen 
Amyotrophie und der amyotrophischen Lateralsklerose pathogenetisch erfassen 
solI, so muB ich zunachst meiner Uberzeugung Ausdruck verleihen, daB in der 
Mehrzahl rein nucleare Atrophien nicht existieren. Bei genauesten und besonders 
mit der MARCHI-Methode durchgefiihrten Untersuchungen kann man in der 
Mehrzahl der FaIle feststeIlen, daB neben der nuclearen Atrophie eine Pyramiden­
degeneration vorhanden ist (FaIle von HELFAND, STEFAN). Es gibt aber Falle 
nuclearer Amyotrophien von besonders chronischem Verlauf, die offenbar 
auch sehr spat zu bulbarem Fortschreiten fiihren und bei denen die Pyramiden­
degeneration erst sehr spat in Erscheinung tritt. Das laBt die alte Meinung 
von TROUSSEAU und KAHLER wieder aufleben, daB wir es hier im wesentlichen 
mit einer Krankheit zu tun haben, d. h. daB die nuclearen Amyotrophien und 
die amyotrophische Lateralsklerose eine einheitliche Krankheit darstellen, die 
nicht qualitativ sondern quantitativ verschieden ist. In diesem Augenblick faIlt 
auch die Auffassung der Endogenitat des Prozesses, obwohl sich die Falle heredo­
familiaren Befallenseins mehren und sich sichere Zeichen zeigen, die im Sinne 
von SCHAFFER fiir die Auffassung der Endogenitat des Prozesses sprechen. 
Ich will hier gar nicht auf jene Autoren eingehen, die diesen Gedanken vertreten, 
und mochte nur auf die eingangs erwahnte diesbeziigliche Auseinandersetzung 
verweisen, wo ich die konstellativen Faktoren heranzog, die imstande waren, 
die Lokalisation des Prozesses zu bedingen. 

v. SZANTHA, der kiirzlich alles diesbeziigliche zusammenfaBte, weist zunachst 
auf das familiare Vorkommen der amyotrophischen Lateralsklerose, das aber 
meines Erachtens so bedeutungslos ist, daB viele Falle einer strengen Kritik 



584 O. MARBURG: Die chronisch progressiven nuclearen Amyotrophien. 

nicht standhalten, daB man dies ruhig vernachlassigen kann. 1ch habe unter 
meinen vielen Fallen nicht einen einzigen familiaren gesehen. Ein Gleiches gilt 
fUr die Kombination mit Syringomyelie. 

JUMENTIER-QUERCY, MYSLIVICEK und v. SZANTRA bringen solche Falle, von 
denen der erste und dritte wohl Gliosen sind. Auch SEMB spricht von Hohlen­
bildungen im Vorderhorn. Das hat wohl auch kaum etwas in pathogenetischem 
Sinne zu bedeuten. Der eigentliche Beweis fUr die Endogenitat liegt nach 
v. SZANTRA, HEcRsT u. a. (auch WORLFARRT) in dem Nachweis, daB nur der 
cortico-muskulare Apparat erkrankt sei, wie das von alteren Autoren, besonders 
ANTON, angenommen wurde, und das ist wohl angesichts der von fast allen 
Autoren beigebrachten gegensatzlichen Tatsachen unhaltbar. Es fehlt also die 
Systemwahl im Sinne SCRAFFERS ebenso wie die Segmentwahl, und wir haben 
Ektoderm, aber auch Mesoderm erkrankt gefunden. Ebenso fasse ich die 
EDINGERSche Aufbrauchtheorie nur als ein immerhin beachtenswertes Moment 
auf fUr die Lokalisation eines solchen Prozesses. 

Ein zweites Moment, das die eigenartige Lokalisation des Prozesses erklaren 
konnte, ist die Pathoklise von VOGT, ein fruchtbringender Gedanke, der aber 
fUr die in Rede stehenden Krankheiten nicht in Frage kommt. Es erscheint 
keine topistische Einheit getroffen, denn sonst miiBte man den ProzeB der 
Faserdegeneration unter allen Umstanden als sekundaren betrachten. Doch 
selbst, wenn man diese Annahme machen wiirde, ist hier die topistische Ein­
heit der Zelle nicht in ihrer Totalitat ergriffen. Ja nicht einmal der Satz, daB 
nur die motorischen oder nur die groBen Zellen affiziert sind, hat Geltung. 
Denn es ist BERTRAND und BOGAERT absolut beizustimmen, wenn sie diesen 
ProzeB als einen mit der Tendenz zur Diffusion bezeichnen. Und nun komme 
ich zu dieser Diffusion. 

1ch gehe von der amyotrophischen Lateralsklerose aus und hier zeigt sich 
in einzelnen Fallen, allerdings nur, wenn der ProzeB seine volle Entwicklung 
erreicht hat, daB es sich primar um eine Affektion im Gebiete der Arteria spinalis 
ventralis handelt, mit einem Wort, daB die Lokalisation des Prozesses ganz 
analog ist wie jene der Gruppe der Poliomyelitis. Das gilt sowohl fUr das Gehirn 
als fUr das Ruckenmark. 1ch betone aber, nur fUr jene Falle, bei welchen tat­
sachlich der ProzeB primar im V orderhorn etwa in der motorischen Region 
des Gehirns beginnt, wie ich das z. B. in den Fallen von NAITO und NAKAMURA 
gesehen habe. 

Sehen wir doch auch bei der Poliomyelitis oder bei der dieser analogen gut­
artigen Encephalitis des Gehirns, bei den auf gleicher Basis entstandenen Bulbar­
paralysen in den klassischen Fallen immer das gleiche Gebiet affiziert und wir 
konnen bei dieser entzundlichen Erkrankung das nur so verstehen, daB die 
Entziindung sich zunachst in bestimmten GefaBgebieten ausbreitet. Man wird 
mir sofort einwerfen, daB dann bei der amyotrophischen Lateralsklerose die 
Affektion der Pyramidenbahn nicht verstandlich ware. Gerade dieser Umstand 
bewegt mich, die Ausbreitung auf dem GefaBweg anzunehmen. Denn wir sehen 
auch bei der Poliomyelitis in einzelnen Fallen das Ubergreifen des Prozesses 
auf den Seitenstrang gerade in die Gebiete der Pyramidenbahn. Aber ich habe 
schon ausgefUhrt, daB gerade die Pyramidendegeneration verschiedene Ursa chen 
haben kann und muB annehmen, daB dies auch fUr die Strangdegenerationen, 
die man sonst im Zentralnervensystem bei amyotrophischer Lateralsklerose 
gelegentlich findet, gilt. 1ch habe mich seinerzeit gegen die Lehre von BRISSAUD 
und MARIE gewendet, die von der Ansicht ausgeht, daB die Uberschreitung des 
Areals der Pyramidenbahn (Areale suppIementaire) durch die Faserdegeneration 
einer Strangzelldegeneration zu danken ist; Strangzellen, die ihre Axone in 
den Seitenstrang senden. 1ch mnB bekennen, daB dieser Gedanke ein richtiger 
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zu sein scheint. Denn man kann in jenen Fallen, wo z. B. die CLARKEschen SauIen 
besonders betroffen sind, die Degeneration des Tractus spinocerebellaris ventralis 
sehen. Aber auch diese Annahme ist nicht immer notig, wenn man die Diffusion 
des Prozesses auf dem GefaBweg anerkennt, wie ich das kiirzlich ausfiihrte 
und durch Abbildungen von lnjektionspraparaten KADYIS belegte. Wir haben 
ja auch in der Medulla oblongata jene kleinen GefaBe zumeist betroffen, die an 
der Ventrikelbasis liegen und die so ganz verschiedene Gebiete berieseln. Es 
kann vorkommen, daB einmal diese Vascularisation bis in das DEITERssche 
Kerngebiet geht, das andere Mal aber dieses verschont. Gerade dieser Umstand 
der differenten Affektion von Kerngebieten laBt uns immer wieder den ProzeB 
als vascular bedingt erkennen. Damit riicke ich auch von der von so vielen 
Autoren noch immer betonten systematischen Affektion ab, die allein durch 
die Befunde, die ich angefUhrt habe, illusorisch geworden ist. Man denke nur 
an die pseudosystematisch vascular bedingten Erkrankungen, die funikularen 
Myelitiden oder gar die Tabes, um das zu erkennen. Auch der Umstand, daB 
sich die Befunde entziindlicher Erkrankungen mehren, spricht fiir die Abhangig­
keit von den GefaBen. 

lch habe bisher immer nur von Arterien gesprochen. MARGULIS meint, daB 
die Krankheit lymphogen bedingt sei, wobei das Vorderseitenstrangsegment in 
erster Linie betroffen erscheint. Er schlieBt dies aus dem erwahnten Verhalten 
der Meningen. Wie dem immer auch sei: Die Befunde sprechen vor aHem fUr 
die Annahme eines exogenen Prozesses, wofiir ich als Beleg noch die vielen 
sicher exogen bedingten Amyotrophien heranziehen mochte (Lues, Sclerosis 
multiplex, Tabes), die den originaren oft auffallend ahneln. Ob wir es hier mit 
einer toxischen Erkrankung zu tun haben (DE NIGRIS z. B.) oder mit einer 
infekiosen, das zu entscheiden, sind wir heute noch nicht in der Lage. 

Eine Kombination endogener mit exogenen Erkrankungen anzunehmen, 
wie etwa FUNFGELD, dagegen spricht die bei reinen Fallen besonders hervor­
tretende Gleichartigkeit des Prozesses, die uns gestattet, symptomatische FaIle, 
wie etwa die von DRAGANESCO, GRIGORESCO und ACENTE, leicht abzuscheiden. 
Auch die ROYAssche Konzeption von endogener Erkrankung mit sekundarer 
exogener "Oberlagerung ist abzulehnen. Auch die Annahme von PAULIAN eines 
neurotropen Virus mit besonderer Affinitat verschiedener Lokalisationen, 
das eventuell abgeschwacht, vielleicht im Sinne LOTHMARs, auch degenerative 
Veranderungen zeitigen konnte, oder daB verschiedene lnfektionen neurotrope 
Auswirkungen besitzen, eilt den Tatsachen voraus. Es steht also die Auffassung 
iiber die Pathogenese heute so, daB die endogene Theorie in erster Linie von 
SCHAFFER und seinen Schiilern, aber auch von anderen, z. B. REUTER, WOHL­
FAHRT, vertreten wird, wahrend ich mich mit meinen Schiilern bemiihe, fiir die 
exogene Genese einzutreten. 

lck mockte al80 die nuclearen Amyotropkien und die amyotropki8cke Lateral-
8kler08e auck keute al8 degenerative Entzundung au//a88en, mit einem analogen 
Ausbreitung8gebiet wie die Krankkeiten der Poliomyeliti8gruppe. Die Ver8ckieden­
keit der klini8cken Bilder i8t in der M ekrzakl der Fdlle von der Lokali8ation bedingt 
und die8e i8t nicht nur Ausdruck der primdren Sckddigung, 80ndern - und kier 
kann man den anderen Tkeorien gereckt werden - AU8druck einer Reike kompli­
zierender Faktoren, endogener und exogener (kon8tellative Kon8titution, A ufbrauch). 
Ebenso i8t der Ablauf de8 PrOZe88e8 nicht immer nur abkdngig von der lnten8itdt 
der Erkrankung oder der Akuitdt, 80ndern gleickfall8 von der Lokali8ation. Man 
denke nur an die BulbdrparalY8e. Die A usbreitung de8 Proze88e8 verdankt gleich­
/all8 ver8chiedenen Faktoren ikr Ent8tek€n; primdrm und 8ekunddren, welcke 
letztere ott aber von den primdr€n abkangig 8ind. 
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Therapie. 
Eines der traurigsten Kapitel der nuclearen Amyotrophien und der amyo­

trophischen Lateralsklerose ist das der Therapie. Bisher ist es nicht einmal 
gelungen, symptomatisch irgendeinen Dauererfolg zu erzielen. ANGLADE hat 
schon im Jahre 1911 das Rontgenverfahren beniitzt und es kombiniert mit 
intraspinalen Magnesiumsulfatinjektionen. Letzteres kommt wohl nur bei der 
amyotrophischen Lateralsklerose in Betracht, wahrend ersteres auch fiir Amyo­
trophien allein zu verwerten ist, besonders wenn man bedenkt, daB das Ver­
fahren von BORDIER bei der akuten Poliomyelitis fUr die Muskelatrophien ganz 
betrachtliches leistet. Es lag nahe, auch tonisierende HeilmitteI bei diesen 
Erkrankungen zu verwenden. In erster Linie waren es kleine Arsendosen. Es 
war nun begreiflich, daB man auch hochwertigere Arsenpraparate versuchte. 
LE COTY hat das Novarsenobenzol verwendet und voriibergehende Besserungen 
erzielt. Heute erscheint die Anwendung der Bierhefe (dreimal taglich einen Tee­
lOffel) durch CUNO verstandlich, der diese mit vitaminreicher Kost gleichzeitig 
anwandte. Es sind auch bier, ahnlich wie bei den Versuchen durch kleine Strych­
nindosen, BeS!!erungen zu erzielen, voriibergehende giinstige Resultate berichtet 
worden. Mit Betaxin (15 lnjekt.) sah ich deutliche Besserung der MotiIitat. 
Das Strychnin haben schon die alten Autoren (GOWERS, TAYLOR, SANGER 
und BROWN und zuletzt WILLIAMSON) warm empfohlen. Man gibt t;lS taglich 
von 5-15 Decimilligramm subcutan (Strychninum nitricum), spater bei Besse­
rung in groBeren lntervallen. lch wende seit Jahren eine Kombination der 
Rontgentherapie mit Salvarsan an. Die Rontgenbehandlung erfolgt in der Weise, 
daB je nach der Lokalisation des Prozesses die entsprechenden Partien, gewohnlich 
von drei Feldern aus 30 cm F.H.D. (180 kV) mit je lOO internationalen R, 
in auIeinanderfoIgenden Tagen bestrahlt werden, jedes Feld etwa 3mal. Nach 
6 Wochen Wiederholung. Gleichzeitig bekommt der Patient ganz minimale Dosen 
von Neosalvarsan, 0,05-0,15 etwa jeden 4.-5. Tag. BeiMuskelatrophien wirkt 
daneben auch ein Testispraparat nicht ungiinstig (Testosan forte Originaltabletten, 
3mal taglich eine, auch bei Frauen zu verwenden), was wohl dafiir spricht, daB es 
nicht nur tonisierend wirkt. lch bin mir bewuBt, daB diese Therapie keinen 
heilenden Effekt erzielt, aber die Patienten selbst geben an, daB sie sich unter 
derselben besser gefiihlt hatten, und objektiv laBt sich eine leichte Zunahme 
der Krait in den affizierten Muskeln nachweisen und vielleicht eine Verlangerung 
der Lebensdauer, besonders bei der amyotrophischen Lateralsklerose. Der Fall, 
den KIss und MESZOLY durch Rontgenbehandlung zur Heilung brachten, weicht 
wohl von den gebrauchlichen Fallen abo BORDIER selbst und GOUJON empfehlen 
gleichfalls die Rontgentherapie in Fallen von chronischer Poliomyelitis, die den 
nuclearen Atrophien wohl nahestehen. 

Von den physikalischen Methoden ist in neuerer Zeit von LOTSCH eine metho­
dische Ubungstherapie empfohlen worden, die nach ibm eine gewisse Wirkung 
ausiibt, was gegen die EDINGERSche AuIbrauchstheorie spricht. lch muB mich 
aber gegen eine solche ebenso aussprechen wie gegen eine zu intensive Behand­
lung mit elektrischer Therapie, da ich davon eher Verschlechterungen als Besse­
rungen gesehen habe. Auch DEJERINE und THOMAS haben nach dem Elek­
trisieren Ermiidungserscheinungen an den behandelten Muskeln wahrgenommen. 
Ganz milde Galvanisation sowohl der Muskeln a.ls auch der Wirbelsaule, leichte 
Diathermie der erkrankten Muskeln lindert oft die spastischen Beschwerden 
und schadet zumindest nicht. Hingegen sah LAVERMICORA durch physikalische 
Behandlung Gutes. Gegen die Spasmen, die oft hohe Grade erreichen konnen, 
kann man, wenn die Muskelatrophie eine verhaltnismaBig nicht weit vor­
geschrittene ist, eine der Operationen verwenden, welche zur· Behebung 
der Spasmen angegeben wurden (FORSTER, STOFFEL). Doch mochte ich der 
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STOFFELschen Operation hier deshalb nicht das Wort reden, auch wenn die 
unteren Extremitaten z. B. noch keine Muskelatrophie zeigen, weil man nie 
wissen kann, ob nicht der spinale ProzeB sich auch nach unten ausbreitet und 
man dann erwarten muB, daB der bereits geschwachte Muskel rascher zur 
Degeneration kommt. 

Sehr interessant ist der Versuch von PUUSSEPP, gesunde Wurzeln an Stelle 
der erkrankten zu transplantieren. Es erscheint mir diese Operation an sich 
unendlich schwierig und der Effekt, nach dem was iiber das Wesen der Krank­
heit gesagt wurde, kaum sicherstehend. 

Man wird sich deshalb bemiihen miissen, als oberstes Prinzip der Behandlung 
absolute Schonung durchzufiihren, da jedeArtArbeit, und beiAtrophie der Bein­
muskulatur auch iibermaBige Bewegungen durch weite Spaziergange, eine 
raschere Progression der Atrophien zeitigen. Man leistet mit diesen MaBnahmen 
dem Patienten oft mehr als durch sinnloses Anwenden von Medikamenten. 

Der Umstand, daB zahlreiche Falle dieser Art auf luischer Basis entstanden 
sind, laBt es begreiflich erscheinen, daB man immer wiedel' versucht hat, hier 
antiluisch vorzugehen. lch habe aIle modernen Methoden nach dieser Richtung 
hin versucht und kann nur schlieBen, daB man wohl in einzelnen Fallen, wo 
es sich um absolut sichere Lues gehandelt hat, Edolge zu erzielen imstande 
ist, daB aber gerade in diesen Fallen, selbst bei sicher luischer Anamnese, die 
Behandlung auch oft versagt und die Progression unaufhaltsam ist. 

lch mochte noch hinzufiigen, daB ich hier die Kombination einer parenteralen 
EiweiBbehandlung oder einer Vaccinetherapie (Typhusvaccine) mit lnjektionen 
von Sublimat (0,03 jeden 5. Tag) anwende und danach langere Zeit eine Jod­
therapie durchfiihren lasse. lch muB sagen, daB ich damit eher ein Resultat 
erzielt habe als durch fortgesetzte Salvarsanbehandlung. 

In jiingster Zeit hat man auch das von KEN KURE bei Dystrophien ange­
gebene Vedahren (Adrenalin-Pilocarpin) angewendet. In einer interessanten 
Eigenbeobachtung findet ein Arzt voriibergehende Besserung. Mehr sah er 
von Glykokoll (15 g pro die), dessen Wirkung aber auch nicht lange anhielt. 
Jedenfalls scheint sich dadurch die Kreatinausscheidung zu senken und der 
Muskel geschont zu werden (THOMAS, MILHORAT und TECHNER, SCHOO und 
BOER). 

Anhang. 
Poliomyelitis chronica (subacuta). 

Den Satz, den ich im Jahre 1910 an die Spitze meiner Ausfiihrungen gestellt 
habe, muB ich auch heute noch aufrecht erhalten. Wenn man sich auf den 
Standpunkt stellt, die nuclearen Amyotrophien und die amyotrophische Lateral­
sklerose als degenerative (parenchymatose) Entziindungen aufzufassen, dann 
muB man die chronische Poliomyelitis, wenn sie wirklich die. chronische Form 
der akuten Poliomyelitis sein solI, als interstitielle Entziindung bezeichnen. 
Freilich werden die Gegensatze, je langer das Leiden dauert, desto geringfiigiger 
sein und es wird sowohl im anatomischen als im klinischen Bilde eine Dille­
renzierung kaum moglich werden, insbesondere so lange nicht, als die lnfektions­
trager der Poliomyelitis nicht sichergestellt sind. Darum findet man FaIle, 
die von den Autoren der chronischen Poliomyelitis zugerechnet werden, unter 
denen der nuclearen Amyotrophien. Und auch in der vorliegenden Darstellung 
ist keine schade Differenzierung vorgenommen worden, teils infolge der Un­
moglichkeit, aus Aufzeichnungen geniigend schade Charaktere fiir die eine oder 
andere Gruppe zu finden, teils weil Autoren, die die Poliomyelitis chronic.a 
anerkennen, selbst beziiglich mancher FaIle (z. B. jene von OPPENHEIM, NONNE, 
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PAL, SCHUSTER und die neueren AOYAMA und besonders MEDEA) einen zweifel­
haften Standpunkt einnehmen. 

Es existieren trotzdem eine Reihe von Beobachtungen, die man der chro­
nischen Poliomyelitis zurechnen kann (DucHENNE, DRESCHFELD, EISENLOHR, 
OPPENHEIM, NONNE, DARKSCHEWITSCH, CHARCOT und DUTIL, BIELSOHOWSKY, 
ETIENNE, EWALD, GRUNOW, WILLIAMSON, RAYMOND und PHILIPPE, ROSSOLIMO, 
BRUINING, L6vEGREEN, MOLEEN und SPILLER, BLOOH, MEDEA, CASSIRER und 
MAAs, PASTINE). 

Ich habe nun durch meine Schiiler TESCHLER und STEPHAN diese Frage 
besonders studieren lassen und habe auch die FaIle der neueren Literatur auf 
das genaueste durchgesehen. Es ist schwer zu entscheiden, ob wir iiberhaupt 
das Recht haben, von chronischer Poliomyelitis zu sprechen. GUCCIONE faBt 
die ARAN-DuoHENNsche Muskelatrophie und die chronische Poliomyelitis unter 
einem Namen als myelogene progressive Muskelatrophie zusammen. Ein Gleiches 
finden wir ja auch bei SIR PURVES STEWARD. Von neueren Fallen seien die von 
MODENA und CABARA, ASTWAZATUROW, KURT ZIEGLER, RENAULT, ATHANASIO, 
BENISTY und SIEBERT, SOUQUES und ALAJOUANINE, SEMB, VON FISCHER, 
ALLURALDO, MARIANO und GOTUSSO, D'ANToNA, FOIx und CHAVANY, SLATO­
VEROV und SENDEROV erwahnt (siehe bei TESCHLER und STEPHAN). 

Atiologisch unterscheiden sich diese FaIle in nichts von jenen der nuclearen 
Amyotrophien oder der amyotrophischen Lateralsklerose. Auch hier konnen 
wir die Syphilis in der Atiologie (OPPENHEIM, MEDEA). Auch hier laBt das 
Trauma sich gelegentlich nachweisen (z. B. ASTWAZATUROW). Vielleicht sind 
auch hier endogene Toxine von Belang (NONNE, Diabetes) oder Infektionen, 
die von den Tonsillen ausgehen konnen. Sehr wesentlich erscheinen die FaIle, 
welche sich im AnschluB an Infektionen entwickelt haben, wie z. B. der zweite 
Fall von TESOHLER. Hier war eine Angina vorangegangen. Der Fall hat ungefahr 
I Jahr gedauert und ist als ascendierender Fall zu werten. In diese Gruppe 
gehoren wohl auch die Falle, bei welchen sich eine chronische Poliomyelitis 
auf dem Boden einer akuten entwickelt hat. Solche Falle sind gar nicht so 
selten. Zu den interessantesten gehort der von PASTINE. Ein 90jahriger Mann 
hat seit seiner friihesten Kindheiteine Affektion des rechten Oberarms und 
des linken Unterschenkels. Erst im Alter von 75 Jahren wird auch die linke 
Hand ergriffen, indem sich auch dort eine langsam fortschreitende Atrophie 
zeigt. 1m Alter von 85 Jahren erleidet er einen Schlaganfall, so daB die Sehnen­
reflexe links gesteigert werden. Die Hirnnerven sind immer frei geblieben. 
Das auffallende ist nun, daB in den oberen Halss:lgmenten sich im Bereiche 
des rechten Vorderhornes, in den unteren Halssegmenten wesentlich links, Zell­
atrophien finden und daB links die gekreuzten und rechts die ungekreuzten 
Pyramiden sowie der GOLLsche Strang rarefiziert sind. In diesem Fall kann 
man wohl von chronischer Poliomyelitis sprechen. 

Ein anderer hierhergehoriger Fall (RENAULT, ATHANASSIO, BENISTY und 
SIBERT) ist folgender: Hier hatte ein 12jahriger Knabe nach einer abgelaufenen 
Poliomyelitis und einer jahrelangen Latenz sowohl in den erkrankten Muskeln 
als auch in nicht erkrankten eine langsam fortschreitende Atrophie gezeigt. 
Es scheint mir nicht, daB man in solchen Fallen von Rezidiv sprechen kann, 
zumal der sekundare ProzeB eminent chronisch verlief und daB gerade solche 
FaIle eher die Bezeichnung chronische Poliomyelitis verdienen als die anderen. 

Auch familar hat man einen sol chen Fall beobachtet, und zwar BRUNING. 
Beziiglich der Symptomatologie sind auch die friiheren Anschauungen nicht 

mehr aufrecht zu erhalten. Das erste ist, daB die Parese vor den Atrophien 
auftreten soll, was, wie ich gezeigt habe, auch gelegentlich bei den nuclearen 
Amyotrophien, besonders bei der amyotrophischen Lateralsklerose zu beobachten 
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ist. Die Paresen sind schlaff. Auch das ist nicht richtig, denn es haben sich 
besonders unter den neueren Fallen solche gezeigt, bei denen - ich erwahne 
FOlX und CHAVANY - die Sehnenreflexe etwas lebhafter waren. Das war ja 
auch schon friiher bekannt, da MEDEA sogar BABlNSKlsches Phanomen zeigen 
konnte. 

Auch was den Sitz der Atrophien anlangt, die vorwiegend in den Beinen 
beginnen sollen, weiB man heute, daB das keineswegs immer der Fall ist, jedenfalls 
aber haufiger als bei dem Typ der einfachen nuclearen Atrophie. 

Wenn man OPPENHEIM folgt, so tritt die Atrophie gewohnlich en masse auf, 
d. h. der gesamte Muskel ist sofort betroffen. Es ist auch nicht ein systematisches 
Fortschreiten, sondern es werden einzelne Muskeln oder Muskelgruppen verschont 
bzw. weniger ergriffen, wahrend daneben gelegene andere erhalten bleiben, 
Tatsachen, die auch den nuclearen Amyotrophien nicht fremd sind. 

Auch fibrillares Zittern ist beschrieben worden, ebenso Entartungsreaktion. 
Aber ich muB PASTlNE beistimmen, wenn ich in diesen Momenten keine sichere 
Differenz gegeniiber den friiher geschilderten Atrophien finden kann. Das gilt 
auch fiir die Sensibilitatsstorungen, die sowohl subjektiv als objektiv wiederholt 
gefunden wurden. Hier ist Erfordernis, immer darauf zu achten, ob nicht etwa 
eine Polyneuritis vorliegt. In dieser Beziehung kann auf den interessanten 
Fall von KURT ZIEGLER verwiesen werden, bei dem ein entziindlicher ProzeB 
vom Riickenmark bis in die Muskeln nachzuweisen war. Eine Muskelatrophie 
bestand in der Hals-, Nacken-, Schulter- und Bauchmuskulatur, ebenso wie 
in den Extremitaten. Es fand sich fibrillares Zittern, fehlende Reflexe und 
Entartungsreaktion. Er spricht von einer toxischen infektiOsen neuromus­
kularen Systemerkrankung. 

Erst bei Besprechung der pathologischen Verhaltnisse will ich etwas genauer 
auf die verschiedenen Strangerkrankungen eingehen, die sich auch hier finden, 
da mir ihre Bedeutung hier leichter zu erfassen ist, wie in den anderen Fallen. 
Hinterstrangveranderungen sahen z. B. MEDEA und ASTWAZATUROW, Affektionen 
der hinteren Wurzeln SCHUSTER und OPPENHEIM, Pyramidenaffektionen sah 
schon PASTlNE, neuerdings Forx und CHAVANY, SLATOVEROV und SENDEROV, 
JAKOWlTZKl, und wenn man den Fall von STEPHAN hierher rechnet, auch dieser. 

DaB auch die Medulla oblongata ergriffen werden kann, haben schon die 
alten Autoren festgestellt, von den neueren ALLURALDO, MARIANO und COTUSSO. 

Sind schon die Symptome der Erkrankung nicht charakteristisch, so gilt 
das noch mehr fiir den VerIauf, obwohl gerade dieser den Beweis erbringen 
konnte, daB es sicb urn eine selbstandige Affektion handelt. Wir kennen FaIle, 
die 3 Monate gedauert haben (TESCHLER z. B.) oder wie der von SOUQUES und 
ALAJOUANINE (8 Monate) und solche, wie der von Forx und CHAVANY, der 
iiber 20 Jahre gedauert hat. Es sollen sich Falle finden, bei denen das Leiden 
absolut stationar bleibt, wenn es einen bestimmten Grad erreicht hat, so daB 
man von Heilung sprechen kann. 

Hier mochte ich eine bestimmte Form dieser Erkrankung erwahnen, die 
ich in einer Reihe von Fallen beobachtet habe und die ich schon iiber Jahre 
verfolgen kann. Es handelt sich urn typische Atrophien, die im Schultergiirtel 
beginnen, die ganze obere Extremitat ergreifen, am wenigsten die Hande. Diese 
Atrophien sind typisch degenerativ, d. h. sie zeigen fibrillare bzw. fasciculare 
Zuckungen, allerdings nicht besonders auffallend. Sie lassen ferner eine dege­
nerative elektrische Reaktion erkennen und fiihren zu schlaffer Lahmung mit 
Areflexie. Wahrend objektive Sensibilitatsstorungen fehlen, sind subjektive 
gelegentlich vorhanden. Pyramidenzeichen fehlen absolut. Die Entwicklung 
ist eine eminent chronische und - sei es durch die von mir angewandte Therapie 
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oder von selbst - die FaIle bleiben stationar bzw. bessern sich meist nur gering­
fiigig. Sie betreffen Menschen in der Reife der Jahre (30-50). lch verfolge 
diese FaIle jetzt schon durch Jahre und der Stillstand bzw. die Remissionen 
haben sich nicht geandert, im Gegenteil, es ist mir besonders in einem Fall 
gelungen, eine weitgehende Besserung zu erzielen. BOGAERT nimmt von diesen 
Fallen Notiz, doch rechnet er sie zu den spinalen Amyotrophien. In seinem 
obduzierten Fall betsand ein schwerer Ausfall der Vorderhornzellen, geringe 
Degeneration im N. med. und rad. (WALLERsche Degeneration), die aber in 
keinem Verhaltnis zu dem spinalen ProzeB standen. Er nimmt eine infektiose 
Atiologie an (Paratyphus B). lch glaube, wenn uberhaupt, so kann man in 
diesen Fallen von chronischer Poliomyelitis sprechen, wobei ich allerdings bisher 
nicht in der Lage war, einen pathologisch anatomischen Befund zu erbringen. 
DaB 6S sich in den eben erwahnten Fallen nicht urn eine Polyneuritis handelt, 
beweist die Atrophie en masse, das vollstandige Freibleiben der N erven, das Fehlen 
der Sensibilitatsstorung und die nur wirklich ganz geringgradigen Schmerzen. 
Allerdings darf man nicht vergessen, daB angeblich bei der chronischen Polio­
myelitis weitgehende Remissionen anzutreffen sind, an welche sich wieder 
Progressionen anschlieBen. Jedenfalls sind die bisher bekannten FaIle, wenn 
man von denen FOlX und CHAVANYS absieht, keineswegs von so langer Dauer 
wie die spinalen Muskelatrophien. 

Der Tad tritt hier wohl hauptsachlich durch interkurrente Krankheiten 
ein, es sei denn, daB der ProzeB infektios ist, wie in einem Fall von TESOHLER 
oder, wenn die Medulla oblongata ergriffen ist, durch Asphyxie. 

Differentialdiagnostisch ist die Abgrenzung von der Polyneuritis besonders 
schwierig. Doch wird die Druckempfindlichkeit der Nervenstamme, die aus­
gedehnten Sensibilitatsstorungen, der Wechsel von Besserungen und Ver­
schlechterungen, die Wiederkehr elektrischer Erregbarkeit in den Muskeln, 
die fruher nicht mehr erregbar waren (BRISSAUD) fur die letzteren sprechen. 

Bezuglich der nuclearen Atrophien und der amyotrophischen Lateralsklerose 
ist das Notige bereits gesagt. Selbstverstandlich wird man hier besonders achten 
mussen, ob nicht eine Syringomyelie vorliegt. Hier entscheidet wohl nur der 
Mangel der dissoziierten Empfindungslahmungen und der spastischen Phanomene. 

Als besonders wichtige differentielle Erkrankung ist die von MARIE und 
FOIX, weiter von LHERMITTE und NICOLA beschriebene Tephromalacie zu 
erwahnen, auf die sich besonders TESOHLER bezieht, dessen erster Fall vielleicht 
dahin gehort. Es handelt sich um die schon bei den nuclearen Amyotrophien 
erwahnten Greisenlahmungen, vascular bedingte Affektionen im Gebiete der 
Vorderhorner, die sich in dem TEsoHLERschenFall auf das Gebiet der Arteria 
spinalis ventralis erstrecken, also wohl die Bilder einer chronischen Poliomyelitis 
hervorrufen konnten. DaB man senile FaIle dieser letzteren Erkrankung wohl 
mit der Tephromalacie zu erklaren versuchen wird, Z. B. den Fall von D'ANToNA, 
auch den zweiten von PASTINE, durfte begreiflich sein. 

DiePrognose der Krankheit ist gunstiger als die der spinalen Muskelatrophie. 
Es kann zu Stillstanden kommen, besonders dann, wenn nur partielle Ent­
artungsreaktion (nicht deren maligne Form) vorliegt (OPPENHEIM). Auch das 
Fortschreiten des Leidens, seine Akuitat ist bestimmend, indem die akuter 
verlaufenden Falle prognostisch ungunstig sind. 

Pathologische Anatomie. Die pathologische Anatomie hat, wenn man die 
letzten Untersuchungen ins Auge faBt, eigentlich nichts ergeben, was als be­
sonderes Charakteristikum dieser Erkrankung zu gelten hatte. Denn das, was 
die fruheren Autoren (MEDEA, ferner CASSIRER und MAAs) beschrieben haben, 
ist inzwischen uberholt worden. Es hat sich namlich gezeigt, daB die Ganglien­
zellveranderungen in diesen Fallen vollstandig identisch sein konnen mit jenen 
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der spinalen Amyotrophien. Was sie angeblich unterscheidet, ist die Inten­
sitat bzw. Ausbreitung des Prozesses, was aber bei den meisten amyotrophischen 
chronis chen Fallen kaum in Betracht zu ziehen ist. Sehr merkwurdig ist, daB 
schon den alteren Autoren auffiel, daB auch die weiBe Substanz befallen ist. 
Das Wichtigste ist das Befallensein der Pyramidenbahn. Schon in seinem ersten 
Fall hat TESCHLER dies gefunden. Der Fall dauerte nur 3 Monate und war 
durch seine GefaBveranderung besonders charakterisiert. 

N och interessanter ist die Pyramidendegeneration in dem FaIle von FOIX 
und CHAVANY. Sie betraf nur das caudalste Gebiet des Ruckenmarks, und 
zwar das Sakralmark, wohl einer der auffalligsten Befunde, der erhoben wurde. 
Viel weitergehend war die Degeneration in dem FaIle von SLATOVEROV und 
flENDEROV, wo sich gleichzeitig auch der Vorderseitenstrang affiziert fand. 
Auch JAKOWITZKI bemerkt, daB trotzdem in vivo keine Pyramidenzeichen 
vorhanden waren, so bei der Untersuchung post mortem eine leichte derartige 
Affektion bestand. Und schlieBIich galt der Fall von STEPHAN klinisch als 
Poliomyelitis chronica und erwies sich anatomisch als amyotrophische Lateral­
sklerose. 

Nun haben wir ja gesehen, daB auch bei der echten amyotrophischen Lateral­
sklerose die Pyramidendegenerationan verschiedenen Stellen des Nerven­
systems isoliert vorhanden sein kann und haben weiter gesehen, daB erst nach 
jahrzehntelangem Bestehen einer spinalen Muskelatrophie sich dieser eine 
Pyramidendegeneration zugesellen kann. Wir werden demzufolge hier wohl 
kaum das Recht haben, wie Forx und CHAVANY sowohl wie SLATOVEROV und 
flENDEROV meinen, von Ubergangsformen der Poliomyelitis chronica zur amyo­
trophischen Lateralsklerose zu sprechen. Naturlich muB man die FaIle der 
Tephromalacie vollstandig ausnehmen, da sie, wenn die Malacie auf einen der 
Strange ubergeht, gelegentlich Ausfallserscheinungen dieser Gebiete zeigen 
werden. 

Ich ha be durch KUTTNER die senilen Myelopathien auf vascularer Basis 
untersuchen lassen, und da lieB sich wohl zeigen, daB die Prozesse nicht gerade 
selten bilateral symmetrisch die Pyramidenbahnen ergriffen hatten. Er sah, 
daB man bei den senilen Fallen immer mit einer solchen Myelopathie wird 
rechnen mussen. Sie ist schon anatomisch charakterisiert durch das eigenartige 
Luckenfeld, das wir bei den sekundaren Degenerationen und bei der amyo­
trophischen Lateralsklerose eigentlich vermissen. Die klinischen Erscheinungen 
solcher Strangaffektionen sind von CASSIRER und MAAS und MEDEA zusammen­
gestellt worden. Aus all dem aber geht hervor, daB auch die FaIle von chronischer 
Poliomyelitis eigentlich nicht FaIle sind, die eine Beschrankung auf das Vorder­
horn zeigen, mit Ausnahme vielleicht derer, die ich als selbstandige Erkrankung 
hervorgehoben habe. 

Auch die Glia zeigt eigentlich keine groBe Differenz gegenuber den nuclearen 
Amyotrophien, denn, wie bereits erwahnt, sind auch bei diesen plasmatische 
Gliazellen dann zu finden, wenn der ProzeB eine besondere Akuitat oder reicheren 
Zerfall aufweist. 

Bezuglich der GefaBe wurde schon erwahnt, daB sich hier auffallend haufig 
Veranderungen finden, weil es sich nicht selten um alte Patienten handelt. 

Viel wichtiger als dies sind zwe'i Momente, die als charakteristisch fUr die 
Poliomyelitis hervorgehoben werden. Das eine sind Blutungen (SENATOR, 
OPPENHEIM, DARKSCHEWITSCH, SCHUSTER, AOYAMA, MOLEEN-SPILLER, BIEL­
SCHOWSKY, MODENA-CAVART, TESCHLER). Das andere aber sind perivasculare 
Infiltrate. Ich habe schon erwahnt, daB solche vorkommen, und zwar fUhrte 
ich die FaIle von ZIEGLER, SOUQUES und ALAJOUANINE, TESCHLER an, wobei 
ich allerdings zugeben muB, daB es Autoren gibt, die eine Infiltration ahsolut 
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vermissen. So erwahnt GUCCIONE ausdriicklich, daB hier die Infiltrate gefehlt 
haben. Auch der UbergangsfaIl von FOIX und CHAVANY zeigt kein solches. 
Aber die alten FaIle von OPPENHEIM, DRESCHFELD, CHARCOT und DUTIL, GRUNOW 
und MEDEA lassen sie deutlich erkennen. Allerdings ist iiber die Lokalisation des 
Exsudates nicht immer AufschluB zu gewinnen. Bei MEDEA sitzt es meningeal, 
bei GRUNOW und TESCHLER urn die ventrale Spinalarterie. Ich muB gestehen, 
daB nach dem was ich bei der amyotrophischen Lateralsklerose beschrieben 
habe, ich heute nicht mehr imstande bin, die chronische Poliomyelitis von den 
genannten Affektionen zu differenzieren, besonders im Hinblickauf die letzten 
Untersuchungen von STEPHAN. Es werden dieser Krankheit FaIle subsummiert, 
die sicher nicht hierher gehoren. Andererseits zeigt sich, daB bei genauerer 
Kenntnis der Anatomie und Klinik der nuclearen Amyotrophien diese vielfach 
analoge Bilder zeigen, wie die sog. chronische Poliomyelitis. Die unvollkommene 
Affektion der V orderhornzeIIen, das mehr fleckweise Ergriffensein der weiBen 
Substanz, das deutliche Hervortreten reaktiver Glia, das perivasculare Infiltrat 
sind keine Differenzmomente mehr. 

Die Therapie der chronis chen Poliomyelitis begegnet sich mit jener der 
nuclearen Amyotrophien bzw. der amyotrophischen Lateralsklerose. Nur kann 
ich mit Riicksicht auf meine eben angefiihrten FaIle betonen, daB hier die 
Rontgenbehandlung scheinbar den besten Erfolg hat. Ich gebe daneben wie 
bei den spinalen Atrophien auch ein Testispraparat, das Testosan forte, 3 Ta­
bletten taglich, viele W ochen lang auch bei Frauen. 
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Spastische Spinalparalyse. 

Von KARL SCHAFFER.Budapest. 

Mit 22 Abbildungen. 

Diese Bezeichnung ist ein Sammelname fur Zustandsbilder, welche durch die 
beiderseitige Erkrankung der Pyramidenbahn gekennzeichnet sind. Die Atiologie 
kann sehr verschieden sein, aber immer ist das zentralwillkurliche motorische 
Neuron beiderseits betroffen, wodurch eine spastische Paraparese der unteren 
wie auch der oberen Extremitaten zustande kommt. Die Aufstellung dieses 
Zustandsbildes reicht auf 1875 und 1876 zuruck, als ERB und CHARCOT mit der 
Bezeichnung "spastische Spinalparalyse" bzw. "Tabes dorsal spasmodique" 
das heute gelaufige Krankheitsbild schilderten mit der bilateralen Pyramiden. 
sklerose im Riickenmark, wobei aber nach STRUMPELL, der sich sehr eingehend 
mit diesem Bilde beschiiftigte, nicht allein die Seiten. und Vorderstrangpyramiden 
degeneriert waren, sondern auch die GOLLschen Strange und die Kleinhirn· 
seitenstrangbahn. Auf Grund dieses Befundes sprach STRUMPELL von einer 
kombinierten Systemerkrankung, und da seine Beobachtungen sich auf familiare 
Falle bezogen, so vertrat er - gestiitzt auf die FaIle von KRAFFT.EBING, NEW· 
MARK und ERB, welchen die FaIle von SEELIGMULLER, SCHULTZE, BERNHARDT, 
PELIZAEUS, NONNE, FREUD, HOMEN vorausgingen -, daB es eine hereditare 
spastische Spinalparalyse gebe. Dieser endogen bedingten Form der spastischen 
Spinalparalyse steht eine machtige Gruppe von Fallen gegenuber, welche 
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exogen bedingt sind; man fand die spastische Spinalparalyse bei Lues, bei 
multipler Sklerose, weiterhin bedingt durch Spondylitis, Myelitis sowie Menin­
gitis. JENDRASSIK hat bereits vor 25 Jahren darauf verwiesen, daB die familiaren 
Falle eine primare Pyramidendegeneration darstellen und daher von der durch 
Herde verursachten sekundaren Pyramidendegeneration zu unterscheiden sind, 
bei welchen der "primare Herd meist p16tzlich entsteht". Dieser Auffassung 
widersprachen LEYDEN und GOLD SCHEIDER, denn sie wiesen die STRUMPELL­
sche endogene Auffassung energisch zuruck. Dies konnte nur deshalb geschehen, 
weil die Opponenten keine endogen familiaren, sondern nur exogene Falle sahen. 
1922 nnd 1926 veroffentlichte ich 2 Falle von spastischer Spinalparalyse, 
welche sich auf zwei Bruder bezogen, bei denen im Zentralnervensystem auBer 
den motorischen Bahnen nur noch die GOLLschen Strange degeneriert waren, 
wie dies STRUMPELL bereits schilderte, und konnte als erster auf die feinsten 
krankhaften Veranderungen in den betreffenden motorischen Zentren verweisen, 
woselbst weder STRUMPELL noch KOLLARITS Veranderungen sahen. Diese Falle 
wiesen klinisch, heredobiologisch und anatomisch die Existenz einer heredo­
familiaren spastischen Spinalparalyse nach, wie dies auBer STRUMPELL besonders 
JENDRASSIK, und von den neueren Autoren F. W. BREMER behauptet haben. 
Aus diesen Darlegungen folgt, daB es zwei Kategorien von spastischer Spinal­
paralyse gibt; die Mehrzahl durften die exogen bedingten Falle ausmachen, 
neben welchen die zwar sparlichen, aber sicher nachgewiesenen endogen-familiaren 
Falle stehen. Die moglichst exakte Unterscheidung der exogenen und endogenen 
Falle ist auch aus dem Grunde wichtig, weil die Beurteilung derselben hinsicht­
lich des Verlaufs nnd einer eventuellen Therapie eine ganz verschiedene ist. 

Da die exogenen Falle durch sehr verschiedenartige Schadlichkeiten hervor­
gerufen sein konnen, so erscheinen sie als symptomatische Falle, worunter zu 
verstehen ist, daB die Noxe sich zufallig auch auf die Pyramidenbahn erstreckt 
und dadurch formlich nebensachlich das Krankheitsbild der spastischen Spinal­
paralyse bewirkt. Anders ist es im Fall der endogenen spastischen Spinal­
paralyse; hier leidet allein nnd primar die Pyramidtmbahn auf familiar-heredi­
tarer Grundlage und so handelt es sich um eine essentielle spastische Spinal­
paralyse. Diese zwei Formen der spastischen Spinalparalyse haben wir sowohl 
klinisch wie anatomisch getrennt darzustellen, wobei wir aber vorausschicken 
mussen, daB wir in der Wahl der Falle sehr vorsichtig sein mussen, denn nur 
klinisch wirklich reine, durch klinische Aufpropfungen nicht verunreinigte bzw. 
kombinierte Falle durfen als Grundlage fUr die klinisch-anatomischen Erorte­
rungen herangezogen werden. Diese Vorsicht ist natiirlich fiir die endogene 
Form von groBer Bedeutung. Weil die endogene Form sowohl klinisch wie 
anatomisch gut umschrieben ist, und besonders weil wir in ihr die eigentliche 
Form der spastischen Spinalparalyse erblicken, mochten wir sie zuerst und 
erst nachher die exogene Form abhandeln. 

I. Endogene oder essentielle Form der spastischen Spinalparalyse. 
STRVMPELLS familiare spastische Spinalparalyse oder JENDRASSIK8 

Heredodegeneratio spastica. 
Atiologie. WILHELM EBB machte 1895 die Mitteilung der Krankengeschichte 

von zwei Schwestern, die klinisch das Bild der spastischen Spinalparalyse dar­
boten, die von selbst gesunden, aber miteinander verwandten Eltern abstammten, 
indem in der Familie es sich mehrfach um "Nachgeschwisterkinder" handelte. 
Von diesem Zeitpunkt angefangen, bis heute also 40 Jahre hindurch, wurde 
eine Anzahl der Falle veroffentlicht, welche keinen Zweifel daruber lassen, daB 
es familiare Falle gibt, bei welchen das spastische Syndrom eben hereditar 
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bedingt ist; da geniigt es, auf die eingangs erwahnten Autoren zu verweisen. 
Es fragt sich nur, ob die familiaren FaIle das reine Syndrom darboten, denn erst 
dann diirfen wir von einer hereditaren spastischen Spinalparalyse sprechen. 
Dies vor Augen haltend ware zu betonen, daB solche reine FaIle ihr Erbkrank­
heitswesen durch folgende Kriterien beweisen. 1. Durch die Homotypie: es 
kamen in der Familie mehrere identische KrankheitsfaIle vor; 2. durch die 
Homochronie: in derselben Familie trat die spastische Form genau oder 
sehr annahernd in demselben Lebensalter an den erkrankten Mitgliedern 
auf; 3. fiir das L':liden war kein exogenes veranlassendes, aus16sendes j'~oment 
nachweisbar; 4. der progressiv-fatale Zug im Krankheitsverlauf. 

Ferner gewinnen die Falle noch scharfere Charakterziige, vor aIlem dann, 
wenn dieselbe Krankheit nicht nur in einer, sondern in mehreren Generationen 
vorkommt; so sah BREMER in seinem ersten Fall (s. BREMERS Nachkommen­
tafel der Familie S. anbei) die Krankheit iiber 6 Generationen ausgebreitet, 
dieselbe begleitet die Nachkommenschaft einer Familie iiber mehr als ein Jahr­
hundert hindurch. Dieser Beobachtung gegeniiber steht das singulare Auf­
treten, wobei sich das Vorkommen zumeist nur auf eine Generation erstreckt 
(s. RHEIN und andere Autoren). Zwischen diesen zwei Extremen stehen FaIle, 
bei denen die Krankheit in 2-5 Generationen auftritt; nach BREMER erschien 
die spastische Spinalparalyse in 23 Fallen in zwei, in 4 Fallen in drei, in 3 Fallen 
in vier und nur in 1 Fall (bei dem 14 Mitglieder erkrankten) in fiinf Generationen. 
In der Deszendenz eines blutsverwandten Ahnenpaares, die 67 Personen umfaBt, 
stellte K. THUMS in der vierten bis sechsten Generation das Auftreten einer 
gleichartigen Erkrankung des Zentralnervensystems bei 11 Personen fest. Die 
gesunden Mitglieder der erkrankten Familie zeigen nach JENDRASSIK ver­
schiedene Entartungszeichen. 

Erbbiologisch wichtig ist der Umstand, daB man in der Aszendenz bei der 
familiaren spastischen Spinalparalyse Blutsverwandtschaft antrifft; so sah 
BREMER in 100 aus der Literatur herangezogenen Stammbaumen 20mal dieses 
Moment; hierauf verweisen unter anderen auch die Beobachtungen von G. Voss, 
K. SCHAFFER und zuletzt von K. THUMS (1932). 

Ein bemerkenswertes Moment ist im Beginn der Krankheit gegeben und da 
ware auf STRUMPELL zu verweisen, der den Beginn auf drei Zeitpunkte verlegt: 
1. im 3.-6. Lebensjahr, 2. im 20.-30. Lebensjahr, 3. im hoheren Lebensalter; 
fiir FaIle letzterer Art bemerkt er aber, daB diese nie rein bleiben, denn zur 
spastischen Komponente geseIlt sich verhaltnismaBig rasch eine bulbar-spinale 
Muskelkomponente, wodurch dann das Bild einer amyotrophischen Lateral­
sklerose entsteht. Interessante Feststellungen machte BREMER an 100 von ihm 
gesammelten Beobachtungen reiner spastischer Heredodegeneration; es handelt 
sich um 264 EinzelfaIle, von welchen die Krankheit im ersten Lebensjahr in 
27%, im 1.-18. Lebensjahr in 59%, im 18.-50. Lebensjahr in 11 % der FaIle 
erschien und iiber das 50. Jahr nur in 2-3% aIler FaIle. Auf Grund dieser 
genauen FeststeIlungen konnen wir sagen, daB die spastische Heredodegeneration 
eine iiberwiegend infantil-juvenile Krankheit ist, wie dies die Beobachtungen 
von ZIPPERLEN und K. THUMS auch bestatigen. Das mannliche Geschlecht zeigt 
einen schwereren Grad der Erkrankung als das weibliche. 

Wir gehen nun zu den erbbiologischen Gesichtspunkten der spastischen 
Heredodegeneration iiber unter Beriicksichtigung der lichtvollen Erorterungen 
von BREMER. Dieser Autor sah in seiner Familie, in welcher sich das Leiden 
auf fiinf Generationen erstreckte, den dominanten Erbgang; das Zahlenverhaltnis 
von gesund zu krank entspricht fast 1 : 1, ferner bemerkt er, daB der freibleibende 
Teil auch in seiner Nachkommenschaft von der Krankheit verschont ist. Es 
ist also der Satz "Einmal frei, immer frei" bei dominanter Vererbung hier 
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tatsachlich verwirklicht. Die Krankheit ist weder geschlechtsbegrenzt noch 
-gebunden, denn die Geschlechter sind fast in gleichem Verhaltnis an der Krank­
heit beteiligt. Doch findet sich auch der reze88ive Vererbunfl8modus vor und dieser 
soll nach BREMER eine ungleich groBere Gruppe umfassen, bei der die haufige 
Blutsverwandtschaft in der Aszendenz auWi.llt. Diese Blutsverwandtschaft 
deutet darauf hin, daB es sich um einen rezessiven Erbgang handelt; beide 
Vererbungsmodi stehen zueinander in folgendem Verhaltnis: 15 % dominant, 
60% rezessiv, 25% nicht sicher. Bei der letzteren Gruppe meint BREMER, daB 
es sich auch um rezessiven Erbgang handelt. Vergleicht man schlieBlich die 
Stammbaume gemaB ihrer Vererbung und vergleicht man die klinischen Krank­
heitsbilder, so ergibt sich, daB die dominanten Fane die leichteren, die rezessiven 
Fane die schwereren Erkrankungsformen darstellen. Auch SPECHT betont die 
relative Gutartigkeit der dominanten Erbfolge, so wie auch das gleichmaBige 
Betroffensein beider Geschlechter. 

N a chkommentafel der Familie Sonntag nach F. W. BREMER. 
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Symptomatologie. Diese ist in reinen Fallen nicht als reich zu bezeichnen; 
ERB sprach von einem "Symptomenquartett": motorische Schwache, Muskel­
spannungen, erhohte Sehnenreflexe, Babinski. Von diesen vier Erscheinungen 
sind grundlegend der Spasmus und die Parese, denn die erhohten Sehnenreflexe 
samt Babinski sind nur Folgen des ersteren, und so konnten wir streng genommen 
nur von einem Symptomenduo sprechen. Ferner ist die Abwesenheit von Er­
scheinungen zu betonen; es fehlen namlich Atrophien, Sensibilitatsstorungen 
und Ataxie, Hirnnerven intakt, keine Blasen-Mastdarmstorungen. Diesem 
allgemeinen Verhalten gemaB gestaltet sich der Status der Kranken etwa folgend: 
Pupillen rund, gute Reaktion, Augenhintergrund und Gesichtsfeld normal, 
Zunge in Mitteistellung und von normalem V olumen, Kauen und Schlucken 
frei, die Sprache zeigt keine grobere Storung; obere Extremitaten und Rumpf 
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sind aktiv beweglich, zumeist in miWiger Hyper­
tonie, hingegen sind die unteren Extremitaten 
vermoge der hochgradigen Spannung, haupt­
sachlich infolge der standigen Kontraktur der 
Adductores femoris, gekreuzt und konnen daher 
nur langsam und miihsam bewegt werden. Der 
Gang ist recht miihselig, nur mit Hilfe eines 
Stockes wird er derartig vollzogen, daB das eine 
Bein vor dem anderen langsam, von der Erde 
kaum emporgehoben, vorwarts geschoben wird, 
dabei ist die untere Extremitat im Knie und 
Becken etwas gebeugt und bei jedem Schritt 
reiben sich die Knie (s . Abb. 1). Bei leichten 
Fallen "Steppergang" (BREMER). Aufgestellt, 
vermag Patient keine aufrechte SteHung ein­
zunehmen, ist etwas nach vorne gebeugt, auf 
die Arme gestiitzt, in den Knien maBig einge­
sunken, die Beine sind einwarts rotiert und 
adduziert, Knie aneinandergepreBt, die FuBc 
spitz en beriihren sich und zwischen den Fersen 
bleibt ein handbreiter Zwischenraum, wodurch 
zwischen den beiden Unterschenkeln ein ovaler 
Raum ("espace ovalaire" der franzosischen Au­
toren) entsteht. Ein charakteristisches Bild ent­
steht bei sitzender Lage (Abb. 2), besonders 
beim Vergleich mit einer Normalperson. Wahrend 
bei letzterer die beiden Oberschenkel in einer nor- Abb. 1. ~rh~~~~r1:r-¥~. stehend. 
malen Weite voneinander ruhen, 
die Unterschenkel parallel liegen 
und die herabhangenden FiiBe die 
normale Plantarflexion zeigen, 
sehen wir bei spastisch-spinal­
paralytischen Kranken genau das 
Gegenbild: beide Schenkel sind 
eng geschlossen, formlich anein­
andergepreBt, die Unterschenkel 
auffallend einander genahert und 
die FiiBe in Equinovarusstellung 
gekreuzt, der Hallux in Hyper­
extension. Sind auch die oberen 
Extremitaten einbezogen, so sieht 
man eine leichte Annaherung zu 
dem Rumpf, Beugung im Ellbogen­
gelenk und in den Fingern mit 
Pronation. Dabei sind die Patellar­
sehnenreflexe hochgradig gestei­
gert, FuBklonus, Babinski und 
Oppenheim positiv; die Reflexe 
der oberen Extremitaten leicht 
auszulosen .. Psychisch ist nichts 

Abb. 2. Der altere Bruder sitzend mit einem von ihm 
rechts befindlichen Normalmenschen. Naheres im Text . 

auffallendes zu bemerken. Samtliche Qualitaten der Sensibilitat sind intakt. 
Dieses Bild ist bei den mehr reinen, unkomplizierten Fallen der spastischen 

Heredodegeneration anzutreffen. Aber JENDRASSIK machte schon 1896 darauf 
Handbuch der Neurologie. XVI. 39 
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aufmerksam, daB sich zum Bilde der spastischen Spinalparalyse gesellen konnen : 
1. Sehstorungen, 2. Sprachstorungen,3. Nystagmus, 4. Athetose und Zittern, 
5. Ataxie, 6. Sehnervenschwund, 7. Myoklonie, 8. Chorea und 9. Verb16dung. -
K. THUMS erwahnt folgende Faktorenkoppelung: Dermographismus, hoch­
gradige Myopie, Urticaria factitia, feminines Fettpolster, Prognatie, Spitzbogen­
gaumen, Mikrodentie. - BREMER sah Muskelatrophien, Strabismus, Grimas­
sieren, abgehackte Sprechweise. - GUILLAIN und BlzE beobachteten einen 
16jahrigen Kranken, der mit 11 Jahren die ersten Gangstorungen bekam nebst 
Sprachstorung, leichten Handtremor und Nystagmus. Ein Bruder dieses 
Kranken bekam im gleichen Alter dieselben Erscheinungen. Die Kusine des 
Kranken bekam mit 12 Jahren ebenfalls Gangstorungen, choreo-athetotische 
Bewegungen und Geistesschwache, genau so ein Bruder des Madchens. AIle 
stammten aus der Ehe zweier Briider mit zwei Schwestern. - MISKOLCZY und 
BENEDEK sahen zwei Geschwister; der altere 24jahrige junge Mann, ebenso 
wie das gegenwartig 7jahrige Madchen, seit fmher Kindheit spastisch, der 
Bruder oligophren und mit extrapyramidalen Storungen. Das Madchen konnte 
die willkiirlichen Beinbewegungen nur dann ausfiihren, wenn der starke Tonus 
der Beine durch eine bestimmte Kopfdrehung in einen Beugetonus iibergefiihrt 
wurde. Ein dritter Fall von hereditarer spastischer Parese mit Intelligenz­
schwache zeigte dieses Symptom nicht. - EICKHOFF beobachtete eine Frau, 
die vom 18. Lebensjahr an mit Gehstorung behaftet ist; drei Geschwister zeigen 
ein ahnliches Krankheitsbild. AuBerdem ist in der Familie ein Bruder mit 
Geistesschwache behaftet, einer dement, eine Schwester ist geistesschwach und 
zittert. Das Interessante dieser Beobachtung besteht im Zusammentreffen 
reiner familiarer spastischer Spinalparalyse mit Intelligenzdefekt bei verschie­
denen Mitgliedern einer Familie. HIGIER spricht von launenhaftem Wesen, 
Reizbarkeit, infantilem Verhalten und sah bei vier Geschwistern neben der aus­
gesprochenen Starre in den unteren Extremitaten noch Zittern und Schwache 
der Arme, wozu auBerdem cerebrale Symptome kamen, wie Bradylalie, Nystag­
mus, Verschlucken und Opticusatrophie. - FaIle mit ausgepragter Atrophie 
der Arme und der Beine, daselbst mit Entartungsreaktion, bedeuten eine Aus­
breitung des Prozesses vom zentralen auf das periphere motorische Neuron; 
es handelt sich dann um das Zustandsbild der amyotrophischen Lateralsklerose, 
wie ich dies beim alteren Bruder meiner Beobachtung verwirklicht sah. Die 
zweite Systemkombination ist in der FRIEDREICHschen Ataxie gegeben. JEN­
DRASSIK verwies darauf, daB die FaIle der einzelnen Familien wohl gesonderte 
Krankheitsbilder geben konnen, jedoch untereinander stets die gleiche Form 
aufweisen und so konnte man soviel Krankheitsformen beschreiben, als es kranke 
Familien gibt. Mit anderen Worten, innerhalb einer Familie ist das Krankheits­
bild mehr oder minder stabil und gleichfOrmig. Kiirzlich betonte F. SALUS 
gerade die Polymorphie als charakteristisches Zeichen fUr das heredodegenerative 
Syndrom, wie dies bereits auch JENDRASSIK tat. 

Halten wir uns nun diese "verunreinigenden Symptome" vor Augen, so 
miissen wir sagen, daB diese die Ausbreitung des Krankheitsprozesses vom 
zentralmotorischen Neuron aus auf andere Neurone bedeuten; bei FRIEDREICH­
scher Ataxie handelt es sich um die Mitbeteiligung der Hinterstrange und in 
den Seitenstrangen der Kleinhirnbahnen; die degenerative Muskelatrophie 
der Extremitaten bedeutet das Ubergreifen auf die spinalen motorischen Kerne; 
das Zittern, die athetoid-choreiformen Bewegungen, eine Kombination mit dem 
Extrapyramidium usw. SchlieBlich bedeutet es eine sehr beachtenswerte und 
hochst bedeutsame Kombination, wenn die spastische Spinalparalyse gleich­
zeitig mit Bildungsanomalien des Knochen-Knorpelsystems vorkommt. Hiel 
ware vor allem der interessante Fall von TESCHLER und S60s zu erwahnen. 
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der mannliche Kranke zeigte eine ausgesprochene Spastizitat, nur angedeutete 
Muskelatrophien und auBerdem die Aplasie des Atlas und Epistropheus, wodurch 
die "Halslosigkeit" bedingt war, ferner die MiBbildung der ersten Rippe und 
des Hinterhauptknochens; der Vater war bucklig. Diesem Fall gibt die histo­
pathologische Untersuchung des Nervensystems einen groBen Wert; es konnte 
die reinste Systemkrankheit nachgewiesen werden und somit die kombinierte 
Erkrankung von zwei Keimblattderivaten, des auBeren (Nervensystem) und 
des mittleren (Knochen, Knorpel) Keimblattes. Dadurch wird uns die Endo­
genese iiberzeugend vor Augen gefiihrt, wie dies auch SALUS anerkennt. Der­
artige kombinierte Erkrankungen von mehreren Keimblattderivaten findet sich 
bei den 4 Schwestern der HIGIERSchen Beobachtung (HohlfuB und Hyper­
extension der groBen Zehe). MARINESCO sah bei einem Kranken von familiarer 
spastischer Spinalparalyse ausgedehnte Spaltbildung der Lumbosacralwirbel 
samt einer Dermoidcyste; in BUSCHERS Fall lag ein offener Riicken vor, bei der 
Beobachtung von SALUS Kyphoskoliose, zweimal Hallux valgus, HohlfuB und 
endlich Spina bifida. 

Histopathologie. Die alteren histopathologischen Befunde der familiaren 
spastischen Spinalparalyse beziehen sich im wesentlichen auf die Seitenstrang­
sklerose, welche sich yom Lendenmark aufwarts zumeist bis in die Hohe der 
Pyramidenkreuzung im Gebiet der Pyramidenseitenstrange nachweisen laBt. 
Hierzu kommen noch Beobachtungen iiber die Degeneration in den GOLLschen, 
seltener in den Kleinhirnseitenstrangbahnen. NEWMARK sah Zellschwund der 
CLARKEschen Saule, J. HOFFMANN stellte gleichzeitig damit Degeneration der 
FLECHSIGschen Bahn fest. Dem GroBhirn wandte sich die Aufmerksamkeit nur 
einiger Autoren zu; BISCHOFF verzeichnete eine Verminderung der Pyramiden­
zellen in der motorischen Region; NEWMARK bemerkte ausgesprochenen Mangel 
an BETzschen Riesenzellen, hingegen fand KOLLARITS die corticalen Ursprungs­
zellen der Pyramidenbahn unversehrt. 

Es ware hier vorauszuschicken, daB wir heute mit der einfachen Feststellung 
einer Marklichtung in der Seitenstrangpyramide das histopathologische Substrat 
der familiaren spastischen Spinalparalyse bei weitem nicht erschopft haben, 
denn wir miissen besonders die Ursprungsstatte der Pyramidenbahn einer sehr 
genauen Untersuchung unterwerfen. Die alte Ansicht, nach welcher der ProzeB 
autochthon im Riickenmark entstehen solI und als ein primarer StrangprozeB 
aufzufassen ware (DEMOCH), ist als abgetan zu betrachten. 

Die mit modernen histopathologischen Methoden vorgenommene Untersuchung meiner 
FaIle bezog sich auf zwei Bruder, die wohl urn 10 Jahre voneinander entfernt, aber beide 
im 3. Lebensjahr die spastischen Erscheinungen in den FuBen als die ersten Spuren zeigten. 
Die Muskelspannungen breiteten sich recht alImtihlich gegen die Arme zu aus, wobei keine 
sensiblen und Blasenstiirungen das Bild storten; beide boten das reinste Bild des ERBschen 
Symptomenquartetts dar. Die Eltern waren Geschwisterkinder in dem Sinne, daB Mutters 
Vater und Vaters Vater Geschwister waren; es kam also die Konsanguinitat von vaterlicher 
Seite. Zu betonen ware, daB der jiingere Bruder mit 28 Jahren an Lungentuberkulose 
verschied, wahrend der altere mit 38 Jahren an Erschopfung starb. Der Jiingere bot klinisch 
das reinste spastische Bild dar, war also typenrein, er zeigte keine Erscheinungen seitens der 
Sensibilitat, des Augenhintergrundes usw. Dagegen bot der infolge zunehmenden Marasmus 
verstorbene Altere ein halbes Jahr vor seinem Tode: 1. Zeichen des Muskelschwundes, 
angedeutet an den kleinen Handmuskeln und deutlich ausgepragt am Triceps surae und 
Tibialis anticus mit elektrischer Entartungsreaktion, so daB es durch Erweiterung des 
spastischen Bildes mit der spinal-amyotrophischen Komponente zur Ausbildung einer 
amyotrophischen Lateralsklerose kam; 2. Zeichen einer angeborenen Retinaveranderung 
(normale Pupillen; im linken Fundus temporal von der Papille ein Pigmentherd, dessen 
Zentrum etwas helIer war; urn den Herd herum einige punktformige Pigmentationen); 
3. Zittern des Kopfes und der Hande. Psychisch waren beide Bruder intakt; sie unter­
Bchieden sich in zwei Punkten: einmal durch die langere (etwa 10 Jahre) Krankheitsdauer 
und dann durch das Hinzutreten von spinomuskularen und extrapyramidalen Symptomen 
beim alteren Bruder. 

39* 
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Zum anatomischen Befund iibergehend, ware zuerst das zentralmotorisehe 
System, die Pyramidenbahn, in seinem histopathologisehen Verhalten darzu­
stellen. Hier ist vorauszusehieken, daB der Jiingere allein mikroskopisehe 

Veranderungen zeigte, 
wahrend der .Altere 
bereits makroskopiseh 
einen beaehtenswerten 
Befund an der GroB­
hirnoberflaehe in Form 
eines sehweren Degene­
rationszeiehens dar bot. 
Dies ist die Affenspalte, 
auf der rechten Hemi­
sphare durch Punktie­
rung der Furchenlippen 
dargestellt (s. Abb. 3); 
man sieht sehr deutlich, 
daB die Parietooeeipi­
talfurehe von der Man­
telspalte aus auf die 
konvexe Oberflache ein­

Abb. 3. Gehirn des alteren Bruders; am rechten Occipitallappen ist schneidend hier nicht 
durch Punktierung die Affenspaltbildung demonstriert. sofort endet, wie dies 

am normalenMensehen­
hirn geschieht, sondern teils mit der Interparietalfurche, teils mit deren Fort­
setzung, der Fiss. occipitalis transversa zusammenhangend, eine soleh machtige 

individuelle Furche bildet, 
wie man sie sonst nur am 
Cercopithecusgehirn in art­
eigener Ausbildung zu se­
hen bekommt. Auf feinere 
Einzelheiten von rein ana­
tomischem Interesse iiber­
gehend, mochte ich nun 
zur weiteren Darstellung 
von Degenerationszeichen 
schreiten, welehe an den 
Ganglienzellen bemerkbar 
sind. So sieht man dyspla­
stische BETzsehe Zellen 
und doppelkernige Pyra­
midenzellen in der Lamina 
pyramidalis (Schieht III) 
der vorderen Zentralwin­
dung (C. a.), (s. Abb. 4 
und 16). - Aus diesen An­
gaben ist zu ersehen, daB 
das Endhirn sowohl makro­

Abb. 4. Doppelkernige kleine Pyramidenzelle ausC. a. des alteren wie mikroskopisch Ent-
Brudcrs. Fibrillenimpragnation. artungszeiehen darbietet, 

und zwar einesteils in der 
C. a. mikroskopisch, andernteils aber an der occipitalen Oberflaehe makro­
skopisch. - Unsere weitere Aufmerksamkeit wendet sieh der C. a. als der 
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Ursprungsstatte der Pyramidenbahn zu, urn so mehr, als bereits die WEIGERT­
sche M arkscheidenfarbung schwere Veranderungen vermuten laBt : das Stratum 
supraradiatum ist so gut wie ganz marklos, nur das Str. zonale ist ange­
deutet (s. Abb. 5). Allein aus diesem Bild kann man folgern, daB besonders 
die Schicht III krank ist; hieriiber geben uns auch die feineren Struktur­
bilder Aufklarung. Bevor wir aber auf letztere iibergehen, sind die WEIGERT­
schen Markscheidenbilder aus dem Riickenmark vorzufiihren, und da mochte 
ich auf Abb. 6 als auf das thoracale Mark des jiingeren und friiher verstorbenen 
Bruders verweisen, welchem auf Abb. 7 
dasselbe Segment des alteren Bruders 
zur Seite zu stellen ist, bei dem der ProzeB 
genau 10 Jahre liinger dauerte. Auf 
Abb.6 ist neben der typischen Lichtung 
beider Seitenstrangpyramiden noch eine 
angedeutete Lichtung in den GOLLschen 
Strangen zu bemerken und genau das­
selbe Bild sehen wir beim alteren Bruder, 
jedoch markanter, denn die Pyramiden­
arealen sind auffallend lichter (es diirfte 
sich urn eine totale Pyramidenkreuzung 
handeln, da bei beiden Briidern keine 
V orderstrangpyramide zu bemerken ist). 
Interessant ist das Ergebnis im Cervical­
mark: Abb. 8 yom jiingeren Bruder zeigt 
ganz marknormale Pyramidenstrange, 
wahrend Abb. 9 yom alteren Bruder eine 
angedeutete Lichtung in den Seiten­
strangpyramiden sehen laBt. In beiden 
Fallen war die Pyramidenbahn yom 
untersten Oblongataabschnitt an auf­
warts markgesund, wie wir dies mit 
Abb. 10 belegen, welche, das Mittelhirn 
darstellend, die beiden Hirnschenkel auch 
in ihrem mittleren Drittel ganz gesund 
zeigt. 

NISSL-Bilder. Auf der Abb. 11, ein 
Toluidinpraparat aus dem Parazentral­
lappchen, ist am unteren Rand eine 
wohlerhaltene BETzsche Riesenzelle zu 

Abb. 5. ' VEIGERTSches Markscheidenpraparat 
aus dem unteren Drittel des C. a. des jiingeren 
Bruders, welches den viilligen Mangel an 
Markfasern im Stratum supraradiatum zeigt. 

sehen, iiber welcher die Lamina pyramidalis in ihrer ganzen Ausdehnung bis 
gegen Schicht II (L. granul. ext.) hin erkennbar ist; in der III. Schicht, beson­
ders in der Sublamina magnopyramidalis, stellen wir einen schweren Ausfall 
an Ganglienzellen fest. Die Einzelheiten des gangliocellularen Prozesses konnen 
wir an den folgenden zwei Abbildungen verfolgen. Abb. 12, eine mittelgroBe 
Pyramidenzelle aus Schicht III, zeigt uns die Schwellung, welche im allgemeinen 
in zwei Formen vorkommt. Entweder ist der Zelleib im ganzen geblaht oder 
aber der basale, yom Kern ventralliegende Abschnitt des Zelleibes ist ampullen­
formig aufgetrieben (Abb. 12a), wodurch ein Bild entsteht, welches genau jenem 
bei der infantil-amaurotischen Idiotie entspricht. SowohJ die totale ballon­
fOrmige, wie die basale sackfOrmige Aufblahung des Zelleibes bedingt eine 
Verlagerung des Zellkerns gegen den Apikaldendrit zu, wie dies sehr iiberzeugend 
in Abb. 12a zu sehen ist, welchem bei b zum Vergleich eine normale Pyramiden­
zelle zur Seite gestellt ist. Das weitere Verhalten des Tigroids besteht darin, 
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Abb. 6. WEIGERTSches Markscheidenpr!Lparat aus dem Brustmark des jiingeren Bruders. 
Degeneration der Seitenstrangpyramiden nebst Marklichtung in den GOLLschcn Strangen. 

Abb. 7. WEIGERTSches Markscheidenpraparat aus dem Brustmark des alteren Bruders; zeigt im 
gesteigerten MaJle die Pyramidendegeneration. 

daB letztere Substanz zunehmend kleiner wird und dadurch erhii1t der Zelleib 
ein schwammiges, feink6rniges, gelichtetes Aussehen (Abb. 13); solche Exemplare 
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sind von Oligodendrogliazellen mehr 
oder minder reichlich umlagert und 
zum Teil verzehrt (N euronophagie 
s. Abb. 14 b). Oder wir sehen genau 
das Gegenbild: der Farbstoff wird in 
groBer Menge gebunden und so ent­
steht das Bild einer pyknotischen 
Ganglienzelle (Abb. 14a). Wir mach­
ten bemerken, daB auBer der C. a. 
noch 13 Stellen des Vorderhirns unter­
sucht wurden (C. p., front. orbit., 
front. I und II, Pariet. sup., Supra­
marginalis, Angularis, Tempor. I, II, 
Occipit. III, Calcarina, Fusiformis, 
Ammonshorn), in welchen die Gan­
glienzellen als absolut normal befun­
den wurden. 

Fibrillenbilder. Diese fuhrten uns 
als wichtigste V eranderung dieSch wel­
lung der apikalen und basalen Den­
driten vor, wie wir dies gut auf 
Abb. 15 sehen. Bei a, eine normale 
Stelle des Gehirns, und zwar die II. 
granulare Frontalwindung, erscheint 
das N ormalbild der Ganglienzellen aus 
der III. Schioht; bei bin C. a. ist sehr 
deutlich eine mehrfache, zumindest 
3-4fache gleichmafJige Schwellung 
der Apikaldendriten (an anderen Bil­
dern auch an einzelnen Basalden­
driten) zu sehen, welche sich auch 
in die sekundaren Dendritenzweige 
erstreckt. Wie sehr die primaren 
und sekundaren Apikaldendriten als 
krankhaft anzusehen sind, ergibt sich 
aus den angedeuteten neuronopha­
gischen Erscheinungen (am Bilde 
an zwei Stellen machtige Ein­
buchtungen durch je eine Oligo­
zelle bewirkt); an den normalen 
Apikaldendriten auf Abb. 15 a ver­
missen wir diese Erscheinungen. 
Diese Blahung der Dendriten ist 
auch an NrSSL - Praparaten be­
merkbar, doch bei weitem nicht 

Abb. 8. Oberstes Cervlcalmark des jiingerenBruders, 
welches hier die Seitenstrangpyramiden normal· 
markhaltig zelgt; GOLL wie im Brustmark.-

Markscheidenpraparat. 

Abb. 9. Cervicalmark des alteren Bruders in del' 
Rohe der 4. 'Vul'zel; zeigt Lichtung nicht aHein 
der GOLLschen Strange, sondern auch in den 
Seitenstrangpyramiden. - Markscheidenpraparat. 

so sinnfallig wie am Fibrillen­
praparat. An der Stelle der api­
kalen Blahung findet eine axiale 
Auflockerung des Fibrillenwerkes 
statt und dieses erleidet einen 
silberkarnigen Zerfall. Hier ware 
zu bemerken, daB wir am Fibrillen­
praparat die am Toluidinpraparat 

Abb. 10. Rirnschenkelgegend des jiingeren Bruders; 
zeigt die voHkommene Mal'kgesundheit del' Pyramiden· 

bahnen . - Markscheidenpraparat. 
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verfolgbare N euronophagie 
ebenfalls sehen konnen, 
wie dies sehr lehrreich auf 
Abb. 16 zur Darstellung 
gelangt. Auf dieser Abbil· 
dung stellen die mit 1 und 
3 bezeichneten Ganglien­
zellen noch intakte Exem­
plare dar, wahrend die 
Zelle 4 bereits die begin­
nende Annagung durch drei 
gliose Zellen zeigt , die 
Ganglienzelle 2 aber den 
fast volligen Aufbrauch 
durch 9 Oligodendrozellen 
darstellt; mit 5 ist eine 
BETzsche Riesenzelle be­
zeichnet, bei welcher die 
dysplastische Form sehr be­
merkenswert erscheint. 

Ein hochst beach tens­

Abb. 11. Toluidinpraparat aus demParazentrallappchen des jill­
geren Bruders. 1m Gesichtsfeld ganz unten eine BETZsche Riesen· 
zelle, ganz 0 ben eine griii3ere Pyra midenzelle der Schicht III; im 
Gebiete zwischen diesen beiden Ganglienzellen befindet sich die 
Sublamina magnopyramidalis mit hochgradigem Ausfall der 

wertes Ergebnis der Fibril. 
lenimpragnation war der 
Nachweis der ALZHEIMER­
schen Fibrillenveranderung, 
welche niemals an den 
Riesenzellen der Schicht V, 
sondern ausschlieBlich in 
Schicht VI, besondersreich­
lich in Schicht III vor-

kommt; aus Ietzterer 
stammt Abb. 17. Diese Fi­
brillenveranderung fanden 
wir interessanterweise be­

Ganglienzellen. 

\ 

" 

Abb.12a und b. Toluidin· 
praparat aus C. a. des 
jiingeren Bruders; zeigt 
nebeneinanderstehend: 

a cystisch geblahter Zell· 
kiirper mit apikalwarts 
gedrangten und geschwell· 
ten Kern; b Normalzelle 

ZUlli Vergleich. 

sonders zahlreich im corticalen Facialiszentrum, woraus 
schon hervorgeht, daB sie mit den initialen Beinspasmen 
nichts zu tun haben kann. Zu betonen ist, daB die 
ALZHEIMERsche Fibrillenveranderung ausschlief3lich in 
der C. a. anzutreffen war; es kommt ihr also offenbar 
eine Bedeutung fur den ProzeB zu. 

Das periphermotorische oder nucleo.spinale System war 
beim jiingeren Bruder, beim typenreinen Spastiker, ganz 
normal; ein Vergleich mit Normalpraparaten ergab zwar 
eine gewisse Verschmachtigung des ZelIkorpers, aber 
keine wesentliche Veranderung der NISSL-Struktur. 
Anders verhielt sich das periphermotorische Neuron beim 
alteren Bruder, der vermoge der angedeuteten Atrophie 
in den kleinen Handmuskeln und noch mehr vermoge 
der wohlausgepragten, mit EAR verbundenen Atrophie 
des Triceps surae und Tibialis anticus in den motorischen 
Vorderhornelementen Veranderungen erwarten lieB. Tat­
sachlich fanden sich in den nucleo·radicularen Ele­
menten nicht so sehr im Segment C 7 als L 5 typische 
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Schwellungen der Ganglienzellen nebst neuronophagischen Bildern (s. Abb. 18). 
Wenn auch die Schwellung keine iibertrieben groBe war, so bewiesen doch die 
konvexen Zelleibkonturen 
diese abnorme Erschei­
nung; der Zellkern ist ganz 
an den Rand gedrangt und 
flachgedriickt. Dann sieht 
man Exemplare, welche 
zwar etwas gedunsen sind, 
wahrend ihr Tigroid aber 
noch erhalten ist; ein 
Heranriicken der Oligo- ~ 
zellen weist auf Beginn 
der N euronophagie hin. 
Ganz selten sieht man be­
endete N euronophagien : 
eine Ansammlung runder 
Kerne an der Stelle ehe-
maliger Ganglienzellen. 
AIle veranderten Elemente 
im V orderhorn liegen in 

: 

der lateralen und zentralen 
Zellgruppe, wodurch deren 
radicularer Charakter er­
wiesen wird. 

System der Spinalgan­
glien. Dieses muBte mit 

Abb. 13. BETZsche Riesenzelle, dessen Tigroid im cinfachen 
Schwund begriffen ist. Jiingerer Bruder. Immersionsaufnahme; 

Toluidin. 

Riicksicht auf die sicher 
angedeutete Degeneration 
in den GOLLschen Strangen 
untersucht werden. Schon 
beim ]ungeren Bruder 
waren die Spinalganglien­
zeIlen deutlich fenestriert 
und von gliosen Satelliten 
reichlich umringt. Obwohl 
man solche Befunde oft 
erheben kann, so klarte 
mich erst der Befund beim 
alteren Bruder ii ber die Be­
deutung dieser abnormen 
Erscheinung auf. Bei die­
sem fand sich eine iiber­
raschend groBe Zahl dys­
plastischer Elemente vor, 
so in den cervicalen wie 
lumbosacralen Ganglien, 
teils inForm vonZwillings­
zellen, teils in der Form 
der sog. Ganglienzellkolonie 
(s. Abb. 19). Abb. 19 zeigt 

• .. 
I 

• 

..- , 
I 

Abb. U a und b. Pyknotische Riesenpyramidenzelle (links oben) 
und neuronophagische Riesenpyramidenzelle (rechts unten); 

jiingerer Bruder. Toluidin. 

eine aus 6 Zellen bestehende Zellkolonie unter einer Ganglienzellkapsel. Wahrend 
sich die Zwillingszellen, die initiale Form der Zellkolonie, ziemlich verbreitet 
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vorfanden, erschienen die mehrzelligen Kolonien uberwiegend im corticalen Ab­
schnitt der Spinalganglien. Fur diesen Befund ist die Tatsache charakteristisch, 
daB man solch(dysplastische Elemente in jedem Schnit,t antrifft, so daB sie als 

sicheres Merkmal der gestorten Entwicklung angesehen werden konnen. Ein 
zweites hochst interessantes Merkmal der Entwicklungsstorung bestand in den 
sog. biaxonalen Ganglienzellen (s. Abb. 20); es entspringen aus derselben Spinal­
ganglienzelle 2 N euriten von zwei entgegengesetzten Punkten der Ganglienzelle; 
die Axonnatur wird einesteils durch den charakteristischen Initialknauel, andern-
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teils durch das Verlassen der Kapsel bewiesen. Die Bedeutung der biaxonalen 
Ganglienzellen als Entwicklungsstorung liegt wohl auf der Hand: es handelt 
sich urn ein ontogenetisches Relikt, namlich urn ein Verharren auf der fruhen 
Entwicklungsstufe des Spinalganglions; aus dem Stadium der oppositipolen 
Axone kommt durch Kriimmung der Ursprungszelle, durch allmahliche An­
naherung der entgegengesetzt entspringenden Axone und schlieBlich durch 
innige Apposition das endgiiltige einheitliche Axon der Spinalganglienzelle 
zustande, aus welchem dann der peripher-sensible und zentralsensible Ast 
abzweigt. AuBer den dysplastischen Elementen zeigten die Ganglienzellen 
durchwegs Zeichen der 
fortschreitenden Auflo­
sung mit Wucherung der 
gliosen Begleitzellen, wo­
durch im Anfang das Bild 
der fenestrierten Gan­
glienzellen entstand. Das 
Endstadium besteht in 
machtigen "Restknot­
chen" (s. Abb. 21), wobei 
die Kapsel der Spinal 
ganglienzelle ausschlieB­
lich durch die Satelliten­
kerne erfiillt wird. Dieser 
Vorgang beweist das Ab­
sterben der gangliosen 
Elemente und erklart 
damit die Lichtung der 
GOLLschen Strange. Die 
Tatsache, daB die lumbo­
sacralen Spinalganglien 
dies en Aufzehrungspro­
zeB intensiver erlitten 
hatten, hangt damit zu­
sammen, daB die Affek­
tion der Hinterstrange im 

Abb. 16. Fibrillenpraparat aus C. a. des iilteren Bruders. 1-4 
Ganglienzellen a us der Sublamina maguopyramidalis. Die Zellen 
1 und 3 sind normal; 4 beginnende Ausnagung; 2 hochgradige 
bzw. vorgeschrittene Neuronophagie; 5 dysplastische Riesenzelle. 

Cervicalmark am deutlichsten ist. Ais eine Folgeerscheinung dieses ganglio­
cellularen Vorganges ist das reaktive Verhalten der Axone zu betrachten; 
infolge des krankhaften Reizes entstanden echte Seitensprossen am Initial­
glomerulus mit machtigen Endkolben und als weitere Ausbildung dieses 
Phanomens kamen pericellulare Faserknauel zustande, welche aus mittelfeinen 
Fasern bestehen. 

AbschlieBend miissen wir wegen des Kopf- und Handzitterns beim alteren 
Bruder unsere Aufmerksamkeit dem Extrapyramidium zuwenden, und da ware 
hervorzuheben, daB das Makrobild vielversprechend war, denn das Caudatum 
zeigte eine auffallende Abplattung, derartig, daB das Vorderhorn der Seiten­
kammer groBer erschien als normal. Leider konnte eine mikroskopische 
Grundlage fUr diese Schrumpfung nicht gefunden werden, denn weder in der 
Zahl der Ganglienzellen, noch strukturell konnte eine Unterlage nachgewiesen 
werden. 

Endlich miissen wir einen generellen wichtigen Zug im histopathologischen 
Bild unserer zwei Falle hervorheben: die H iiute und GefiifJe im Zentralnerven­
system wurden ganz normal gefunden, es waren also nicht die geringsten Spuren 
einer mesodermalen Veranderung nachweisbar. 



620 K. SCHAFFER: Spastische Spinalparalyse. 

Zusammenfassung des histopathologischen Befundes III beiden Fallen: 
a} Der jiingere Bruder, klinisch das reinste ~ild der spastischen Diplegie, 

bot folgende Veranderungen dar: 
1. Marklichtung beider Pyramidenbahnen vom oberen Dorsalmark abwarts; 

cerebralwarts normales Markbild. 
2. Die Marklichtung beider GOLLschen Strange vom oberen Dorsal­

mark angefangen bis zu den GOLLschen Kernen hinauf. 

Abb. 17. ALZHElMERsche Fibrillenimpragnation an einer Zelle 
der Sublamina magnopyramidalis der C. a.; pathologische 
Knauelbildung im basalen Teil des Zellk6rpers; jiingerer Bruder. 

3. In der vorderen Zen­
tralwindung nebst intak­
tem Stratum zonale und 
radiatum eine deutliche 
Lichtung des Stratum su­
praradiatum im oberen und 
mittleren Drittel; im un­
terenDrittel eine auf samt­
liche Schichten sich er­
streckende Lichtung der 
Markfasern, so daB auch 
das Mark abgeblaBt er­
schien. 

4. In der vorderen Zen­
tralwindung zeigte sich eine 
tektonische Wahlaffektion 
der Schichten III, V, VI, 
wobei SchichtenIII und VI 
die ALzHEIMERsche Fibril­
lenveranderung, Schicht V 
den einfachen und progres­
siven Schwund der Riesen­
pyramidenzellen zeigten. 
Einzelne Zellen in Schicht 
III zeigten hochgradige 
Schwellung der basalen 
Dendriten. 

5. Spinalganglienzellen 
fenestriert . 

6. Vorderhornzellen in­
takt. 

b} Der altere Bruder bot 
klinisch auBer spastischer 

Diplegie noch Zeichen des Muskelschwundes in den kleinen Handmuskeln, 
ferner ausgepragt in Triceps surae und Tibialis anticus mit EAR, vereinigte 
daher in sich auch die Komponenten einer amyotrophischen Lateralsklerose. 
Die ana tom is chen Veranderungen dieses Falles sind folgende: 

1. Dieser Fall ist bemerkenswert durch zahlreiche anatomische Kennzeichen 
der Anlageschwache. Beiderseits fand sich makroskopisch eine Affenspalte 
vor. Mikroskopisch kamen zu Beobachtung: Zweikernigkeit, Formlosigkeit 
und Schiefstellung der Ganglienzellen ausschlieBlich in der III. Schicht der 
vorderen Zentralwindung (aIle iibrigen 13 Stellen des Vorderhirns [C. p., Fr. orbit., 
Fr. I, II, Par. sup., Supramarg., Ang., T. I und II, Occ. 3, Calc., Fus., Ammon.] 
waren absolut normal). Entwicklungsstorungen zeigten sich in den Spinal­
ganglien als Zwillingszellen und Zellkolonien, sowie als biaxonale Zellen. 
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2. Progressive histopathologische Veranderungen fanden sich ausschlieBlich 
in der vorderen Zentralwindung vor: In den Schichten III und VI die ALz. 
HEIMERSche Fibrillenver· 
anderung, in Schicht V 
Schwund der BETzschen 
Zellen. Bemerkenswert ist 
es, daB die Ganglienzellen 
der Schichten III und VI 
eine gleichmaBige Schwel· 
lung der apikalen und ge· 
wisser basalen Dendriten 
aufweisen. 

3. Nucleodistale Mark· 
degeneration beider Pyra. 
midenbahnen; GOLLsche 
Strange degeneriert. 

4. 1m Vorderhorn der 
Segmente C 7 und L 5 fan· 
den sich radiculare Gan· 
glienzellen im Zustand aus· 
gesprochener Schwellung 
sowie Anzeichen von Neu· 
ronophagie, worin das ana· 
tomische Substrat des Mus. 
kelschwundes in den klei. 
nen Handmuskeln und 
Waden zu suchen ist. 

5. 1m Hinterstrang fan· 
den sich die GOLLschen 
Strange des Cervicalmar· 
kes ebenso gelichtet wie im 
Fall des jungeren Bruders. 

6. In den Spinalgan. 
glienzellen war eine pro· 
gressive Zellerkrankung in 
der Form von Fenestration 
und Satellitenproliferation 
ne bst Axonkolla teral bil· 
dung zu sehen, welche Ver. 
anderungen schlieBlich zur 
Entwicklung von Rest· 
knotchen in groBer Zahl 
fuhrten. 

Es ist nun unsere Auf· 
gabe, das nachgewiesene 
anatomische Substrat echo 
ter familiarer Lateralskle· 
rose an zwei Brudern mit 
den klinischen Erschei. 
nungen in Zusammenhang 
zu bringen und da mochte 

• 

Abb. 18. Zwei motorische Vorderhornzellen aus L 5 im Zustand 
der Schwellung; an einer Zelle erscheint der plattgedriickte 

Kern ganz am Zellrand. Alterer Bruder. Toluidin. 

Abb. 19. Eine aus 6 Ganglienzellen bestehende Zellkolonie aus 
einem lumbalen Spinalganglion des iUteren Bruders. 

Fibrillenpraparat. 

ich auf die in der Symptomatologie gemachte Bemerkung 
machen, wonach in der Klinik der Spasmus und die Parese 

aufmerksam 
grundlegend 
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sind. Fur die Parese konnen wir den Ausfall der BETzschen Riesenzellen 
ohne weiteres verantwortlich machen, weil die Pyramidenbahn ihren Ursprung 
aus denselben nimmt. Ralten wir uns die Tatsache vor Augen, daB neb en 
abgestorbenen Riesenzellen noch teils guterhaltene (s. Abb. 11, 14), teils 
noch nicht ganz geschwundene Exemplare vorhanden sind, so ist die un­
vollstandige Motilitatsstorung begreiflich. Raben wir nun das histopatho­
logische Substrat fur die Parese gefunden, so bleibt die Frage ubrig, worin 
die anatomische Grundlage fUr den Spasmus zu suchen ware? Da mochte ich 
darauf aufmerksam machen, daB der sehr ins Auge springende Markmangel des 

• 

Abb. 20. Biaxonale Spinalgan~lienzelle als ontogenetisches Relikt; " a," und "a," Achsenzylinder. 
Fribrillenpraparat des alteren Bruders. 

Stratum supraradiatum in der Lamina pyramidalis eine Erklarung erheischt. 
Diese fand ich durch den Vergleich mit dem Befund von SPIELMEYER, wonach 
spastische Lahmungen auch bei intakter Pyramidenbahn vorkommen konnen, 
wobei von der Rinde nebst der III. Schicht noch die VI. Schicht verandert war, 
also genau derselbe topographische Befund, wie bei der familiaren spastischen 
Spinalparalyse. SPIELMEYER sah namlich auf seniler Grundlage ohne entzund­
liche Spuren, rein degenerativ mit Verschonung der BETzschen Elemente einen 
RindenprozeB, bei welchem die Pyramidenbahn intakt blieb und so konnte 
naturlich der spastische Zustand mit der Lasion der Pyramidenbahn nicht 
erklart werden. Sehr bemerkenswert ist die Tatsache, daB in diesem FaIle nebst 
Steigerung der Reflexe noch FuB- und Patellarkionus vorhanden waren. SPIEL­
MEYER gab dem Zustand die treffende Bezeichnung "intracorticale spastische 
Lahmung", womit ausgedruckt ist, daB die anatomische Begriindung uber oder 
jenseits der motorischen Projektionsbahn liegt: "Es sind also der Pyramidenbahn 
offenbar Neurone ubergeordnet, deren Lasion eine gleichartige, grobe, motorische 
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Storung mit Spasm en, Kontrakturen und dem BABINsKIschen Phanomen 
bewirken kann, wie sie sonst die Lasion der Pyramidenbahn verursacht" (SPIEL­
MEYER). - Mit Bezugnahme auf den SPIELMEYERSchen Befund erscheint nun 
der Rindenbefund bei spastischer Heredodegeneration nicht allein durch die 
direkte Pyramidenaffektion bedingt, sondern wir haben zur Erklarung der 
schweren Spasmen noch die Erkrankung der III. und VI. Schicht in Betracht 
zu ziehen. Hieraus erhellt, daB das anatomische Substrat der spastischen 
Hereiodegeneration in dem (von den meisten Verfassern nur angenommen, 
durch meine zwei FaIle auch nachgewiesenen) Schwund der BETzschen Elemente 
noch keineswegs erschopft 
ist. Dieser Befund wird in 
weitestem MaBe durch die 
Erkrankung der III. und 
VI. Schicht erganzt, welche 
zugleich die patho-physio­
logische Erklarung der spa­
stischen Erscheinungen ent­
halt. Wir haben somit die 
Tonusproduktion in der mo­
torischen Hirnrinde mit der 
III. Schicht, vielleicht auch 
mit der VI. Schicht in Zu­
sammenhang zu bringen, 
welche dann durch Vermitt­
lung der Pyramidenbahn 
zur Geltung gelangt. Es sind 
also in der C. a. zwei lami­
nare Systeme erkrankt; die 
Erkrankung der Schicht III 
verursacht den Spasmus, 
die der V. die Parese, welche 
beide dann zusammen die 
spastische Parese bei der 
familiaren STRUMPELLschen 

Abb. 21. Fibrillenpraparat eines Spinalganglions des alteren 
Bruders; zeigt im Zentrum des Gesichtsfeldes ein machtiges 
Restkniitchen (Rk) aus Ansammlung der Satellitenkerne, 

welche den Zellkiirper aufbrauchten. 

Krankheit ergeben. So miissen wir sagen, daB schon in der motorischen 
Hirnrinde eine kombinierte Systemerkrankung gegeben ist. 

Eine weitere Kombination bedeutet die Mitbeteiligung der GOLLschen 
Strange, welche eben STRUMPELL dazu veranlailte, von einer kombinierten 
primaren Strangsklerose zu sprechen. Nachdem wir eben sahen, daB schon in 
der C. a. eine kombinierte Systemerkrankung nachzuweisen ist, mochten wir 
die Erkrankung folgender drei N euronensysteme bei der spastischen Heredo­
degeneration aufstellen: 1. der tonusbedingenden Lamina pyramidalis (III), 
2. der bewegungbewirkenden Pyramidenbahn oder des motorischen Protoneurons 
(V), 3. des sensiblen Protoneurons, der GOLLschen Strange. Fiir letztere hob 
eben STRUMPELL hervor, die Affektion mache sich im Krankheitsbild praktisch 
nicht fiihlbar, welcher Ansicht ich mich auch anschlieBe. In dieser Frage 
auBerte sich besonders NEWMARK auf Grund der Untersuchung seiner FaIle 
aus der Familie O'Connor; beim Bruder John war die Pyramiden- und GOLL­
Degeneration gleichstark, bei Frank iiberwog die GOLLsche; klinisch waren die 
spastischen Erscheinungen bei John ausgepragter als bei Frank. STRUMPELL 
postulierte einen Antagonismus in dem Sinne, daB eine starke GOLLsche Strang­
degeneration den spastischen Zustand abzuschwachen vermoge. In meinen 
beiden Fallen war beim jiingeren die Degeneration beider Bahnen gleich stark 
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und doch war der Spasmus derartig uberwiegend, daB zu Lebzeiten der Bruder 
eine Affektion der GOLLschen Strange nicht zu vermuten war. 

Strukturanalyse und Pathogenese. Wir muBten uns mit der Histopathologie 
der familiaren spastischen Spinal paralyse deshalb eingehend beschaftigen, weil 
wir nur auf Grund der histopathologischen Tatsachen eine deutliche und klare 
Lehre von der Histopathogenese aufstellen konnen. Diese ist besonders aktuell. 

Beim jungeren Bruder war das Zentralnervensystem verandert: 1. 1m 
zentralmotorischen System (nebst den superponierten laminaren Systemen 
III-VI), woraus die Pyramidenbahndegeneration resultierte und 2. in den 
Spinalganglien und davon abhangig im peripheren sensiblen System, den GOLL­
schen Strangen. Dabei fanden sich nicht die geringsten mesodermalen Ver­
anderungen, denn Haute und GefaBe waren absolut intakt; daher war der 
Erkrankungstyp ein rein neuroektodermaler. Beim alteren Bruder kam noch die 
Erkrankung des nucleomotorischen Systems im Riickenmark zur Pyramiden­
degeneration hinzu. Hier sind also drei lange Systeme erkrankt: 1. Pyramiden­
bahnsystem, 2. spinales nucleomotorisches System, 3. GOLLsches System. 
Diese Systemdegeneration, welche wir als eine kombinierte erachten mussen, 
da doch mehrere Systeme erkrankt sind, erscheint abhangig yom motorischen 
Zentrum im Endhirn (C. a.), bzw. von dem spinalen Nucleomotorium, bzw. 
von den Spinalganglien, und so sind diese Systemdegenerationen segmentiir 
fixiert: fUr die Pyramidenbahn im Endhirn, fUr das Nucleomotorium und fur 
die sensible Bahn im Ruckenmark, denn nirgends im Verlauf dieser Systeme 
ist auBer ihrem segmentaren Ursprungszentrum eine Ursache zu erkennen. 
Mit anderen Worten: die S ystemdegenerationen lassen sich ausschliefJlich auf 
das Ergriffensein der Ganglienzellen in den segmentiiren Zentren zuruckfuhren; 
diese Systemdegenerationen sind daher zentrosegmentiir gekennzeichnet. Die 
endogen bedingten und durch gangliocellulare Erkrankung in gewissen segmen­
tiiren Zentren entstandenen Systemdegenerationen stellen in anatomischer 
Hinsicht die echten primiiren Systemkrankheiten dar. 

Auf Grund dieser anatomischen Charakteristik sagen wir mit Recht, daB 
bei der familiaren spastischen Heredodegeneration erkrankt sind: 1. ausschlieB­
lich neuroektodermale, in specie neuronale Elemente, welche 2. gewisse Systeme 
bilden, deren Ursprung 3. zentrosegmentar charakterisiert ist. Weil nun aus­
schlieBlich bestimmte Keimblattderivate, welche in ganz bestimmte Systeme 
gegliedert sind, von ganz bestimmtem segmentaren Ursprung aus erkranken, 
so ist in diesem Verhalten ein streng elektives Prinzip gegeben. Wir haben eine 
durch drei Faktoren gekennzeichnete Wahlaffektion vor uns; diese ist 1. durch 
die Keimblattwahl (Ektoderm), 2. durch die Systemwahl, 3. durch die segmentiire 
Zentrumwahl charakterisiert - dies ist meine Faktorentrias. Diese neuroekto­
dermale Wahlerkrankung muB als eine ektodermogene angesprochen werden. 
Auf Grund dieser Ektodermogenie mussen wir sagen, daB eine idiotypische 
systematische Erkrankung gegeben ist, fur welche die abiogenetische Grundlage 
hervorzuheben ist. Tatsachlich waren im Zentralnervensystem des alteren 
Bruders schwere und zahlreiche dysgenetische Zeichen nachzuweisen, welche 
eine um so groBere Bedeutung haben, als diese doch fast ausschlieBlich in C. a., 
im segmentaren Ursprungszentrum der primar degenerativ erkrankten Pyra­
midenbahn bzw. in den Spinalganglien, dem Zentrum der GOLLschen Strange 
vorkommen. Somit fallen abiogenetische Zentren und abiotrophische Systeme 
genau zusammen. Die Affenspalte durfte ein allgemeines abiogenetisches Zeichen 
bedeuten. In anatomischer Beziehung ware noch auf die corticodistale Degene­
ration des Pyramidensystems zu verweisen, welche sich darin kundgab, daB 
die Lichtung des Pyramidenareals aufwarts nur bis zur Mitte des Dorsalmarkes 
bzw. Cervicalmarkes zu verfolgen war, wahrend in den h6heren cerebralen 
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Ebenen gar keine Spur von Lichtung zu sehen war. Mit der Interpretation 
dieser corticodistalen Degeneration werde ich mich bei der amyotrophischen 
Lateralsklerose beschaftigen. 

Diagnose. Wir mussen eine zu Lebzeiten gemachte klinische und eine unter 
dem Mikroskop gestellte anatomische Diagnose unterscheiden. Die klinische 
Diagnose ist leicht, wenn sich ein rein spastisch-paretischer Symptomenkomplex 
auf erbbiologischer Grundlage nachweisen laBt. Dies trifft fur die FaIle in der 
Literatur, angefangen von den ERB-STRUMPELLschen bis zu den BREMERschen 
zu. Ich stellte auf die Familiaritat mich stutzend, fur die zwei Bruder meiner 
Beobachtung die Diagnose der spastischen Heredodegeneration, welche dann 
auch durch das Mikroskop bestatigt wurde. Diese klinische Diagnose durfen 
wir auch in kombinierten Fallen machen, die Hauptsache ist nur, daB die Kom­
bination mit einer bekannten heredofamiliaren Varietat vorliegt, wie etwa mit 
amyotrophischer Lateralsklerose, FRIEDREICHscher Krankheit, Zittern, Athetose. 
Syphilis, Encephalitis, multiple Sklerose, Alkoholismus usw. sind naturlich 
di//erentialdiagnostisch auszuschlieBen. Schwieriger ist die Lage, wenn bei 
Fehlen aller exogener Momente die endogene Atiologie nicht durch Familiaritat 
bewiesen wird; wir mussen da vor Augen behalten, daB der erbbiologische 
Nachweis durch Zufalle vereitelt werden kann, z. B. durch vorzeitigen Tod des 
falligen Familienmitgliedes oder durch Ausfall desselben in der Familie. In 
solchen Fallen kann nebst dem Alter allein der Verlauf den Fall verdiichtig 
machen, namlich die fatale Progression und auBerdem nach meiner Erfahrung 
noch die mikroskopische Untersuchung; dies ist die anatomische Diagnose. 
Wenn wir namlich die soeben erorterten mikroskopischen Kennzeichen der 
heredofamiliaren Systemkrankheiten, die Faktorentrias, gegeben in der Keim­
blattwahl, Systemwahl und segmentaren Zentrumwahl nebst vollkommen 
normalem Mesoderm, nachweisen konnen, mit anderen Worten, wenn wir das 
reine Bild der Ektodermogenie vor uns haben, so laBt sich der Fall nachtriiglich 
richtig rubrizieren. 

VerIauf und Prognose. Es handelt sich durchschnittlich um einen Verlauf 
von 2-3 Dezennien, vorausgesetzt, daB interkurrente Leiden (Tuberkulose, 
Herzschwache usw.) nicht ein vorzeitiges Ende bewirken; besonders fiir die 
im Kindesalter beginnenden FaIle ist diese relative Gutartigkeit zu erwarten. 
Unangenehme Zwischenfalle sind besonders dann moglich, wenn der Kranke 
durch Beugekontrakturen ans Bett gebunden wird. 

Therapie. Dem Kranken ist jede Mehrleistung zu verbieten, worunter zu 
verstehen ist, daB er die geringste Ermudungals Warnsignal betrachten muB. 
So kann von methodischen Gehubungen und gymnastischer Betatigung keine 
Rede sein. Mit Elektrizitat ist nichts zu erreichen; der faradische Strom ist 
nur schadlich. Symptomatisch kann gegen die Starre Scopolaminum hydro­
bromicum genommen werden. Bei Kontrakturen kommt die Tenotomie und 
der Gebrauch entsprechender orthopadischer Apparate in Betracht; die Radico­
tomie gibt keine befriedigende Erleichterung. - Da die endogene Form der 
spastischen Spinalparalyse ein heredodegeneratives Leiden ist und als solches 
durch den progressiv-fatalen Verlauf gekennzeichnet wird, so sind die einzelnen 
FaIle an sich kein Objekt einer erfolgreichen Behandlung. Es kommen vielmehr 
nur eugenische MafJregeln in Betracht. BREMER hatte in dieser Richtung 
folgende drei Forderungen aufgestellt: 1. Auf Grund obligatorischer Eheberatung 
sind Verwandtschaftsehen unbedingt auszuschlieBen. 2. Wenn in einer Familie 
die Heredodegeneration in dominanter Erbfolge vorhanden ist, so muB die Ehe 
der kranken Familienmitglieder verhindert werden, denn die Halfte der Nach­
kommenschaft wird sicher krank. 3. Bei Dominanz konnen die gesunden 
Familienmitglieder ruhig heiraten, denn sie sind als nicht belastet zu betrachten 
und ihre Nachfolger sind von der Erbkrankheit ganz frei. 

Handbuch der Neurologie. XVI. 40 



626 K. SOHAFFER; Spastische Spinalparalyse. 

II. Exogene odeI' symptomatiscbe Form del' spastiscben 
Spinalparalyse. 

Diese wird durch exogene Schadlichkeiten verwirklicht, wenn die das 
spastische Syndrom ergebende Pyramidenbahn betroffen wird. In erster Linie 
tut dies die Lues; wie eine syphilitische Spinalparalyse anatomisch entsteht, 
mochte ich mit beifolgender Abb.22 deutlich machen; wir sehen in beiden 
Seitenstrangen eine aus syphilitischen GefaBen (Arteriae laterales) ausgehende 
Sklerose, welche auf der einen Seite etwas ausgedehnter ist; es handelt sich um 
zwei zwickelartige Gebiete, welche nur zum Teil die Kleinhirnseitenstrange und 
die Pyramidenbahnen einnehmend, durch diese Topographie die spastische 
Paraparese verstandlich machen. Dann konnen die Encephalitis und die multiple 

Abb. 22 . Syphilitische Lateralsklerose. Die Seitenstrange sind in nicht systematischer Weise durch 
eine Sklerose betroffen, welche von syphilitisch veranderten GcfilLlen d er Artcriae latera les ausging; 
letztere sind als Strichelchen und Punkte in der Strangsklerose sichtbar. - WEIGERT - Fuchsin. 

Sklerose bei derselben Topographie wirksam sein und in all dies en Fallen ist die 
aktive Mitbeteiligung des Bindegewebe-GefaBapparates recht auffallend. So 
konnen wir in anatomischer Hinsicht hervorheben, daB die Bilder der exogenen 
Form der spastischen Spinalparalyse sich durch zwei Momente verraten: 1. durch 
die nichtsystematische Degeneration und 2. durch die im Gebiete der Sklerose 
auffindbaren Infiltrationen und GefaBveranderungen. Mit anderen Worten: 
es liegen keine rein neuroektodermalen Veranderungen vor . Doch kommen 
auch auf Grund der Aniimie Imitationsbilder vor. So hat LIEPELT familiares 
Auftreten der BIERMERschen Krankheit und hier ein spinales Syndrom be­
obachtet, welches sich bei Mutter und Tochter, die beide an pernizioser Anamie 
litten, entwickelte. Es bestanden in beiden Fallen spastisch-ataktische Para­
parese mit Pyramidenbahnreflexen; Sensibilitat und Blasen-Mastdarm intakt, 
vollige Verschonung der oberen Extremitaten. Nach LIE PELT handelt es sich 
um eine funikulare Myelose und er glaubt, daB eine familiare Disposition das 
Ruckenmark fur das hypothetische BIERMER-Gift besonders empfanglich macht. 
Schon viel fruher hatten NONNE und FRUND gesagt, daB kombinierte System­
erkrankungen nicht durch lokale Gifte, sondern durch ein im Korper kreisendes 
Gift hervorgerufen werden. Zu sol chen kombinierten Systemerluankungen 
kommt es noch bei Alcoholismus chronicus, Saturnismus chroniws, Diabetes, 
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Nephritis chronica, Sepsis, Carcinomatose, abgesehen von den hochst seltenen 
Fallen von Pellagra und Lathyrismus. STRUMPELL betrachtete auch die 
Schwangerschaft als eine atiologische Moglichkeit. SchlieBlich beschrieb v. SARB6 
einen klinisch reinen Fall von spastischer Spinalparalyse als Unfallfolge; ein 
36jahriger Kutscher erlitt vor 8, bzw. 5, bzw. 2 Jahren je einen Unfall dadurch, 
daB seine Pferde durchgingen und er 15, bzw. 5-10 Minuten lang auf dem Bock 
mit groBter korperlicher Anstrengung die Tiere zu meistern suchte. Gleich 
hernach verspiirte er ein Schlottern der FiiBe und daselbst eine Schwache; 
nach dem dritten und letzten Unfall fand SARB6 das ERBsche Symptom en­
quartett: Parese, Hypertonie, spastische Sehnenreflexe und Babinski. SARB6 
nimmt Stellung gegen die Auffassung, daB die spastische Spinalparalyse allein 
hereditar-familiar bedingt ware, und seines Ermessens betonen die Autoren zu 
sehr dieses atiologische Moment. Auf Grund seiner Beobachtung meint er, 
daB die mehrmaligen Uberanstrengungen im Chemismus der Pyramidenbahn 
jene Gleichgewichtsstorung hervorgerufen hatten, als deren Folge die Degene­
ration der Pyramidenbahn anzusehen sei. Wir meinen, daB in diesem und in 
ahnlichen Fallen die anatomische Untersuchung das letzte Wort sprechen 
konnte. - Das exogene Bild auf Grund der Infektion wird zumeist symptomen­
reich gestaltet, denn neben der "spasmodischen Paraplegie" beobachtete SOSTA­
Kovle noch nystagmoide Zuckungen, Anisokorie, Lateropulsion und verlang­
samte Psyche, womit bewiesen ist, daB in diesem Fall das syphilitische Gift 
auf das ganze Zentralnervensystem sich ausbreitete und die spasmodische 
Paraplegie nur ein Bruchteil des Gesamtbildes ist. 1m Verhaltnis zu diesem 
Bilde ist die ERBsche syphilitische Spinalparalyse symptomenarmer, denn sie 
besteht aus der Summe von ataktisch-hypasthetischen und paretisch-spastischen 
Erscheinungen und wird immer eine individuelle Farbung je nachdem aufweisen, 
ob das Hinterwurzelsystem und die Hinterstrange, oder das zentralmotorische 
Neuron, die Pyramiden, im Riickenmark starker ergriffen sind. 

Zum SchluB ist die durch Geburtstraumen bewirkte "allgemeine Starre" 
zu erwahnen, die LITTLEsche Krankheit, welche nicht nur cerebral, sondern 
auch spinal bedingt sein kann und eben in letzterer Form die paraplegische 
Starre der Beine hervorruft. Diese ist dadurch charakterisiert, daB sie von 
cerebralen Erscheinungen, wie Strabismus, Athetose und Chorea, Sprachstorung, 
Epilepsie und Oligophrenie, ganz frei ist. 

Sowohl die Diagnose wie die Therapie wird durch die Grundkrankheit (Lues, 
Encephalitis, Sclerosis multiplex usw.) bestimmt. 
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Amyotl'opbiscbe Lateralsklerose. 

Von KARL SCHAFFER-Budapest. 

Mit 33 Abbildungen. 

Einleitung. Obige Bezeichnung dieser von CHARCOT aufgestellten Krank­
heit - daher auch CHARcoTsche Krankheit genannt - driickt zugleich ein kli­
nisches Syndrom aus: eine mit Muskelatrophie verbundene Seitenstrangsklerose, 
welch letztere symptomatisch einem spastisch-paretischen Zustand entspricht. Da 
aber die Spastizitdt eben von der Pyramidenbahn herriihrt, so ware unseres 
Erachtens richtiger von einer "Sclerosis pyramidalis amyotrophica" zu sprechen, 
da doch eine Seitenstrangsklerose auch andere Bahnen - cerebellare, sensible -
betreffen kann, welche dann auBer dem Spasmus noch andere Symptome ergeben; 
die Amyotrophie wird durch die Erkrankung der motorischen Vorderhornzellen 
bedingt. 

Nun ware hier vorwegzunehmen, daB ein aus Spastizitat und nuklearer 
Muskelatrophie zusammengesetztes Syndrom gemaB der klinischen Erfahrung auf 
zweifachem, ihrer pathogenetischen Bedeutung nach polar entgegengesetztem Weg 
entstehen kann. Dieses Syndrom vermag namlich einesteils auf Grund gewisser 
infektioser Noxen, z. B. auf Syphilis, auf dem des unbekannten Virus der Encepha­
litis epidemica usw., zur Ausbildung zugelangen, dochkann dasselbe Syndrom ganz 
unabhangig von nachweisbaren auBeren krankhaften Einfliissen entstehen, wo 
dann wohl selten doch sicher familiare Bedingungen vorhanden sein konnell. 
Kurz die amyotrophische Lateralsklerose (ALS) kann sich in einer exogenen 
und einer endogenen Form entwickeln. Die endogene Form macht sich durch 
ihren unaufhaltsam progressiven, daher fatalen Verlauf bemerkbar, welcher in 
jedem Fall innerhalb 2-3 Jahren, im Durchschnitt also subakut, zum Tode 
fiihrt; fiir die exogene Form ist die mehr minder plOtzliche Ausbildung und 
der mit Intermissionen verbundene chronische Verlauf charakteristisch, welcher 
manchmal, besonders auf Grund einer syphilitischenAtiologie, auch therapeutisch 
beeinfluBbar erscheinen kann. 

Stellen wir diese von mir scharf unterschiedenen zwei Formen der ALS 
einander gegeniiber, so ware zu betonen, daB von diesen die endogene 
die essentielle oder primdre Form, wahrend die exogene nur eine sym­
ptomatische oder sekunddre Form ist, welche durch die zujdllige Lokalisation 
einer auBeren Schadigung auf die Pyramidenbahn sowie Vorderhorner zustande 
gebracht wird. Diese vermoge der klinischen Ausbildung gebotene Unterschei­
dung einer primaren und einer sekundaren ALS wird aber besonders noch in 
der Pathohistologie ihre Begriindung erfahren, wie wir dies unten naher aus­
fiihren werden. Gegenstand unserer Schilderung sollte natiirlich nur die essen­
tielle oder primare Form sein, denn die sekundare Form diirfte bei den ent-
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sprechenden exogenen Noxen am richtigsten ihre Erorterung finden; doch wird 
eine kurze Behandlung der letzteren Form hier nicht zu vermeiden sein, denn 
in der Fachliteratur werden heute noch beide Formen vermengt. Dies geht 
recht deutlich aus den Verhandlungen des CHARcoT-Centenars (1925) hervor, 
auf welchem beide Formen wahllos vorgetragen wurden; wir werden sehen, daB 
dieses Vorgehen zu einer Verwirrung fiihrt, aus welcher den hinausfiihrenden 
Weg allein die Unterscheidung von primarer und 
sekundarer Form darstellt. 

I. Essentielle oder endogen-primare Form. 
Atiologie. Es werden beide Geschlechter gleich­

maBig betroffen in jedem Alter, vom 4. Lebens­
jahr bis zum 75. Wohl wird von vielen, speziell 
franzosischen Autoren das Kindesalter als ver­
schont bezeichnet und der Anfang mit dem 22. 
Lebensjahr angegeben; nun hatte ich selbst Ge­
legenheit einen Fall von ALS zu beobachten und 
zu bearbeiten, dessen Anfang als familiiire Lateral­
sklerose im 3. Lebensjahre begann, welcher sich 
die amyotrophische auch pathohistologisch nach­
gewiesene Komponente wohl erst 1/2 Jahr vor 
dem Tode im 38. Lebensjahr anschloB. - W. SPIL­
LER halt die ALS nicht fiir selten. 

Den Ursprung dieser Form bezeichnet die 
Mehrzahl der Autoren als unbekannt oder dunkel. 
Wir glauben allein aus dem Umstand, daB sich 
identisch-auBere auslOsende Momente nicht auf­
finden lassen, die Endogenie solcher Falle, STRUM­
PELLS kongenitale Anlage, betonen zu diirfen und 
miissen, welches Verhalten in den dem kindlichen 
Alter zugehOrigen Fallen eine Stiitze findet. J iingst 
namlich konnte v. SANTHA fUr die friihkindlichen 
und Pubertatsfalle (im Alter von 1.-22. Lebens­
jahre) durch Belege aus der einschlagigen Lite­
ratur nachweisen, daB diese Fane eine ausgepragte 
Heredofamiliaritat zeigen und von auBerst lang-

V 1 f . d 't 11 "hl' h . h t Abb.1. Hochgradige Atrophie der samem er au SIn mi a rna IC SIC en - Extremitatenmuskulatur bei ALS. 
wickelnder Symptomatologie. Neben dieser kind-
lichen Gruppe steht die ALS der Erwachsenen im Alter vom 22. Lebensjahr 
bis zum 75., welche durch ein rapides Tempo der Ausbildung und des Verlaufes 
ausgezeichnet ist: selten 1 Jahr, zumeist 2-3 Jahre, hochstens 5-6 Jahre, 
eine Dauer von 10 Jahren oder etwas noch dariiber ist eine Seltenheit. Dabei 
ware aber zu bemerken, daB, wenn auch selten, doch im Kindesalter auch rapid 
verlaufende Fane beobachtet wurden. Die erwachsene Form der ALS zeichnet 
sich durch die Seltenheit der Familiaritat aus; daB aber diese Afamiliaritat 
nicht ausnahmslos ist, beweist die wichtige Mitteilung von MONTANARO und 
L6PEZ: Vater im Alter von 33 Jahren an ALS erkrankt, Proband zeigt im 
31. Lebensjahre typische ALS, Bruder starb mit 22 Jahren an Bulbiirparalyse. 

Symptomatologie. Hier ware die durchschnittliche Symptomenentwicklung 
der ALS vorauszuschicken. Nach einleitenden Ermiidungs- und Schwache­
gefiihlen erscheint vor aHem eine allmahliche und progressive M uskelatrophie 
in beiden Handen mit fibrilliiren Zuckungen, bald dehnt sich der ProzeB zuerst 
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auf den Unterarm, etwas spater auf den Oberarm aus, wobei die Sehnenreflexe, 
besonders der Tricepsreflex, gesteigert sind. In der Regel gesellt sich erst spater eine 
spastische Paraparese seitens der unteren Extremitaten samt gesteigerten Sehnen­
reflexen und Muskelatrophien mit fibrillaren Zuckungen den erwahnten Ver­
anderungen in den oberen Extremitaten hinzu, und ganz zuletzt treten bulbiire 
Erscheinungen auf: erschwerte Sprache, Sti:irungen seitens des Kauens und 
Schluckens; der Tod erfolgt auf Grund einer Herzschwache oder Broncho­
pneumonie, auch infolge Erstickens oder auf Grund einer Interkurrenz (Tuber­
kulose usw.). - Von diesem Durchschnittsverlauf gibt es Abweichungen; so 
kann selten der ProzeB in den unteren Extremitaten, also paraparetisch, 

Abb. 2. Atrophie der kleinen Handmuskeln, besonders 
des rechtsseitigen Thenars. (Fall 1 von SANTHA.) 

beginnen, manchmal auch in hemi­
plegischer Form; ebenso selten ist 
auch der bulbare Beginn. - Psy­
chische Erscheinungen spielen 1m 
ganzen VerIauf keine kennzeich­
nende Rolle. 

Aus dieser symptomatologischen 
Skizze ist es klar, daB krankhafte 
Erscheinungen von zweierlei Ord­
nung eine bestimmende Rolle fUr 
die Diagnose spielen: 1. spinobulbiire 
M uskelatrophien , deren nucleiirer 
Charakter bereits klinisch durch die 
reichlichen fibrillaren Zuckungen 
und durch die mehr oder weniger 
ausgepragte elektrische Entartungs­
reaktion dargetan wird; 2. von leb­
haften Sehnenreflexen begleiteter 
spastisch paretischer Zustand der 
willkiirlichen Muskeln, wodurch der 
pyramidale Charakter desselben 
sichergestellt wird. 

Die spinalen Muskelatrophien 
zeichnen sich durch ihre langgezo­
gene, recht allmahliche Ausbildung 
so in ihrer Extensitat wie Intensitat 

aus. Die fibrillaren Zuckungen ki:innen manchmal einem Muskelwogen gleich 
lebhaft und daher dem Auge recht auffallig sein. Die elektrische Erregbarkeit 
pflegt nicht immer der Schwere parallel zu gehen, denn man sieht nur Herab­
setzung, wo man bereits EAR erwarten wiirde. Interessant sind die neuesten 
chronaximetrischen Untersuchungen von BOURGUIGNON (1925); dieser Autor 
fand bei ALS auBer der klassischen EAR auch Modifikationen der Chronaxie 
im Sinne einer leichten Steigerung bzw. Verminderung, namentlich fand er 
diese Veranderungen in Muskeln, welche klinisch noch als intakt imponieren, 
und so kann man mittels der Chronaxie das N ervensystem und die Muskeln 
nach BOURGUIGNON fi:irmlich einem "histophysiologischen" Studium unterwerfen. 

Die bulbiiren Muskelaffektionen sind nach B. FREYSTADTL verschieden, je 
nachdem das nucleare oder das pyramidale System starker ergriffen ist. -
Steht die nucleare Erkrankung im Vordergrund, so erscheinen die Symptome 
der klassischen Bulbarparalyse von DUCHENNE: Bewegungssti:irungen seitens des 
Kehlkopfs, des Rachens und der Zunge, wodurch die Funktionen des Schluckens, 
Wiirgens, Atmens, Hustens, Lachens und der willkiirlichen Sprache mehr oder 
minder stark beeintrachtigt erscheinen. Die allerersten Sti:irungen machen sich 
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immer an der schwer atrophischen Zunge bemerkbar, daher werden die Zungen­
laute fehlerhaft; erst spater treten infolge kraftlosen Lippenschlusses Storungen 

Abb. 3. Hochstgradige Atrophie der Interossei an beiden Handen. (Fall 2 von SANTHA.) 

auch seitens der Lippenlaute auf, und so erhalt die Sprache einen niiselnd ver­
schwommenen Charakter; zu alldem tritt noch die unvollkommene Muskelkon­
traktion des Velums, die Parese der Stimmlippen und fehlender Rachenreflex 
hinzu, daher regurgitieren 
Fhissigkeiten. Das Gebiet 
des unteren Facialis zeigt 
ausgepriigte Atrophie, wo­
durch die Lippen dunner 
werden und der Mund zeigt 
die Neigung offen zu blei­
ben, und so flieBt der 
Speichel zwischen den Lip­
pen hervor, das Gesicht 
bekommt einen weiner­
lichen Ausdruck, manch­
mal etwas Maskenhaftes. 
Auch der M. masseter ver­
liert seine Kraft, wodurch 
Schwache des Kauens be­
dingt wird. Ganz am Ende 
der Krankheit zeigen sich 
Atembeschwerden, manch­
mal auch unregelmiiBige 
Herztiitigkeit mit tachy­

Abb. 4. Zungenatrophie. (Fall LEHOCZKY-SCHAFFER.) 

kardischen Anfiillen. Die Sphincterentatigkeit bleibt bis zuletzt intakt. 
1st hingegen die spastische Komponente mehr entwickelt, so sind gemiiB 

FREYSTADTL Symptome von seiten des Bulbus vorhanden, welche der pseudo­
bulbiiren Paralyse gleichen. Die Bewegungsstorung bezieht sich uberwiegend 
auf solche Bewegungen, welche willkurlich sind, hinwiederum bleiben Reflex­
bewegungen, die vom Willen unabhiingig sind, recht gut erhalten. So werden 
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Sprachstorungen iiberwiegen, wahrend das Schlucken verhaltnismaBig weniger 
leidet. 

Der spastische Zustand im Gebiete der Amyotrophien folgt iiberwiegend letz­
teren und zeigt sich nicht selten ohne wirkliche Kontraktur. Diese kann als 
Flexionskontraktur mit Krallenstellung der Finger in sol chen Fallen etwas 
ausgepragter sein, in welchen der hypertonische Zustand nicht allzu spat er­
scheint, und dieses Verhalten diirfte in der Mehrzahl der FaIle zutreffen. Zu 
erwahnen ware noch, daB in paradoxer Weise die atrophischen Extremitaten 
formlich hypotonisch sein konnen, dies im Fall von spat erscheinendem Spasmus. 
Zumeist trifft man auBer den recht lebhaften Masseter-, Triceps-, Patellar- und 
Achillessehnenreflexen noch positiven Babinski oder Oppenheim, sowie FuB­
clonus an; freilich sind in iiberraschender Weise manchmal normale Plantar­
reflexe vorhanden. In recht vorgeschrittenen Fallen sieht man schlieBlich die 
Paralyse der Extremitaten vereinigt mit einem schleppenden, kleinschrittigen, 
mit den FuBspitzen am Boden klebenden Gang. Die Ausbildung der spastischen 
Lahmung geschieht iiberwiegend bilateral ganz oder nahezu gleichstark, wobei 
es sich aber nicht selten ereignen kann, daB so die spastischen wie die amyotro­
phis chen Erscheinungen auf der einen Korperhalfte bzw. an derunteren Extremitiit 
entschieden starker ausgebildet sind (ich selbst beobachtete jiingstens einen 
Fall mit initialer Monoplegia cruralis); verhaltnismaBig haufiger sind die para­
plegischen FaIle, in welchen die Kranken friihzeitig bettlagerig werden. 

Die Sensibilitiit des Korpers ist ganz intakt, obschon leichte Parasthesien 
vorkommen konnen. Sind aber echte Sensibilitatsstorungen wie ausstrahlende 
Schmerzen und hartnackige Parasthesien vorhanden, so ist das ein Zeichen dafiir, 
daB neben dem motorischen System noch ausnahmsweise das sensible betroffen 
ist, wie z. B. im FaIle von SARB6, wo es sich um eine kombinierte System­
erkrankung handelte. M. BIR6 fand unter 18 Fallen in 3 Sensibilitats­
storungen. - Der psychische Zustand ist bis zuletzt normal, wobei nervose 
Reizbarkeit besonders gegen das Ende zu wohl vorkommen kann, jedoch 
belanglos ist. 1m Gegensatz hierzu sagt PROBST, daB er keinen Fall 
beobachtet hat, in dem die Psyche vollkommen intakt geblieben ware, denn 
er sah Intelligenzstorungen, Gedachtnis- und Urteilsschwache, erschwerte 
Aufmerksamkeit; freilich stammte PROBSTs Material aus psychiatrischen Ab­
teilungen. - Wir meinen, daB diese Erscheinungen bereits Komplikationen 
sind, und daB man in reinen Fallen der ALS psychische Storungen von Bedeutung 
nicht sehe. In diesem Sinne sind die Befunde von SANTHA aufzufassen; er 
fand in seinem ersten Fall, eine 64jahrige Frau betreffend, senile Plaques und 
ALZHEIMERsche Fibrillenveranderung an gewissen Gehirnstellen, welche aber 
aufJerhalb der vorderen Zentralwindung lagen (Frontalpol, Cingulum, Supra­
marginalis boten pro Schnitt 0-3 senile Plaques dar, hingegen die ALZHEIMER­
sche Fibrillenveranderung war allein in den groBzelligen Inseln der Area 
uncinata anzutreffen), sonst war der Hirnmantel auch bei eingehendster Unter­
suchung frei von diesen Veranderungen. In diesem Fall von SANTHA trafen 
sich ALS und Hirnsenium zusammen. - LAUNAY erwahnt noch den abnormen 
Hang der Kranken zu lachen und zu weinen, er fand in fast der Halfte seiner 
FaIle diese Erscheinung. Freilich diirfen wir nicht vergessen, daB der trostlose 
Zustand wohl Veranlassung zum Weinen gebenkann, und nur ganz selten sieht 
man das spastische Lachen und Weinen der pseudobulbaren Kranken. 

GemaB dem Vorherrschen einzelner Haupterscheinungen beobachtet man 
neben dem klassischen Typ von CHA.RCOT: Beginn mit spinaler Muskelatrophie, 
erst spater spastische Parese nebst Bulbarparalyse, noch zwei Varianten: 
1. zuerst spastische Erscheinungen und spater Amyotrophie oder spater Muskel­
atrophie mit auch spater eben nur angedeuteten Spasmen; 2. Beginn mit aus-
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gepragten Bulbarerscheinungen, worauf schwach entwickelte spinale Symptome 
folgen. 

VerIauf. J e nachdem die Krankheit im Kindesalter oder beim Erwachsenen 
erscheint, konnen wir einen langgezogenen bzw. einen raschen Verlauf beob­
achten. Freilich ist der VerIauf auch von der spezieilen klinischen Form ab­
hangig, denn es ist naheliegend, daB Faile, in welchen die Bulbarerscheinungen 
im Vordergrund stehen, teils vermoge ihrer Schwere, teils wegen ihres zeitlichen 
Auftrittes rascher zum Tode fiihren werden. In reinen Fallen ist der durch­
schnittliche Verlauf von 2--4 Jahren absolut todlich; das Ende ist immer bulbar 
bedingt; Atemlahmung, dann durch Verschlucken verursachte Komplikationen 
wie Bronchopneumonie, unaufhaltsame Inanition. 

Histopathologie. Indem wir uns anschicken, das histopathologische Bild der 
ALS zu schildern, miissen wir vorweg betonen, daB dieses Vorhaben nur dann 
von Erfolg begleitet sein wird, wenn wir uns auf Faile von reinster ALS be­
ziehen, denn nur so ist das wahre anatomische Bild zu erhalten; die Reinheit 
des Bildes spielt aber eine bestimmende Rolle in der Frage der noch umstrittenen 
Pathogenese. Die Histopathologie der ALS setzt sich aus Angaben der alteren 
und der neuesten Literatur zusammen; vor 30 Jahren erschienen die auBerst 
wertvollen Untersuchungen von PROBST, welche iiber den KrankheitsprozeB 
auf Grund von WEIGERT- und MARcHI-Bildern zu exakten anatomischen Kennt­
nissen fiihrten; aus der neuesten Literatur sind die Mitteilungen aus A. JAKOBS 
Laboratorium, ferner aus dem Miinchener Forschungsinstitut, schlieBlich aus 
unserem Laboratorium anzufiihren, welche besonders iiber die corticale Aus­
dehnung des Prozesses unterrichten. Die aus 1925 stammenden eingehenden 
anatomischen Studien von 1. BERTRAND und L. v. BOGAERT haben zu den An­
gaben der genannten Arbeiten nichts Neues hinzugefiigt. 

Wir haben also in reinen ALS-Fallen zu bestimmen, was erkrankt sei, daher 
das echte histopathologische Substrat festzustellen. Da ist unsere Aufmerksam­
keit einesteils auf die Pyramidenbahn, andernteils auf die motorischen bulbo­
spinalen Kerne gerichtet. Hier sei vorausgeschickt, daB die wertvollen Unter­
suchungen aus 1905 von W. SPILLER bereits ergaben, daB bei ALS stets eine 
kombinierte Degeneration der Pyramidenbahn mit den motorischen spinobul­
baren Kernen nachzuweisen ist. 

Hinsichtlich der Pyramidenbahn gibt uns folgende Reihe von Zeichnungen AufschluB, 
welche aus einem Fall von PROBST stammen und mit MARcms Methode gewonnen wurden; 
diese Zeichnungen geben die frische Degeneration, von der motorischen Rinde angefangen 
bis zum Lendenmark hinab, wieder. Wir sehen auf Abb. 5 die Degeneration allein aus der 
vorderen Zentralwindung (vO) gegen das Centrum semiovale ziehen, in dessen mittlerem 
Drittel ebenso wie in jenem des Balkens (B) reichlich osmioreduktive Korner erscheinen; 
auf Abb. 6 sehen wir in den vorderen zwei Dritteln des hinteren Kapselschenkels die 
Degeneration; auf Abb. 7 sieht man das degenerative Areal im mittleren Drittel des Hirn­
schenkels; Abb. 8 zeigt in der mittleren Briickenhohe die ventralliegenden Fasciculi pyra­
midales entartet, neben welchen der austretende motorische Trigeminusschenkel (V) gleich­
falls durch seine Degeneration auffallt; Abb. 9 stellt die untere BriickenhOhe dar, woselbst 
auBer den degenerierten Pyramiden noch die entarteten Facialisfasern (VII) sich bemerkbar 
machen, endlich auf Abb. 10 sehen wir am Bulbusquerschnitt auBer den Pyramiden beide 
Hypoglossuswurzeln (XII) schwer entartet. Aus dem Riickenmark fiihren wir vor allem 
die Hohe der Halsanschwellung (Abb. 11) an, an welcher ebenso wie im Brustmark (Abb. 12) 
und Lendenmark (Abb.13) so die Seitenstrang- wie die Vorderstrangpyramiden von 
Degenerationsprodukten besetzt erscheinen. 

Aus dieser Zeichnungsserie geht deutlich hervor, dafJ allein die Pyramiden­
bahn, von der vorderen Zentralwindung angefangen bis zu ihrem Ende in das Lenden­
mark hinab, typisch degeneriert erscheint, und zwar auf beiden Seiten gleichstark; 
aufJerdem noch gewisse motorische bulbare Wurzeln ebenfalls beiderseits (V, VII, 
XII). Zu diesem Befunde ware noch hinzuzufiigen, daB nicht allein die zur 
vorderen Zentralwindung gehorigen Projektions-, sondern auch Balkenfasern 
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Abb. 1:1. 
Abb.5-13. Frische (MARCHI-) Degeneration der beiderseitigen Pyramidenbahnen bei ALS von 
der vorderen Zentralwindung ausgehend hinab bis ins Lendenmark, nebst frischer Entartung der 

V_ mot. VII- nnd XII-Wurzeln. Naheres im Text. (Fall von M. PROBST_) 
Fiir Abb. 5-6. SK Schweifenkern; Lis Linsenkernglied; IS longitudin. Sagittalbiindel; S1-3 Stirn­
windungen; vC vordere Zentralwindung; lIC hintere Zentralwindung; mary G. supramarg. ; any 
G. angularis; 0 Occipitalwindung; C Cuneus; PrC Praecuneus; Gf G. {ornic.; B Balken; V Ventrikel; 

a vorderer Sehhiigeikern. 
Fiir Abb. 7-10. rK roter Kern; Aqu Aquadukt ; N. III N. oculomot.; HL hinteres Langsbiindel; 
S Scbleife; iK innere Kniehiicker; niy Subst. nigra; p Petlunculus (degeneriert); y Tract. tecto­
spinalis; Ps med. Abt. d. Ped.; KS Kleinhirn-Sehhiigelbiindel; ZO Zwischenhirn-Olivenbahn; 
s hospitierendes (degeneriertes) Pyramidenbiindel in der Schleife; BrA Briickenarm; V deg. mot. 
Trigem.; VII, aVII deg. Facialiswurzel; XII deg. Hypogl.-Wurzel; sV absteigende Trigeminus­
wurzel; St Strickkiirper; fs Fascic. solitarius; x gleichseitige absteigende Pyramidenfasern, welche 

in Abb. 11, 12 im Vorder-Seitenstrang liegen; PS, PV Pyramiden-Seiten- bzw. Vorderstrang. 
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degeneriert waren, wie dies auch SPILLER und in der neuesten Literatur 
WENDEROWIC und NIKITIN erwahnen; aul3erdem degenerierten noch das hintere 
Langsbiindel (HL) und die Vierhiigel-Vorderstrangbahn (y), beide als motorische 
Bahnen. Im Riickenmark fanden sich degenerierte Fasern auBer den Vorder- und 
Seitenstrangpyramiden sowie vorderen Wurzeln noch in dem vorderen Grund­
biindel und in der gemischten Seitenstrangzone. 

PROBST konnte diesem im floriden Markzerfall befindlichen Fall einen zweiten an die 
Seite stellen, in welchem die Osmiumfarbung negativ ausfiel, hingegen war yom GroBhirn 
angefangen bis ins Ruckenmark hinab die Pyramidenbahn vollkommen marklos, daher 

Abb. 14. Innere K apsei allein im motorischen Abscbnitt mit scharlacha ffinen Kornchen dicht besetzt. 
(Fall HECHST, HEHXHEIMEH-Methode_l 

mit WEIGERTS Hamatoxylin im Sinne eines Markausfalles darstellbar. PROBST folgerte 
auch aus seinen ausgepragten Fallen, daB jene Meinung, wonach bei der ALS zuerst der 
untere spinale Abschnitt der Pyramidenbahn erkranke, wo dann der obere cerebrale Ab­
schnitt noch markgesund erscheine, durch seine FaIle "vollig widerlegt" ware. Nun zitiert 
aber PROBST selbst eine groBe Zahl der Autoren (JOFFROY und AOHARD, KAHLER und 
PICK, MARIE, GOMBAULT, OPPENHEIM u. a.) , die entweder nur im unteren Teil des Riicken­
marks oder bis zur Pyramidenkreuzung bzw. bis in die Brucke oder den HirnschenkelfuB 
hinauf die Degeneration verfolgten, welchen Befund auch wir erheben konnten. Es sei 
namlich mit Betonung darauf verwiesen, daB die lange Pyramidenbahn in der Intensitat 
sowie Extensitat derDegeneration von Fall zu Fall recht verschiedene Moglichkeiten 
darbietet; sehen wir doch allein in den PROBsTschen zwei Fallen zwei ganz verschiedene 
Degenerationsgrade verwirklicht. Aber auch in ein und demselben FaIle zeigt die Pyramiden­
bahn in verschiedenen Abschnitten verschiedene Degenerationsgrade; so sah B. HEOHST 
im Ruckenmark seines Falles die Pyramiden marklos (s. Abb. 26), in der inneren Kapsel 
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Abb.15. Area praeeentralis gigantopyramidalis. Toluidinfltrbung. Bemerkenswert: 1. Der totale 
Ausfall von BETZ-ZelIen (ein einziges gesehrumpftes Exemplar Zll sehen); 2. der Ausfall der groBen 
PyramidenzelIen in HIe. (Fall HEORST.) Vergleiehe mit Abb. 24a, woselbst man nahezu normal-

zlthlige Riesenpyramiden und noeh magnopyramidale Elemente (HIe) sieht. 
Diffuse Pseudoverkiirnelung, d. h. auf die ganze Rinde verbreitet. 

aber mehr mit scharlachaffinen Produkten besetzt (s. Abb_ 14), daher erschien die in ihrer 
ganzen Lange entartete Pyramidenbahn im corticodistalen Abschnitt (Riickenmark) in 
einem vorgeschritteneren Stadium der Degeneration als im corticoproximalen Abschnitt 
(innere Kapsel). 
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Nach den exakten Feststellungen der Erkrankung der Pyramidenbahn in ihrer ganzen 
Lange taucht die Frage von selbst auf, wie verhalt sich das trophische Ursprungszentrum? 
Bereits PROBST hat in dieser Hinsicht Untersuchungen angesteIlt, und er auBerte sich 
folgend: "Wir finden nur eine Erkrankung der vorderen Zentralwindung mit ihren Balken­
und Projektionsfasern, wahrend aIle ubrigen intakt sind." "Diese Zellveranderungen (Autor 

Abb. 16. Area postcentralis oralis gigantopyramidalis. Toluidin. N ormale Cytotektonik. (Fall HECHST). 
daber Gegenbild zur schwer erkrankten vorderen Zentralwindung (Abb. 15). 

fand Zerfall und Schwund, welche ProzesEe auf Grund von Veranderungen des Zellkorpers 
und Kerns entstehen) finden sich nur bei den Riesenpyramidenzellen und groBen Pyramiden­
zellen der vorderen Zentralwindung, besonders in den oberen zwei Dritteln derselben. 
In allen ubrigen Windungen finden sich keine solchen Veranderungen." - Es ist aber 
wohl verstandlich, daB in bezug auf die feinsten Veranderungen sowie auf die ganz 
genaue Ausdehnung derselben die neuesten Untersuchungen uns exaktere Aufklarungen 
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geben werden, denn diese beruhen auf den cytotektonischen Bestimmungen von BRODMANN 
und ECONOMO. Urn aber die Rindenveranderungen des Endhirns richtig einzuschatzen, 
ist es eine Grundbedingung, in der Auswahl des Falles darauf bedacht zu sein, daB dieser 
ein klinisch·anatomisch ganz reiner Fall, daher von engeren und weiteren Komplikationen 

b ---ia=----' 

Abb. 17. Zellschatten1::iIdung aus dem Beinzentrum einer perakut 
verlaufenden ALS (Fall SCHAFFER, manifeste Krankheitsdauer 
1 Jahr). Bei a eine normale BETzsche Zelle, bei b die Zellschatten­
bildung der gleichen Zelle; hier noch bemerkenswert die Besetzung 
des ventralen ZeIIkorpersaums von 6 rundkernigen Oligodendro· 
gliazellen, als Andeutung der Neuronophagie, was bei a als an noch 
normaler Ganglienzelle nicht zu bemerken ist. Toluidinfilrbung. 

voIlkommen frei sei. Die· 
ser Bedingung entspricht 
der zweite Fall von SAN· 
THA, in welchem es sich 
urn einen 42jahrigen, see· 
lisch ganz intakten Mann 
handelte, bei dem nach 
41/2jahrigem Verlauf der 
Tod infolge einer Bron· 
chopneumonieeintrat; im 
Leben waren nebst deut· 
lichen Pyramidenzeichen 
schwere Muskelatrophien 
in den Handen (s. Abb. 3), 
leichte in den FiiBen sym· 
metrisch verteilt; Zunge 
hochgradig atrophisch, 
wahrend Augenmuskeln, 
Sensibilitat und Sinnes-

a organe frei waren. Hier 
fand sich im Riickenmark 
im Areale der Vorder· und 

Seitenstrangpyramiden 
hochgradiger Markausfall 
am WEIGERTSchen Mark· 
praparat (s. Abb. 27), 
welcher vermoge der abo 
solut normalen beider· 
seitigen Kleinhirnseiten· 
strangbahnen sehr mar· 
kant hervortrat und auf· 
warts in die Hohe der 
bulbaren Olive zu ver· 
folgen und von hier gegen 

die Hirnschenkel hinauf abnehmend zu sehen war, wo die Lichtung eben nur angedeutet 
erschien. In diesem Fall von zweifelloser beiderseitiger Pyramidend~generati\m ~ar nun 
eine beiderseitige gleich intensive schwere Erkrankung der motoflschen Hlrnrmde zu 
bemerken, welche am schwersten das Beinzentrum, leichter das Handzentrum, am leichtesten 

das Gesichtszentrum be· 
fallen hat in dem Sinne, 
daB vollstandiger Unter· 
gang der BETZ· Zellen 
das Bild beherrschte, es 
fanden sich selbst ge· 
schrumpfte Relikte nicht 
vor; ferner war stark er· 
griffen die Schicht III, 
wobei aber noch viel er· 
haltene Nervenzellen zu 
sehen waren; in dieser 
Hohe war eine "Pseudo· 
kornerschicht" nicht sehr 
ausgepritgt. Die Rinden· 
veranderungen sind auBer 

Abb. 18. Rechte Gro6hirnhiUfte, an welcher die Atrophie der vorderen der Area gigantocellularis 
Zentralwindung (Ca) bemerkenswert. Formalin. (Fall HECHST.) noch in der Area frontalis 

agranularis sichtbar; die 
hintere Zentralwindung wie auch aIle iibrigen Windungen vollkommen normal (s. Abb. 15 
und 16). - Angesichts dieses Befundes: einerseits alleinige Erkrankung der motorischen 
Zone im engeren Sinne (A. gigantocellularis) wie im weiteren Sinne (A. front. agranularis) 
als Ursprungsstelle, andererseits die einzige Systemerkrankung seitens der Pyramidenbahn 
aus dem Endhirn, machen doch den Zusammenhang zwischen der Erkrankung der beiden 
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anatomischen Formationen, d. h. zwischen Zentrum und Bahn, als iiber allen Zweifel 
stehend; hier ist eben eine andere Deutung nicht m6glich. - Ganz iibereinstimmend mit 
diesem Befund sind vor aHem die Befunde von S. WOHLFAHRT, dann von KREYENBERG, 
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Abb.19. Hypoglossuskern. Toluidin. N Ausschnitt aus einem Normalfall. P Beginnende 
Kcrnerkrankung. crkcnntlich durch die BHthung del' Zellkiirper. (Fall LEHOCZKY,SCHAFFER.) 

Abb. 20. Totaler Schwund del' Hypoglossuszellen mit Verschonung des N. intercalatus (ic), des 
N. paramedianns (pm) nnd des ROLJ.ERschen Kernes (R). Tolnidin. (Fall 1 von SAN·l'HA.) 

LEHOCZKY und SCHAFFER, HECHST, und so kann als endgiiltige Feststellung gelten: 
der auf die motorische Rinde beschriinkte krankhafte ProzefJ bedingt die beiderseitige Pyra. 
midenbahndegeneration, welche an dieser RindensteHe als primarer GanglienzellprozeB 
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erscheint (s. Pathogenese). Die feineren Einzelheiten dieses cellularen Prozesses sind an­
fanglich Zellschattenbildungen (s. Abb. 17), dabei sind neuronophagische Erscheinungen 
nicht selten; ferner nebst volligem Schwund sieht man noch Pigmentatrophie, dann ge­
schrumpfte, deformierte und pyknotische Zellen. In laminarer Beziehung ist hervorzuheben, 
daB die Schichten II, teils VI verschont sind, obschon in letzterer ziemlich viel blaB gefarbte 
Zellen zu sehen sind. - Vom Stratum zonale bis zum subcorticalen Mark, daher auf aIle 
Rindenschichten sich erstreckende leichte Gliose, die sich in der III. zu einer nicht ganz 
scharfen Pseudokornerschicht verdichtet; diese Schicht sah S. WOHLFAHRT an 20 fA- dicken 
NrssLschnitten auch mit unbewaffneten Augen, und sie besteht aus Gliakernen, welche in der 
mittleren Schicht der Rinde am dichtesten liegen. - Aus dieser Pseudokornerschicht dachten 
MARINESCO und SCHRODER die Rindenveranderungen auf sekundare Art erklaren zu konnen, 
indem sie eine herdformige Unterbrechung der Pyramidenbahn als primare Schadigung 
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Abb. 21. Vorderhorn aus LumbaJis IV. Toluidin. Neben freien 
Vorderhornganglienzellen fallt eine Zelle mit lebhafter pericellularer 
Wucherung von Mikro· und OJigodendrogJiazellen auf. Toluidinblau. 

annahmen, aus welcher die 
Rindenerkrankung sekun­
dar erfolge; es ist dies eine 
Annahme , welche durch 
die Befunde von PROBST, 
KREYENBERG, LEHOCZKY 
und SCHAFFER, HECHST, 
WOHLFAHRT und SANTHA 
endgiiltig widerlegt er­
scheint. - Diesem Rinden· 
prozeB entspricht eine von 
MARBURG betonte, makro· 
skopisch sichtbare Atrophie 
in der vorderen Zentral· 
windung, wie wir dies im 
Fall von LEHOCZKY und 
HECHST auch sahen (siehe 
Abb. 18). 

Beziiglich der bulbo­
spinalen nucleomotorischen 
Bahn konnen wir uns kiirzer 
fassen. Die anatomischen 
Bestimmungen werden hier 
durch die scharf umschrie­
benenKerngruppen wesent­
lich erleichtert, wie wir dies 
in allererster Linie im Bul-
bus verfolgen k6nnen. Es 
gibt wohl nichts Eindrucks­
volleres, als der Vergleich 
eines absolut ganglienzell. 
leeren XII-Kernes mit dem 
intakten VI. und III. Kern 

desselben Falles. Der Beginn der Zellveranderung besteht in einer leichten Zellschwellung 
des Ganglienzellkorpers, wie dies im Fall LEHOCZKY und SCHAFFER auf Grund des Ver· 
gleiches mit einem normalen Praparat leicht festzustellen ist (s. Abb. 19). 1m vorge­
schrittensten Stadium, wie im Fall 2 von SANTHA, sieht man den fast leeren XII-Kern 
mit 1, hOchstens 2 stark geschrumpften Ganglienzellresiduen (s. Abb. 20). Das Zwischen· 
stadium besteht in neuronophagischen Ansatzen, wie dies aus Abb. 21 hervorgeht. 
Immer erkrankt der Hypoglossus, oft der motorische Vagus, seltener der Facialis und 
der motorische Trigeminus. Augenmuskelkerne, ferner die sensiblen und visceralen 
Kerngruppen verschont. - 1m Riickenmark ist auffallend die Verarmung an Ganglien­
zellen des Vorderhorns, besonders in der ventrolateralen Gruppe (s. Abb. 22), nebst 
Degeneration der vorderen Wurzeln; bemerkenswert sind die normal ganglienzellreichen 
Hinterhorner und CLARKEschen Saulen nebst Intaktheit der sympathischen Seitenhorn­
zellen. Der Grad der Ganglienzellerkrankung in den Vorderhornern geht parallel mit der 
Muskelatrophie der Extremitaten. Nebst dem Schwund der Vorderhornganglienzellen ist 
hier groBeret Reichtum an Gliazellen sichtbar, wie man dies schon bei schwacher Ver­
groBerung bemerken kann, wobei in der lateralen HaUte des Vorderhorns die Gliakern­
vermehrung bedeutend intensivet ist als medial, woselbst die erhaltenen funikularen Ganglien­
zellen liegen. Diese Befunde stammen von LEHOCZKY, der auch die peripheren Nerven und 
die Muskulatur untersuchte . . In den Nn. ulnaris, radialis, ischiadicus ist eine schwere De­
generation der Markfasern, Auftreibungen und Vakuolenbildung, schlieBlich Fragmentation 
zu beobachten; das endo- und perineurale Bindegewebe stark vermehrt, Neurilemmkerne 
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gewuchert. Ferner fand er in der Muskulatur des Thenar nur selten normalkalibrige, quer­
gestreifte Muskelfasern, es kommen inzwischen auch einige gequollene und vakuolige 
Exemplare vor. Die Hauptmasse der Muskulatur besteht aus ungemein diinnen, zumeist 
nur schattenhaft angedeuteten Muskelfasern, wobei die Sarkolem'!lkerne stark ve:mehrt 
sind; diese bilden zumeist eine ununterbrochene Kette bzw. erschemen unregelma~lg auf­
einander gehauft. Die atrophischen Muskelfasern sind verhaltnismaBig weit vonemander 
entfernt, und das Zwischengewebe besteht aus vermehrtem fihrillarem Bindegewebe. In 
den Muskelfasern selbst ist kein Fett, nur in der Umgebung der Sarkolemmkerne (Abb. 23). 

Aus obigen histopathologi­
schen Befunden geht die Tat­
sache hervor, daB die gesamte 
willkiirliche motorische Bahn, 
von der Bewegungsrinde ange­
fangen bis zum Bewegungsend­
organ, schwer erkrankt - wie 
dies bereits 1900 W. SPILLER 
in einem Fall feststellte - und 
ebenso wie fur das zentrale 
motorische Neuron das corti­
cale Zentrum primar erkrankt, 
gilt dasselbe auch fur das peri­
phere motorische Neuron, denn 
hier ist das nucleomotorische 
Zentrum primar affiziert. Wie 
sehr diese beiden motorischen 
Bahnen als zusammengehorig 
erkranken, geht aus dem ersten 
Fall von SiNTHA hervor, in 
welchem klinisch die rechts­
seitigeMuskulatur hochgradiger 
atrophisch war, und woselbst 
im Zentralnervensystem nicht 
allein die rechtsseitigen nucleo­
motorischen spinalen Zentren 
starker degeneriert waren, son­
dern auch das linksseitige cor­
ticale motorische Zentrum als 
superponiertes Zentrum starker 
angegriffen war (s. Abb. 24). 
In diesem Fall verhalt sich das 
linksseitige zentrale und das 

Abb. 22. Vorderhorn aus Dorsal VIII, Toluidin. Berner· 
kenswert erhaltene MedialzeIIen (funikulare), hingegen 
die lateral·rnotorischen geschwunden. Die sympathische 

Lateralsaule ebenfaIIs erhalten. (Fa ll HECRST.) 

rechtsseitige peripher-motorische Neuron, welche doch in engster funktioneller 
Korrespondenz stehen, wie ein "Ganzes" auch im Sinne des pathologischen 
Geschehens. Freilich ist diese engste Verbindung beider motorischen Neurone 
nicht immer so ausgepragt, denn wie es die Klinik und Pathohistologie lehrt, 
erkrankt das Nucleomotorium fruher und intensiver als das Corticomotorium; 
selten geschieht es, daB die motorische Rinde samt Pyramidenbahn zuerst 
erkrankt. Wir mussen eben vor Augen halten, daB fur die einzelnen FaIle 
individuelle Zuge in der Erkrankung der beiden motorischen Neurone in allen 
Moglichkeiten gegeben sein konnen, deren enge Verknupfung am selben Kranken 
fur die enge Verwandtschaft der ALS einerseits mit der spastischen Spinal­
paralyse, andererseits mit der progressiven bulbospinalen Muskelatrophie spricht. 

Was konnen wir aus dem histologischen Bilde der vollentwickelten reinen 
ALS-Falle in pathogenetischer Hinsicht ablesen? 
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Vor allem doch die reinste Systemelektivitiit, welche sich auf die willkurlich 
motorischen Neurone bezieht. SANTHA und neuerdings FENYES und SZATMARI 
sehen die strenge Systemelektivitat durch folgende Momente demonstriert: die 
scharfe Begrenzung des Rindenprozesses, besonders zur hinteren Zentralwindung 
zu (vgl. Abb. 15 und 16); die v6llige Intaktheit des sympathischen ROLLER­
schen Kerns und dorsalen Vaguskerns gegenuber dem eng benachbarten und 
hochgradig erkrankten Hypoglossuskern (s. Abb. 19); die Intaktheit der spinalen 
sympathischen Zellen (s. Abb. 22); endlich die elektive Degeneration des hinteren 
Langsbundels (s. Fall PROBST). - In zweiter Linie ist als fundamentale Tat­
sache zu verzeichnen, daB, weil die motorische Neuronenerkrankung (zentral 
und peripherisch) von dem betreffenden Zentrum aus bedingt ist, es sich um 

Abb. 23. Schnitt aus dem Musculus deltoideus . ."II normale, A atro­
phische MuskelfaszikeJn; zwischen beiden ausgesprochene Sarko­

lemmkernvermehrung. Hamatoxylineosin. 
(Fa ll L E HOCZKY-SCHAFFE R.) 

ein centrogenes Leiden 
handelt. Diese Zentren 
sind an gewisse ent­
wicklungsgeschichtliche 
Segmente gebunden: 
das Centrum cortico­
motorium an das End­
hirn (Telencephalon), 
das Centrum nucleomo­
torium an das Rauten­
hirn (Rhombencepha­
lon) bzw. an das Rucken­
mark (s. Abb. 25); wir 
sagen daher mit Recht, 
daB die centrogen er­
krankten Systeme seg­
mentiir fixiertsind,genau 
gesagt handelt es sich 
um ein centrosegmentiires 
Leiden. Hieraus ergibt 
sich, daB in der primar­
endogenen ALS eine 
segmentar-systematisch 
gestaltete Erkrankung 
verk6rpert ist,fur welche 
noch ein generelles Mo-
ment zu erkennen ist : in 

diesem segmentar-systematisch gestalteten Abschnitt des Zentralnervensystems 
degenerieren ausschlieBlich neuroektodermale Elemente, namlich Ganglienzellen 
und Nervenfasern, mit AusschluB jeglicher Beteiligung seitens der mesodermalen 
Elemente, denn Haute und GefaBe sind im Sinne einer primar-aktiven Verande­
rung ganz verschont. Die anatomischen Kriterien der endogen-primiiren ALS 
verhelfen uns zur Erkenntnis, da(J diese Krankheit im Zeichen der strengsten Elek­
tivitiit steht, denn es degenerieren ausgesucht nur die neuroektodermalen Elemente 
eines bestimmten Systems mit genau umschriebenem segmentdren Ursprung. Ab· 
schlieBend k6nnen wir also fur die Anatomie der ALS sagen, daB es sich um 
eine dreifache Elektivitat handelt: 1. um eine Systemelektivitdt, 2. um eine 
Segmentelektivitdt, 3. um eine neuroektodermale, d. h. Keimblattelektivitdt (Fak­
torentrias) . 

Mit unserer Auffassung iiber die Natur des pathologisch-anatomischen Prozesses stimmen 
die Befunde von S. WOHLFAHRT vollig iiberein. Nach diesem Autor beschriinkt sich der 
pathologische ProzeB hauptsachlich auf die Area gigantopyramidalis und dieser hat den 
Charakter einer primaren Rindenschadigung, ist daher keineswegs gemaB MARINESCO, 
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SCHRODER, ¥ATZDORFF ein retrograder. Dann zeigt der motorische RindenprozeB eine 
auffallende Ahnlichkeit zur Erkrankungsart des Hypoglossuskerns und der motorischen 
Spinalkernen; in diesem Befund ist der von mir oben betonte centrosegmentare Charakter 
der Veranderungen im Zentralnervensystem bei ALS deutlich ausgedriickt. Hingegen 
konnten wir die von BERTRAND und BOGAERT aufgestellte Erklarung mit unserer dargelegten 
Ansicht nicht in Einklang bringen. Diese Autoren meinen, daB der Ausgangspunkt des 
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Abb. 24 a und b. Identische Rindenstellen aus dem Beinzcntrnm (Area 4 - ECONOMO) beider Hemi· 
spharen desselben Falles. In der Iinksseitigen (b) Rinde distinkter Anstall der Schichten III und V 

(Abnahme der BETZ-ZeIIen), wahrend in der rechtsseitigen Rinde (a) nnr ganz teginnende 
Veranderungen bcmerkbar. Toluidin. (Fall 1 von SANTHA.) 

Prozesses in gewissen "transsynaptischen" funikular-intermediaren Nervenverbindungen 
des Riickenmarks liege, wie dies ja schon P. MARIE und BRISSAUD sagten, von welchen 
aus die Erkrankung aufwarts auf die Pyramidenbahn, peripherwarts auf die motorischen 
Nerven sich ausbreiten sollte. Dieser Auffassung widerspricht die Tatsache, daB die 
funikularen Ganglienzellen in reinen Fallen (s. oben) erhalten bleiben. Diese hypothetische 
Betrachtungsweise, welche bereits MARBURG zuriickwies, rechnet nicht mit den Faktoren, 
welche in der Histopathologie der ALS als determinierende Tatsachen eine Rolle spielen, 
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wie die primare motorische Zentrumserkrankung in der Rinde und Kernerkrankung im 
Bulbus und Riickenmark, und so sind wir nicht in der Lage, uns mit dieser Auffassung 
naher zu beschaftigen. 

Das ge3childerte histopathologische Bild der endogen-primaren ALS miissen wir in zwei 
Richtungen erganzen. So vor allem in Hinsicht der Systematilc des Prozesses, welche in 
gewissen Fallen eine Erweiterung erfahren kann; auf Abb. 26 im Fall von HECHST sehen 
wir das reinste Bild der Pyramidendegeneration, so im Seiten- wie Vorderstrang, hingegen 
auf Abb. 27 im Fall II von SANTHA ist auBer der scharf begrenzten Seiten- sowie Vorder­
strangpyramidendegeneration noch dne maBige Lichtung im anterolateralen Grundbiindel 
zu bemerken. ebenso wie im auch bildlich mitgeteilten Fall von PROBST, woselbst noch ala 
motorische Bahnen das mediale Langsbiindel und die tectospinale Bahn als degeneriert 

Segment 
Telencephalon 

Segment 
#erJu/la spinalis ..... 

r} Hhombe'!cephal-
I motor/smes 

Kernsysfem 

-.:~~} Spinalmotor/smes 
Kernsystem 

............ 

Abb. 25. Der centrogen-segmentiire Bau der willkiirlich-motorischen Systeme schematisch dargestellt 
mit Bezeichnung der pathologischen Funktion derselben Systeme. 

erscheinen. Wir miissen also in der Histopathologie der ALS mit sog. "System-Zutaten" 
rechnen, woraus eine lcombinierte Systemdegeneration jedoch in systematischer Form resu)­
tiert, d. h. nicht allein die Pyramidenbahn, sondern auch gewisse kombinierte Systeme 
sind bilateral gleichintensiv degeneriert. Diese mit der Pyramidenbahn kombinierten 
Systeme sind wohl iiberwiegend motorischer Natur, wie im Fall von PROBST, doch kann es 
sich auch um das Hinterwurzelsystem handeln, wie im Fall von SARB6, dies wohl ein sehr 
seltenes V orkommnis, da die ALS klinisch regelmaBig frei von sensiblen Erscheinungen 
ist. KREYENBERG fand in seinen familiaren Fallen von ALS nebst Balkenatrophie das 
Pallidum miterkrankt, ebenso wie PATRIKIOS. MATZDORFF, SODERBERG und SJOVALL; 
eine Mitbeteiligung seitens der extrapyramidal-efferenten Bahnen bedeutet die Degene­
ration des hinteren Langsbiindels (HOCHE, SPILLER, V. SARB6, PROBST, ROSSI-Roussy, 
BERTRAND-BoGAERT u. a.). - Doch kann in der Histopathologie der ALS nicht allein diese 
"rein-systematische" Kombination erscheinen. sondern kann. wie dies LEHOCZKY und 
SCHAFFER zeigten (1929), auch eine "unrein-systematische Zutat" vorkommen dadurch, 
daB sich alczessorisch eine exogene Aufpfropfung ereignet, z. B. in der Form einer miliar­
tuberkulOsen Infektion, welche dann teils im GroBhirn. daher auch in der Gegend der 
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vorderen Zentralwindung, teils im Riiekenmark dureh Hauteverdiekung bzw. dureh diffuse 
Parenehymveranderung die Reinheit des histopathologisehen Prozesses triibt. In solehen 
Fallen sieht man auBer der systematisehen Degeneration teils neuroektodermale Gift­
wirkung in Form diffuser gleiehfOrmiger Ganglienzellveranderung - neurotroper Effekt -
teils piale Tuberkeln in den Meningen, femer die weiehen Haute des Riiekenmarks mit 

Abb. 26. IIalsmark, welches am WEIGERT·Praparat die distinkte Markdegeneration allein in der 
Vorder· und Seitenstrangpyramide zeigt und illustriert die einjach-systematische Degeneration bei 

ALS. (Fall HECHST.) 

entziindlichen Infiltraten besetzt (iiberwiegend Lymphoeyten, weniger Plasmazellen), so 
daB in diesem Fall von LEHOCZKY und SCHAFFER eine dreifache Zeiehnung des Gesamt­
prozesses vorlag: 1. ein rein neurogener Zug, dies die systematische Degeneration; 2. ein 
diffus-neurotroper Zug, durch die tuberkulose Toxineinwirkung gegeben; 3. ein mesodermaler 

Abb. 27. Halsmark. WEIGERT-Praparat, zeigt neben hocbgradigem Markausfall in Vpy und Spy 
noch eine maJ3ige Licbtung des antero-Iateralen Grundbiindels und illustriert die kombiniert· 

systematische Degeneration bei ALS. (Fall 2 von SANTHA.) 

Zug, in Form der tuberkulosen spinoeerebralen Hauteveranderungen. Es bestehen also 
genetisch wesensverschiedene Veranderungen nebeneinander ohne weehselseitige Wirkung. 
Solehe pathologisehe Superpositionen (in dieser Beziehung s. auch den lehrreichen Fall 
von HASSIN, 1933) fiihren natiirlieh zur Verwasehung des histopathologisehen Bildes, 
wie wir dies an Hand des Riickenmarksbildes aus dem Fall LEHOCZKy-SCHAFFER dartun 
konnen (s. Abb. 28,29); die meningeale Verdiekung fiihrt hier zur irrigen Auffassung, die 
Pyramidenbahndegeneration im Seitenstrang hatte sieh auf die FLEcHsIGsche Bahn aus­
gedehnt; die wahre Erklarung des Bildes ist darin gegeben, daB hier die Meningomyelitis tbe. 
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eine Randerkrankung bewirkte und so den Schein wecken konnte, als ware auch die Pyra­
midenaffektion keine reine. Wir sehen aus diesem einzigen Beispiel, wie notwendig die 

umsichtige Strukturanalyse 
eines jeden Falles ist, wo­
durch wir zur richtigen Er ' 
kenntnis bzw. korrekten 
Deutung des histopatholo­
gischen Bildes gefiihrt wer-
den. Die Wichtigkeit der 
Strukturanalyse ha tte SAN­
THA mit folgendem Beispiel 
dargetan: er stellte neben­
einander das NISSL-Bild 
und das Scharlachbild aus 
dem Gebiete der degene­
rierten Seitenstrangpyra­
mide bei ALS; die mit der 
Bahndegeneration engstens 
zusammenhangenden peri­
vascularen gliogenen Korn­
chenzellen machen am 
NISSL-Bild den Eindruck 
eines kleinzelligen Infil­
trates, wahrend am Schar­
lachbild die wahre Natur 
sofort erkennbar wird (s. 
Abb.30). 

Von unserer oben dar­
gelegten Erkenntnis iiber 
die wahre Natur der ALS 
ganz abweichend ist die 

Abb. 28. Riickenmark, II. Lmbalsegment. Teil aus dem Seiten- Auffassung von BERTRAND­
strang, welcher von verdickter und stark infiltrierter Pia umgeben BOGAERT: "La figure histo-

ist. - Hamatoxylineosin. (Fall LgHOCZKY-SCHAFFER.) logique produite nedoitpas 
etre tenue comme patho­

gnomique d'une affection." - 1m Gegenteil: die histopathologische Zeichnung, durch 
die Strukturanalyse richtig erkannt, bewahrt uns vor einer irrigen Deutung des Prozesses, 

Abb. 29. Halsanschwellung. - Distinkte Degegeneration in den SPy, 
welche aber durch die Randdegeneration auf Grund einer tuber­
kulOsen Leptomeningitis geg-en die FLECHSIGsche Bahn zu undeut· 
Hch wird. - Die Lichtung in den GOLLschen Stra.ngen ist auch die 
Folge der im Lumbalmark verursachten Hinterstrangdegeneration. 
Endlich auch der Vorderseitenstrang hat auf diese \Veise gelitten. -

WEIGERTS Markfarbung. (Fall LEHOCZKY-SCHAFFER.) 

dieser ist daher auch patho­
gnomonisch. Wie wir gleich 
sehen werden, spielt die 
anatomische Zeichnung des 
Prozesses eben in der Pra­
zisierung der Pathogenese 
eine bestimmende Rolle. 
Ebenso konnen wir nicht 
die ganz jiingst formulierte 
Auffassung MARBURGS gel­
ten lassen, wonach "wohl 
eine gewisse Systemaffek­
tion nicht zu leugnen ist, 
daB es sich aber nicht urn 
eine echte Systemerkran­
kung handeln kann, da die 
Haufigkeit der Miterkran­
kung wesensfremder Ge­
biete eine zu groBe ist, urn 
den Begriff der reinen 
Systemerkrankung auf­
recht zu erhalten". Nun ist 
die reine Systemerkrankung 
nur durch ganz reine FaIle 
vonALS nachzuweisen, wie 
wir dies oben taten; die 

nicht so seltenen Mischfalle von endo- und exogener Pathogenese erheischen eben eine 
kritische Klarung, wie dies soeben an Hand des Falles von LEHOCZKY-SCHAFFER, ganz 
zuletzt im Fall von SZATMARI dargelegt wurde. 
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Pathogenese. In seinen letzten Erorterungen tiber die Histopathogenese der 
primar-systematischen Nervenkrankheiten, wohin auch die ALS zu zahlen ist, 
gelangte SCHAFFER zur Erkenntnis, daB es eine ganz eigene Kategorie der zen­
tralen Erkrankungen gibt, welche den Charakter der primaren und systematisch­
degenerativen Nervenkrankheiten aufweist. PrimM sind diese Affektionen, 
denn wie dies mit Nachdruck gesagt sei, lassen sich unmittelbar einwirkende 
auBere Ursachen nicht nachweisen, welche die Systemerkrankungen als sekundare 
bedingt hatten, daher handelt es sich urn rein endogene Formen. - Systematisch­
degenerativ sind diese Erkrankungen, weil es sich urn bilaterale System­
degenerationen handelt, welche fast immer bilateral gleich intensiv sind; die 
seltener vorkommende Ungleichheit bei ALS (s. Fall von SANTHA und SCHAFFER) 
in der beiderseitigen Degenerationsintensitat nimmt von der grundlegenden Be­
deutung der segmentar-systematischen Lokalisation nichts weg und darauf 
kommt es eben an. Wichtig 
fiir diese Systemkrankheiten 
ist es, daB sie absolut cen­
trogen sind, mit anderen 
Worten, diese werden durch 
die primare Zentrumerkran­
kung bedingt, daher sind 
Zentrum und Bahn innigst 
in dem Sinne verbunden, 
daB immer die prImare 
Zentrumerkrankung im zu­
gehorigen System eine se­
kundare Degeneration be­
wirkt. Am deutlichsten zeigt 
sich dieser ursachliche Zu­
sammenhang zwischen La­
sion von Zentrum und Bahn 
in Fallen (z. B. bei HECHST), 
in denen wir die Degene­
ration der motorischen Zone 
ohne gleichzeitig vorhandene 
Pyramidenlasion vor uns 

" 

Abb. 30. Links NISSL·Bild, l'echts Schal'lachbild eines GefaBes 
aus del' degenel'iel'ten Seitenstl'angpyl'amide. Die am NISSL­
Pl'apal'at als kleinzelliges Infiltl'at imponierende Rundzellen· 
anhaufung entpuppt sich am Scharlachpl'apal'at als gliogene 

Gitter· bzw. Kiirnchenzellen. (Fall von SANTHA.) 

haben. Hier konnte eben die histologische Untersuchung in den ProzeBverlauf 
in einem Zeitpunkt Einblick gewinnen, in dem die Erkrankung des Zentrums 
noch nicht zur Entartung der Bahn geftihrt hat, wo also der primare Charakter 
dieser Erkrankung tiber aIle Zweifel steht. Durch solche Beobachtung wird 
die Ansicht von SCHRODER entkriiftet, daB die Hirnrindenveranderungen bei 
ALS nicht primarer, sondern sekundarer Natur waren, namlich durch die 
Pyramidendegeneration bewirkt. SchlieBlich erhellt der ursachliche Zusammen­
hang zwischen Erkrankung des motorischen Rindenzentrums und der Pyra­
midenbahn aus solchen Fallen, in welchen die beiden corticalen Zentren 
wohl bilateral, jedoch verschieden stark die Erkrankung zeigen und dieser 
Differenz entsprechend zeigt auch die Pyramidenbahn eine bilaterale Differenz 
in der Degenerationsintensitat (SCHAFFER). Diese centrogene Systemdegeneration, 
welche als solche segmentar fixiert ist, daher also centrosegmentar zu be­
zeichnen sei, macht anfanglich den Eindruck, als wtirde nur der distalste 
Teil der langen Bahn erkranken. Doch wissen wir, daB bei langerer Dauer 
der Zentrumerkrankung schlieBlich das System in seiner ganzen Lange, vom 
Ursprung bis zum Ende abstirbt. Wenn diese Systemdegeneration einen 
rasch abklingenden Charakter hat, wie im mitgeteilten Fall von PROBST, so 
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ist die Systemdegeneration eine auf die ganze Lange des Systems sich er­
streekende. Verlauft aber der DegenerationsprozeB langsamer, wie in der Mehr­
zahl der FaIle, so kommt es zu einem von der Peripherie der langen Bahn gegen 
das Zentrum zu allmahlich emporsteigende Auflosung: die Degeneration beginnt 
bahndistal, urn schlieBlich bahnproximal zu endigen. Zur Erklarung dieser zum 
Zentrurn emporkriechenden Degeneration der Pyramidenbahn haben wir vor 
Augen zu halten, daB es sich hier nicht urn bruske Unterbrechungen handelt, 
wie bei einer Blutung oder einer Erweichung, sondern urn eine im Zentrum 
hochst allmahlich abklingende, irreversible mikroskopische Veranderung, urn 
eine von Ganglienzelle auf Ganglienzelle ubergreifende Erkrankung, wie dies 
aus den Untersuchungen von KREYENBERG, LEHOCZKy-SCHAFFER, HEcHsT, 
WOHLFAHRT und SANTHA fUr die ALS genugend hervorging. Der SchlufJeffekt 
dieses auf mehrere Jahre sich erstreckenden Prozesses ist die isolierte System­
degeneration, welche auBerlich im vorgeschrittenen Fall dann dem Bilde der 
W ALLERS chen sekundaren Degeneration gleich aussehen mag. Be~de Vorgange 
sind aber prinzipiell ganz verschieden: bei der ALS handelt es sich urn eine 
primare Affektion des Neuronenzentrurns, bedingt durch das abiogenetische 
(lebensunfahige) Zentrum (hieruber s. unten); bei der vascularen Erkrankung 
der Pyramidenbahn hingegen urn einen yom Zentrum zumeist entfernt liegenden 
jahen Durchbruch, dessen Effekt im distalen Pyramidenabschnitt die typische 
sekundare Degeneration ist. In diesem Sinne ist auch die MARINESCO-SCHRODER­
sche Auffassung zu deuten, nach welcher es sich bei der ALS, wie oben bereits 
erwahnt, urn eine infolge Lasion der Pyramidenbahn zustande gekommene 
sekundare Erkrankung in der motorischen Region des Cortex handle. W ohl 
wird niemand daran zweifeln, daB eine solche umschriebene Lasion im Verlauf 
der Pyramidenbahn sekundar zur reaktiven Veranderung der Ursprungszellen 
dieser Bahn zu fiihren mag, doch kann dies keineswegs als fur die ALS 
charakteristisch angesehen werden, wie dies von WOHLFAHRT an Hand von 
umfangreichen einschlagigen Beobachtungen hervorgehoben wird. Eine derartige 
Zelldegeneration sekundaren Ursprungs im Ca ist insbesondere in den Fallen 
nicht entscheidend fur die Frage nach der Pathogenese der ALS, in denen wir 
es - wie z. B. bei MARINESCO-SCHRODER - nicht mit einem reinen (endogenen), 
sondern mit einem akzidentellen exogenen Fall zu tun haben (Angiofibrom, 
Ruckenmarkskompression, Querschnittsmyelitis bei SCHRODER). In solchen 
Fallen. wird es ja durchaus nicht verwundern, wenn die Py-Bahn durch die 
vorhandene wirksame Noxe an einer beliebigen Stelle eine Unterbrechung erfahrt, 
was dann naturgemaB sekundar zu einer Reaktion im motorischen Areal fuhren 
wird. Eine Klarung der Pathogenese laBt sich aber eben nur durch die Unter­
suchung reiner (unkomplizierter) FaIle von ALS herbeifiihren, wie wir das 
oben dargetan haben. 

Auf Grund obiger Unterseheidung einer centrogenen primaren und einer nicht­
centrogenen sekundaren Bahndegeneration kommen wir zur Erkenntnis jener 
charakterisierenden Kraft, welche dem anatomischen Bilde innewohnt. Bei der 
endogen-primaren Systemveranderung, welche als solche bilateral symmetrisch 
ist, handelt es sieh, wie oben erwahnt, urn eine dreifache Elektivitat: 1. Es er­
kranken die beiderseitigen Pyramidenbahnen, 2. immer yom telencephalen moto­
rischen Zentrum aus, 3. wobei allein neuroektodermale Elemente (Ganglien­
zellen und Nervenfasern) zugrunde gehen bei volliger Intaktheit der mesoder­
malen Elemente, wodurch eine Wahlerkrankung gemaB der Keimblattelemente 
gegeben ist. Diese dreifache Elektivitat, welche ich oben die Faktorentrias 
nannte, druckt zugleich die endogene Pathogenese aus, ist daher auch eine 
pathogenetische Trias. 
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Ein grundverschiedenes Verhalten sehen wir bei der exogenen System- (und 
nicht systematischen) Krankheit. Hier konnen wir von einer dreifachen Elek­
tivitat nicht sprechen, denn hier gibt es: 1. keine Systemelektivitat, da es sich 
um rein vasculare, daher zujallige und wahllose Erkrankung der Pyramidenbahn 
handelt; 2. keine segmentare Elektivitat, da doch die GefaBerkrankung weder zu 
einem bestimmten Segment, noch weniger zu einem umschriebenen und segmentar­
bestimmten Zentrum gebunden erscheint, sondern bekanntlich an den ver­
schiedensten Punkten bald des GroBhirns, bald des Hirnstammes und der Briicke, 
endlich des Riickenmarks auftreten kann; 3. keine nach ektodermalen Elementen 
stattfindende Elektivitat, da die GefaBerkrankung doch eine mesodermale Affek­
tion bedeutet, worauf dann sekundar die ZerstOrung der Pyramidenbahn erfolgt. 
Diese ZerstOrung hat es aber nicht auf die Pyramidenbahn "abgesehen", wie 
dies bei der primar-endogenen Form zum Ausdruck dadurch gelangt, daB nur 
das betreffende System in Form der "Wahlaffektion" ergriffen wird, sondern 
es handelt sich um eine "zufallige Affektion". 

Auf Grund obiger Tatsachen werden wir zur Erkenntnis gedrangt, daB die 
Art der Erkrankung im Zentralnervensystem die Systemerkrankung ganz ver­
schieden gestaltet: bei der endogenen Pyramidenerkrankung handelt es sich 
um ein rein ektodermal gezeichnetes Bild (Faktorentrias), in welchem neben 
dem Positivum der neuroektodermalen Elektivitat in reinen Fallen auch das 
Negativum der mesodermalen Intaktheit von Wichtigkeit ist. Hingegen sehen 
wir bei der exogenen Pyramidenbahndegeneration ein grundverschiedenes Ver­
halten: primar die mesodermale GefaBerkrankung, in welcher sich nur sekundar 
die Degeneration der durch die zufallig lokale GefaBlasion bedingte Bahn­
degeneration hinzugesellt. 

Auf Grund dieser Erorterungen sind wir genotigt anzunehmen, daB die endo­
gene Systemdegeneration ihren Ursprung aus einer umschriebenen endogenen 
Zentrumschwache - Zentrumabiogenese - nimmt, welche Schwache, nur als idio­
typische Schwache vorstellbar, zuerst zur progressiven Auflosung des Zentrums 
fiihrt, aus welcher dann spater die bilaterale Systemdegeneration hervorgeht. 
Diese endogene bilaterale Systemdegeneration wird als "Systemabiotrophie" 
bezeichnet. Es handelt sich um kongenital lebensunjahige Zentren im Zentral­
nervensystem, daher auch um eine centrogene Systemantalligkeit, kurz um eine 
segmentar-systematische anererbte Schwache, welche sich ausschlieBlich auf neuro­
ektodermale Elemente (Ganglienzellen) bezieht, daher zu einem Leiden fiihrt, 
welches hierdurch den Charakter eines ektodermogenen oder neurogenen Leidens 
erhalt. Wir konnen sagen, daB bei den primar-systematischen Nervenkrankheiten 
ausschliefJlich N euroektodermales erkrankt aut Grund einer segmentar-systemati­
schen anererbten Schwache, wobei jede Spur einer selbstandigen mesodermalen 
Affektion a usgeschlossen ist; die primar-systematischen N ervenkrankheiten werden 
durch die strengste neuroektodermale Elektivitat gekennzeichnet, sind daher echt 
neurogene Krankheiten. Wenn daher in einem Fall endogener ALS meso­
dermale Spuren vorkommen, so sind diese fiir diese Krankheit wesenstremd und 
bedeuten als Produkt exogener Noxen eine zufallige Komplikation, welche aber 
von dem endogen-systematischen ProzeB ganz fernsteht und von diesem getrennt 
werden muB. Da wir oben die ALS als primar-systematische Degeneration er­
kannten, konnen wir die Entziindungshypothese von MARBURG, MATZDORFF 
und NAKAMURA auch nicht annehmen; diese wird iibrigens durch eine eingehende 
Strukturanalyse teils rektifiziert (s. den GefaBbefund von SANTHA), teils als 
das Produkt einer mit exogener Erkrankung kombinierten ALS erkannt (s. 
Fall LEHOCZKy-SCHAFFER). Gegen diese entziindliche Genese der ALS nahm 
jiingstens auch HASSIN Stellung, indem er mit Nachdruck darauf verwies, "daB 
die amyotrophische Lateralsklerose eine degenerative Erkrankung ist, die die 
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motorischen Neurone erster und zweiter Ordnung befallt", welche Auffassung 
sich mit der unsrigen vollkommen deckt. HASSIN bemerkt sehr richtig: "Es ist 
schwer einzusehen, wie ein EntzundungsprozeB sich auf ein einziges System von 
Nervenfasern beschranken kann, seinem Verlauf sich vollig anpaBt und die 
Grenze uberschreitend das dazwischen liegende Gewebe intakt laBt." - Auch 
der von MARBURG jiingst geauBerten Auffassung sei hier kurz gedacht, nach 
welcher es sich bei der ALS um einen "exogenen vascular bedingten ProzeB" 
gleich der Poliomyelitis acuta handelt. Nach MARBURG haben wir bei der ALS 
etwas ganz Analoges wie bei der Poliomyelitis, d. h. eine "Affektion in den best 
vascularisierten Gebieten bestimmter GefaBe" vor uns. Hiernach erklare sich 
die Lokalisation des Prozesses durch die GefaBversorgung, indem MARBURG 
z. B. fUr die Ausbreitung der Veranderungen im Ruckenmark das Irrigations­
gebiet der Art. sulcocomissuralis verantwortlich macht und in ahnlicher Weise 
auch die Affektion der motorischen Rinde und der Medulla oblongata zu erklaren 
versucht. Nun halt dem FENYES mit Recht entgegen, daB die zum Versorgungs­
gebiet der Art. sulcocomm. gehorenden sympathischen Seitenhornzellen in den 
Fallen von SlNTHA, HECHST und seinem eigenen Falle vollig intakt waren, 
Ganglienzellen, die doch wohl zum selben Versorgungsgebiet gehoren, wie die 
schwer erkrankten motorischen Vorderhornzellen. 1m selben Sinne ware es 
nach FENYES schwer zu verstehen, wieso der von den "arteres paramedianes" 
(Forx und HILLEMAND) versorgte Hypoglossuskern schwer befallen erscheint, 
wahrend der zum selben Versorgungsgebiet gehorige ROLLERsche Kern vollig 
intakt bleibt. Dasselbe gilt auch fur das Betroffensein des Ca beim volligen 
Intaktbleiben des Cp, gehOren doch beide in das Versorgungsgebiet des in der 
Rolandofurche verlaufenden Astes der Art. fossae Sylvii. Auch fehlen die von 
MARBURG erwahnten GefaBschadigungen erkrankter Gebiete in den Fallen von 
SlNTHA, HECHST, FENYES u. a., so daB eine pathogenetische Rolle bei der ALB 
auch dem vasalen Faktor nicht eingeraumt werden kann. Unsere Befunde konnen 
also keineswegs mit folgendem Ausspruch MARBURGS in Einklang gebracht 
werden: "Ich habe deshalb vorlaufig noch keinen· Grund gesehen, von der 
vasalen Theorie der Poliomyelitis acuta abzugehen, ebensowenig aber auch von 
jener der a. L., die sich in vieler Beziehung, wenn nicht zu sagen in jeder, mit 
der akuten Poliomyelitis begegnet." 

N ach alldem konnen wir sagen, dafJ die endogene ALB eine zentrale Erkrankung 
bedeutet, fur welche die streng neuroektodermale Elektivitiit charakteristisch ist, durch 
welche eine centrosegmentiire und systematische Affektion entsteht, wobei das Meso­
derm im Binne einer primiiren Erkrankung absolut freibleibt. 

Sind obige Erorterungen richtig, so muB es Falle von ALS geben, in welchen 
die Heredofamiliarita t vorkommt, denn die Abiogenese und Abiotrophie gewisser 
Zentren bzw. Systeme im Zentralnervensystem ist nur auf Grund einer idio­
typischen Schwache zu erfassen. An dieser Stelle mochte ich mit Nachdruck 
auf die Zusammenstellung von SlNTHA hinweisen, aus welcher hervorgeht, daB 
es zweifellose ALS-Falle mit familiarem Vorkommen gibt; ebenso sagt FUNFGELD, 
daB es "eine sicher hereditare Kerngruppe der ALS" gibt und vor kurzem (1930) 
beschrieb KREYENBERG bei drei Geschwistern ALS, von denen zwei auch anato­
misch untersucht wurden. Neuerdings teilte FRITZ SALUS die Krankengeschichte 
von drei weiblichen Geschwistern mit; die zwei alteren, gegenwartig 33jahrige 
Frauen, sind Zwillingsgeschwister und die jiingere 23jahrige Schwester ist noch 
ledig; alle drei erlitten eine Steifigkeit der unteren Extremitaten mit Parese. 
Wahrend nun bei den Zwillingen im Laufe der Zeit sich Muskelatrophien zeigten, 
blieb die jiingere Schwester von diesen verschont. SALUS erwagt selbst, ob hier 
der Zeitfaktor im Spiele sei und bezieht sich dabei auf meine Falle von spastischer 
Heredodegeneration, in welchen der altere Bruder amyotrophisch wurde. 
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Naheres hieruber siehe bei "Spastischer Spinalparalyse". In der Frage der 
Atiologie der ALS betonte auch letzthin DAWIDENKOW die Bedeutung der endo­
genen Momente. In den Familien, aus welchen Falle der ALS entstammen, 
kann man eine betrachtliche Anhaufung konstitutioneller Anomalien seitens des 
Nervensystems beobachten; es sind dies besonders Anomalien der Sehnen-, 
Periost-, manchmal auch der Hautreflexe, bald in Form von Hypo- bzw. Areflexie, 
bald in der von Hyperreflexie. Ferner begegnet man neben abnormen Familien­
mitgliedern ebenso viel normale; die Reflexanomalien werden in diesen Familien 
dominant vererbt. BREMER und SCHAFFER sahen bei spastischer Heredodegene­
ration, daB sich zur wohl im V ordergrund stehenden, weil initialen spastischen 
Komponente mit der Zeit eine amyotrophische Komponente hinzugesellte und 
so die familiare ALS entstehen lieB. Die ungemein lehrreiche Familie von 
MONTANARO und L6PEZ wurde eingangs erwahnt. SchlieBlich ist auf die Beob­
achtung von KALINOWSKY aufmerksam zu machen, in welcher die heredofami­
liare Natur der ALS seitens der Mutter durch die myotonische Dystrophie der 
Kinder bewiesen wird; in gleichem Sinne ist wichtig die Beobachtung von 
BOLDT: vaterlicher GroBvater, Vater und Bruder des 81/ 2jahrigen, an ALS ver­
storbenen Kindes litten an Paralysis agitans. - Wir mussen daher den Aus­
spruch von SANTHA annehmen, daB es zweifelsohne eine heredofamiliare Form 
der ALB gibt, fUr welche charakteristisch die Erkrankung im Sauglings- bzw 
im jugendlichen Alter (1.-22. Lebensjahr) mit allmahlich sich ausbildenden 
Symptomen und langsamem Verlauf ist. Von dieser jugendlichen Gruppe trennt 
SANTHA jene der Erwachsenen (vom 22.-75. Lebensjahre), welche durchraschen 
Verlauf (2-3 Jahre, selten 5-10 Jahre) sowie durch afamiliares Erscheinen 
sich hervortut Doch bemerkt SANTHA richtig, daB letzterer Unterschied kein 
prinzipieller ist, denn die ALS kann auch bei Erwachsenen familiar auftreten 
(MONTANARO-L6PEZ). SchlieBlich betont SANTHA, daB trotz der im allgemeinen 
fehlended Heredofamiliaritat vieles fUr die endogene Atiologie der erwachsenen 
Form spricht; so das Fehlen einer konsequent nachweisbaren auBeren Noxe, 
dann die grundlegende Dbereinstimmung mit den familiaren Fallen, wie dies 
besonders KINo betont, namlich in bezug auf die "klinische Elektivitat" und 
den "fatalen Verlauf", ferner die unscharfe Abgrenzung gegenuber der zweifel­
los endogenen spastischen Heredodegeneration und nuclearen Amyotrophien, 
schlieBlich die Kombination mit endogenen Erkrankungen (wie Syringomyelie 
bzw. PICKsche Atrophie im Fall von v. SANTHA bzw. v. BRAUNMUHL). Als 
beweisend betrachtet v. SANTHA die serologischen Ergebnisse (normale Perme­
abilitat der Meningen nach der Bestimmung von F. K. WALTER) und in erster 
Linie das pathologisch-anatomische Bild. Die charakterisierende Starke des 
letzteren haben wir oben dargelegt. 

II. Symptomatische oder exogen-sekundare Form. 
Wahrend wir in der eben behandelten essentiellen Form der ALS im Verlauf 

bzw. in der Ausbildung des Krankheitsbildes den unaufhaltsamen progressiven 
Zug betonten, ist die symptomatische Form dadurch auffallend, daB dieser 
fatale Zug hier fehlt. Wir haben drei Hauptformen zu unterscheiden. 

1. Syphilitische Pseudoform der ALS, welche sehr grundlich von A. LERI 
beschrieben wurde, macht sich durch einen launenhaften Entwicklungsgang 
bemerkbar, denn in unregelmaBigen, zumeist langeren Intermissionen kommt 
es zu einem imitatorischen Syndrom, welchem die bulbaren Zeichen zumeist 
abgehen. Auch HASSIN betont, daB die syphilitische ALS mit der "klassischen" 
(wohl echten) Form nichts gemein hat und sich von ihr atiologisch, klinisch, 
patholog-anatomisch und im Verlauf unterscheidet. Nach H. KAISER laBt sich 
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ein "poliomyelitischer" und ein "spastischer Typ" unterscheiden, je nach dem 
mehr die graue Substanz bzw. die weiBe in den Seitenstrangen angegriffen ist. 
LERI ist der Meinung, daB die echte ("authentique") ALS nichts mit Lues 
zu tun habe. Anfanglich iiberwiegt bei der Pseudoform die ARAN-DuCHENNEsche 
Amyotrophie, welches Bild eine Ahnlichkeit zur klinisch echten ALS dadurch 
erhalt, daB auch Zeichen einer Sklerose der Seitenstrange hinzutreten. Dieser 
Autor betont auch jene Besserungen des Zustandes, welche durch eine recht­
zeitige und aktive Behandlung (H. KAISER empfiehlt eine endolumbale Behand­
lung mit Salvarsan-Autoserum) zu erzielen sind. Wichtig sind symptomato­
logisch nach LERI die Pupillenstarre, die Lymphocytose und der positive Wasser­
mann. 

2. Encephalitische Pseudoform der ALS, mit welcher sich besonders ein­
gehend WIMMER und NEEL beschaftigten, beweist dasselbe, wie die syphilitische 
Pseudoform; es kann zu einem nachahmenden Syndrom dadurch kommen, 
daB das Virus der Encephalitis epidemica die motorischen spino-bulbaren 
Kerne und die Pyramidenstrange betrifft nebst der typischen Affektion gewisser 
extrapyramidalen Zentren. Aber auch hier dominiert nach LAUNAY die womog­
Hch noch unregelmaBigere Entwicklung, in welcher kleine Fieberanfalle nebst 
leichter lymphocytarer Reaktion vorkommen (JANcs6). In den zur Sektion 
gelangten Fallen von WIMMER und NEEL fanden sich teils ausgepragte Lasionen 
der Vorderhornzellen, teils totale "systematische" (WIMMER) Degeneration 
der Pyramidenstrange, woraus sich ein amyotrophisch-spastisches Syndrom 
ergab. Aus unserem Laboratorium teilte KORNYEY einen postencephalitischen 
Fall mit Vorderhornaffektion in der Hohe des ersten D-Segmentes mit, wodurch 
die vorwiegende Beteiligung der kleinen Handmuskeln verstandlich wurde; 
durch die gleichzeitige Nigra-Affektion die Bradyakinese. KORNYEY betont, 
daB der anatomische ProzeB im Riickenmark identisch ist mit jenem in der 
Substantia nigra. Die Gegenuberstellung der WIMMERSChen Fiille und des Falles 
von KORNYEY ergibt lehrreich die symptomatische Differenz, bedingt durch differente 
Lokalisation desselben pathologischen Prozesses. - WIMMER und NEEL kommen 
zum SchluB, daB die Preferenzstelle im Riickenmark die Vorderhorner samt 
Pyramidenstrange sind, aus deren kombinierter Affektion das spastisch-amyo­
trophische Syndrom entstehe, wobei die Autoren sehr zutreffend betonen, 
daB es sich nicht um eine "systematische, idiotypische" Erkrankung handelt. 
Trotz dieser richtigen Erkenntnis kommen die Autoren nicht zu dem SchluB, 
daB die echte ALS eine endogene Erkrankung ware. - Der von MARGULIS 
auch neuestens (1933) betonte Zusammenhang zwischen verschiedenen In­
fektionen und ALS sagt uns nicht mehr als die Befunde von WIMMER und 
NEEL. Auf Grund von 12 klinisch und 6 anatomisch untersuchten Fallen 
erklart sich MARGULIS fUr eine exogene Pathogenese der ALS; diese stelle 
eine diffuse Erkrankung des gesamten Nervensystems mit lymphogener Ver­
breitung dar, wobei das "Systemartige" bloB etwas scheinbares ware. Nicht 
aHein ektodermale, sondern auch mesodermale Teile des Nervensystems werden 
affiziert; namentlich befallt der ProzeB die extraduralen Teile des N erven­
systems, den Wurzelnerv, die Spinalganglien und die peripheren Nerven in 
Form von Peri- und Endoneuritis. Die ALS ware eine "chronisch progressierende 
Myeloradiculitis". MARGULIS nimmt an, daB entweder von der traumatisierten 
Haut oder den entziindeten Schleimhauten das Virus die Lymphwege, die Peri­
neuralraume der peripheren N erven durchlauft und so gelangt das Virus in das 
Epiduralgewebe, wo es zu einer entziindlichen Reaktion des Reticuloendothelial­
apparates kommt. Verschiedene Infektionen (Encephalitis, Rheumatismus, 
Syphilis, vieHeicht auch andere), von denen einige nicht bestimmt werden konnen, 
bedingen die Symptomenkomplexe der ALS. "Der individueH-konstitutionelle 
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Faktor spielt in der Atiologie der ALS durchaus keine Rolle" nach MARGULIS 
und so "kommt dem familiar en und hereditaren Faktor in der Atiologie der 
amyotrophischen Lateralsklerose keine irgendwie namhafte Bedeutung zu" . -
Man muB da fragen, wie MARGULIS die ganz reinen, komplikationsfreien und 
besonders familiaren Falle der ALS erklart und da hilft uns die Unterscheidung 
von Anfangs- und 
Terminalstadium des 
Prozesses nach MAR­
GULIS keineswegs, um 
so weniger, denn solche 
machtige Entzun­
dungsvorgange wie in 
MARGULIS Fallen, mus­
sen doch auch im Ter­
minalstadium ada­
quate Spuren in Form 
von intensiven, irregu­
laren, asystematischen 
Sklerosen im Paren­
chym, in den Hauten 
auf Grund von Pachy­
und Leptomeningitis 
derbe Hauteverdik­
kungen zurucklassen. 
Zweifellos steht MAR-

Abb.31. OHene Oblongata, welche die ventralliegende und die 
Pyramiden einnehmende sklerotische Herde zeigt. - \VEIQERT. 

GULIS stark unter der Suggestion der mesodermalen Veranderungen, dermaBen, 
daB er die reinen FaIle von ALS des Schrifttums unbeachtet laBt bzw. diese 
nicht erklart. Immerhin beobachtete auch er rein motorische Kernatrophien 
im Bulbus (Vm, VII, Xm, XII), doch sonderte er diese nicht kritisch-analytisch 
als systematische Erscheinungen von 
den asystematischen seiner FaIle abo 

3. Multipelsklerotische Pseudoform 
der ALS. Die multiple Sklerose bietet 
in der erdruckenden Majoritat der FaIle 
(nach BING und VERAGUTH in 90%) 
atypische Formen, wie bulbare, hemi­
paretische, paraplegische Formen und 
nicht zuletzt die amyotrophische Form 
dar, welch letztere die ALS nach­
ahmend, die m uItipelsklerotischePseudo­
form der ALS bildet. Zu letzterer Form 
gehorend teilte H . RICHTER einen Fall 
mit, der sehr schleichend im 31. Lebens­
jahr begann und 35 Jahre hindurch 
bestand; im Beginn fruhzeitige Spasmen, 

Abb. 32. Hohe des IV. Cervica lsegments mit ein· 
seitigem sklerotischen H erd in einer Riicken­
markshaIfte betreffend das V orderhorn und den 

anterolateralen Strang. - WEIGERT. 

langsam eintretende Atrophien, reiBende Schmerzen im Rucken nebst volligem 
Mangel an Sensibilitats- und Blasen-Mastdarmstorungen. Die Diagnose wurde 
auf ALS gestellt und die anatomische Untersuchung ergab zwei groBe Herd­
gebiete: 1. in der offenen Oblongata war genau das Gebiet beider ventralliegenden 
Pyramiden durch einen sklerotischen Herd eingenommen und damit die spastische 
Quadriplegie begreiflich gemacht; 2. im Ruckenmark gab es mehrere Herde, 
welche ventral die Vorderhorner treffend, die amyotrophische Komponente 
des Krankheitsbildes erklarten. Die multiple Sklerose wurde anatomisch nebst 
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der Multiplizitat der Herde noch durch die mesodermalen GefaBinfiltrate von 
entziindlichem Charakter und durch die erhaltenen Achsenzylinder in den Herden 
bewiesen. Der auf drei Dezennien sich erstreckende Verlauf spricht auch gegen 
eine ALS (s. Abb. 31, 32). 

1m Sinne eines Pseudobildes konnen noch gewisse Infektionen (Rheumatismus, 
POROT) und Intoxikationen (Blei, A. K. WILSON) tatig sein; auch wird das 
Trauma in diesem Sinne angeschuldigt (A. WOODS, D. GUILLAIN, ALAJOUANINE 
und THEVENARD); ja selbst unter den Ziigen einer ALS verbarg sich ein sub­
duraler Tumor des Halsmarkes (GARCIN und PETIT-DuTAILLIS). Endlich ver­
danken wir M. PROBST die Kenntnis, daB sich bei progressiver Paralyse ein 
Zustandsbild entwickeln kann, welches auf klinische und pathologisch-anato­
mische Analogien zwischen der erwahnten Krankheit und der ALS hinweisen 
solI. Unserem Ermessen nach gibt es hier zwei Moglichkeiten: Entweder er­
scheint die Paralysis progressiva an einem Kranken der ALS, welcher eine 
luische 1nfektion durchmachte, daher handelt es sich urn zwei verschiedene 
Krankheiten, oder vermag der syphilitische ProzeB durch zufallige Lokali­
sation ein Pseudobild der ALS hervorrufen.WECHSLER und DAVISON erwahnen 
eine inzidentelle Assoziation mit Schizophrenie, manisch-depressivem 1rresein 
und Paranoia. 

Wir kommen abschlieBend auf Grund histopathologischer Tatsachen zur 
Erkenntnis, daB das spastisch-amyotrophische Syndrom eine doppelte Patho­
genese aufweist. 

a) Dieses Syndrom kann sich als eine endogen-primare Erkrankung der 
gesamten motorischen Bahn ausbilden auf Grund einer streng elektiven segmentar­
systematischen Affektion, deren Wurzeln in einem abiogenetischen Zentrum 
bzw. in einem zur Abiotrophie veranlagten System stecken; diese Affektion 
stellt daher einen centrogen-segmentaren und systematischen ProzeB dar, 
welcher als solcher neurogen ist. Diese anatomische Feststellung steht im Ein­
klang mit gewissen zweifellosen familiaren Fallen, welche uns das abiogenetische 
Wesen der ALS mit Betonung nahelegen; so die Familie von MONTANARO­
L6PEz, in welcher Vater und Sohn dasselbe Leiden - Homotypie - im selben 
Alter, ganz am Anfang der 30er Jahren - Homochronie - aufwiesen, daher 
die untriiglichen Kennzeichen eines heredofamiliaren Leidens darboten und 
genau dieselben Momente sehen wir in der KREYENBERGSchen Beobachtung 
verwirklicht: die 3 Geschwister erkrankten aIle an ALS im Alter von 14 Jahren. 
Der endogene Charakter der ALS fiel STRUMPELL ebenso auf, wie den neuesten 
einschlagig arbeitenden Autoren. PROBST sprach von "einer minderwertigen 
Veranlagung des motorischen Systems" und betrachtete die ALS als "eine 
prim are Erkrankung der motorischen Leitungsbahnen". A. REUTER, der wohl 
nur von einem "bevorzugten Begriffensein des Pyramidenbahnsystems" spricht, 
meint auch "dem ganzen ProzeB miisse ein endogener Faktor, eine Pradis­
position, zugrunde liegen, urn das Bild der ALS entstehen zu lassen". Von 
MARINESCO, der iibrigens die ALS auch zu den "maladies familiales" rechnet, 
stammt ein chemischer Erklarungsversuch des Prozesses, der den Ausgangs­
punkt der Veranderungen im Zentralnervensystem in einer Verschiebung des 
Saure-Base-Gleichgewichtes sucht, wodurch es zum Uberwiegen der hydroly­
sierenden Fermente kommen soIl nebst Abnahme der oxydierenden. Ohne die 
chemische Seite des Problems auch nur im geringsten ignorieren zu wollen, 
so ist es doch klar, daB wir mit einer solchen Hypothese in der Frage der Patho­
genese nichts gewinnen; sie ist nur eine chemische Beleuchtung der Pathogenese. 
1m Gegensatz zu dieser chemischen Hypothese stellen die oben dargelegten 
histopathologischen und histopathogenetischen Momente eine tatsachliche Grund· 
lage fUr die Pathogenese dar. Die Frage, ob auBere Schadlichkeiten, in erster 
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Linie Erkaltung und Trauma besonders bei Erwachsenen nicht den endogen­
primaren, daher elektiven DegenerationsprozeB der ALS in Gang bringen, 
formlich aktivieren konnen, ware wohl zu erwagen (s. Beobachtungen von 
PROBST, OPPENHEIM u. a.), mit der nachdriicklichsten Bemerkung, daB in 
solchen Fallen das Trauma, die Erkaltung keineswegs ein kausaler Faktor 
ware. Die Moglichkeit eines zufalligen Zusammentreffens ist wohl naheliegend, 
ja angesichts der primar-degenerativen Natur der endogenen ALS die richtigste 
Auffassung. Dieser Ansicht sind auch DIVRY und SANTHA. 

b) Dann kann es zur Ausbildung des spastisch-amyotrophischen Syndroms 
in Form einer exogen-sekundaren Erkrankung noch vermoge der zufalligen 
und iiberwiegend-diffusen Lokalisation der Lasion auf die Pyramidenbahn und 
bulbospinalen motorischen Zentren kommen, wodann es sich um exogene Noxen 
ganz verschiedener Natur handelt, wie in erster Linie Syphilis, dann das Virus 
der Encephalitis e., der mpl. Sklerose um nur die wichtigsten zu nennen. 

a b 
Abb. 33 a und b. a stellt das Ruckenmarksbild CWEIGERT-Farbung) der endogenen ALS dar, welches 
in den Seitenstrangen allein die Pyramidenbahn betreffend, die Bezeichnung "Sclerosis pyramidalis 
amyotrophica" richtig erscheinen lar.lt; die schwere nucleare Vorderhornaffektion ist hier durch die 
hochgradige Vorderhornatrophie ausgedruckt. - b Ruckenmarksbild (\VEIGERT) der exogen-syphi­
litischen Lateralsklerose, welche hier auch die Kleinhirnbahnen betrifft, daher keine reine P yra­
midensklerose wie bei a; es handelt sich urn eine nicht-systematische "Sclerosis lateralis". Hier 
noch sehr bemerkenswert die Hinterstrangssklerose, welche teils auf syphilitischer Wurzellasion, 

teils auf meningealer Affektion beruht, hiervon bei a keine Spur. - Vorderhorner intakt. 

Diese Darlegungen ermachtigen uns zur Aufstellung von pathogenetisch zwei 
ganz verschiedenen Formen, wie hierauf ich und HECHST hinwiesen: 1. Der 
idiotypischen Form und diese ist primar-endogen, welche die essentielle Form 
darstellt ; 2. der paratypischen Form, und diese ist sekundar-exogen, welche 
eine nur symptomatologisch nachahmende Form ist. ZusammengefaBt wird 
also die CHARcoTsche Krankheit als Syndrom aus zwei pathogenetisch ganz 
verschiedenen Formen gebildet; die endogene ist eine "Sclerosis pyramidalis 
amyotrophica" (s. Abb. 33a); die exogene Form ist eine Pseudoform, welche 
anatomisch eine "Sclerosis lateralis amyotrophica" ist, vermoge der wahllosen, 
asystematischen Seitenstrangsklerose und Vorderhornaffektion (s. Abb. 33b). -
Wir glauben nicht fehlzugehen mit der AufJerung, dafJ durch die Aufstellung dieser 
beiden Formen die Lehre der ALS ihrer prinzipiellen Xlarung naher gebracht wurde. 

Mit unserer soeben mitgeteilten Auffassung deckt sich vollkommen jene 
von ROJAs; seine Arbeit war mir leider nur im kurzen Referat zuganglich, 
daher wiedergebe ich letzteres wortlich: ,,4 Falle amyotrophischer Lateral­
sklerose geben AnlaB zu pathogenetischen Betrachtungen. Das konstitutionelle 
(endogene) Moment wird als primordiale Ursache angesehen, exogene Schadlich­
keiten als akzessorisch. Wo vasculare luische Cerebrospinalerkrankung als 
Ursache ahnlicher Bilder, die klinisch meist nicht zu trennen sind, aufgedeckt 
wird, ist von syphilitischer Pseudolateralsklerose zu sprechen." 

Aus der allerneuesten Literatur (1936) beeilen wir uns die Arbeit von M. Goz­
ZANO iiber die Pathogenese der ALS anzufiihren. Autor wird auf Grund der 
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kritischen Analyse verschiedener Theorien, wie des eigenen kasuistischen Materials 
(4 FaHe) zur Erkennung gefiihrt, daB die ALS eine Krankheit ist, welche in ihrer 
Ausbildung einer doppelten Faktorenordnung unterworfen ist, namlich als 
disponierende und als determinierende, womit GOZZANO fast dasselbe sagt wie ich. 
Denn der disponierende Faktor bedeutet einen aHgemein biologischen, iibertrag­
bar durch die Hereditat, ist daher endogener Natur; hingegen die verschiedenen 
exogenen Faktoren sind vor aHem toxisch und infektiOs, welche in der gesteigerten 
Vulnerabilitat der Neurone, namentlich eine begiinstigte Auswirkung in den 
motorischen Neuronen finden sollen. 

Diagnose. Die typische Ausbildung der essentiellen oder primarendogenen 
ALS macht die Diagnose zu einer leichten: Der progressive Verlauf, der Mangel 
an Intermissionen, die fatale Entwicklung eines terminalen Marasmus im 
Rahmen eines spastisch-amyotrophischen Zustandsbildes ohne Storung der 
Sphincteren sind insgesamt sic here Kennzeichen der ALS. 

Differentialdiagnose. Hier haben wir die symptomatologisch nachahmenden 
spastisch-amyotrophischen Zustandsbilder auszuschlieBen. So vor allem die 
Poliomyelitiden. Die akute Form wird wohl leicht zu eliminieren sein, denn der 
plotzliche Ausbruch mit hohem Fieber, die Muskelatrophien von rapider Aus 
bildung und ohne fibrillare Zuckungen, schlieBlich die asymmetrische Ver­
teilung der mit Hypotonie gepaarten Muskelatrophien sowie der Mangel an 
Sehnenreflexen ziehen eine deutliche Grenze gegen die ALS zu. - Anders 
die chronische Form, wenn es eine solche wirklich gibt; hier ist die langsame 
Ausbildung ein verleitendes Moment; die nichtsymmetrische Verteilung, die 
Areflexie, die schlaffen Paresen sind jedoch wichtige Zeichen gegen eine ALS. 

Die Syringomyelie kann vermoge der recht allmahlichen Entwicklung der 
Muskelatrophie Veranlassung geben an ALS zu denken. Die haufige Einseitig­
keit der Muskelerscheinungen und vor allem die bekannte Dissoziation der 
Sensibilitat, die Deviation des Riickgrates und vor allem der eminent-chronisch 
langgezogene Verlauf (10-15 Jahre) lassen jedoch an Syringomyelie denken. 
SANTHA sah anatomisch eine Kombination von ALS mit klinisch inaktiver 
Syringomyelie. 

Die Hiimatomyelie als traumatisch akute Erkrankung kann keinen Anlal3 
zur Verwechslung geben. 

Die multiple Sklerose wird durch den schubweisen Verlauf und die bekannten 
speziellen Symptome zu einer Verwechslung selten AnlaB geben. 

Die Pseudobulbiirparalyse ist vermoge ihrer ictusartigen Entwicklung und 
des Mangels an echten Muskelatrophien in bulbaren Gebieten (keine Zungen­
atrophie) sic her zu erkennen. 

Die toxischen N euritiden sind auf Grund der Sensibilitatsstorungen (Schmerzen, 
Par-Hypasthesien, Anasthesien) und der ganz anders lokalisierten Mmkel­
atrophien und fehlenden Sehnenreflexen ebenfalls ohne Schwierigkeiten aus­
zuschlieBen. 

Die idiopathischen Muskelatrophien lassen sich vermoge der Lokalisation 
derselben leicht erkennen, denn verschont bleiben die Hand und der Vorder­
arm. Ferner werden der Mangel an fibrillaren Zuckungen und schliel3lich die 
Pseudohypertrophie in solchen Fallen differenzieren. 

Die syphilitische und encephalitische Pseudoform wurden oben besprochen. 
Therapie. Zum SchluB nur ein Wort iiber die Behandlung. Diese muB leider 

fUr die idiotypische Form weil endogen determiniert, als absolut wirkungslos 
bezeichnet werden; schon CHARCOT soll bedauert haben (SOUQUES), daB sein 
Name an eine immer und rasch todliche Krankheit gebunden sei, wie dies NERI 
in seinem CHARcoT-Vortrag erwahnte. Man kann solatii causa eine Riicken-
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marksgalvanisation vornehmen, intern vorsichtig Jod verabreichen; wichtig 
ist die absolute Vermeidung jeglicher Hyperfunktion, daher Schonung in Arbeit 
und Bewegung. Gegen das Ende des Leidens zu Sondenfiitterung. 
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Die hereditiire Ataxie. 

Von J. HALLERVORDEN-Potsdam. 

Mit 9 Abbildungen. 

FRIEDREICH beschrieb 1863 - nach einer kurzen Mitteilung im Jahre 1861 -
ein neues Krankheitsbild mit degenerativer Atrophie der Hinterstrange, welches 
der Tabes ahnlich war, aber familiar auftrat; es wird noch heute manchmal 
als FRIEDREICHsche Tabes bezeichnet, spater nannte er es selbst nach dem 
V organg anderer "hereditare Ataxie." Von ihm selbst und von SCHULTZE 
wurden auch die wichtigsten anatomischen Befunde erkannt. 

Klinisch steht im Vordergrunde eine statische und lokomotorische Ataxie 
mit Abschwachung oder Fehlen der Sehnenreflexe, Nystagmus und skandierender 
Sprache, gewohnlich auch Skeletveranderungen: Skoliose und HohlfuB. Das 
Leiden ist ferner charakterisiert durch familiares Auftreten, Beginn in der 
spateren Kindheit bis zur Pubertat und durch seinen unaufhaltsam fort­
schreitenden Verlauf. Vielfach stellen sich auch mit der Zeit spastische Erschei­
nungen ein mit Steigerung der Sehnenreflexe und Babinski. Anatomisch sind 

Handbuch der Neurologie. XVI. 42 
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die wesentlichsten Kennzeichen: Eine Degeneration der Hinterstrange, besonders 
der GOLLschen Bahn (mit oder ohne Beteiligung der hinteren Wurzeln), der 
Nervenzellen in den CLARKEschen Saulen und der von ihnen abhangigen dorsalen 
Kleinhirnseitenstrangbahn (FLEcHsm), oft auch der ventralen spino-cerebellaren 
Bahn, des GOWERsschen Biindels. Bei den mit Spasmen einhergehenden Erkran­
kungen ist dazu noch die Pyramidenseitenstrangbahn, seltener auch die Pyra­
midenvorderstrangbahn betroffen. Es handelt sich also im Riickenmark um 
eine "kombinierte Systemerkrankung" (KAHLER und PICK 1878). 

Von diesem klassischen Bilde der FRIEDREICHSchen Ataxie trennte PIERRE 
MARIE 1893 eine Krankheitsgruppe ab, bei welcher die cerebellaren Symptome 
weitaus im Vordergrunde standen, die "Heredo-ataxie cerebelleuse", und zwar 
auf Grund der Beobachtungen von FRASER, NONNE, SANGER-BROWN und KLIPPEL 
und DURANTE. Das Leiden setzt in einem hoheren Alter ein als die FRIEDREICH­
sche Ataxie, etwa zwischen dem 20. und 45. Lebensjahre, und vererbt sich 
direkt, hochstens einmal eine Generation iiberspringend. Es beginnt mit un­
sicherem Gang, manchmal von lanzinierenden Schmerzen begleitet, spater 
kommen Ataxie der Arme und Sprachstorungen hinzu sowie Sehstorungen 
mit Einschrankung des Gesichtsfeldes, Opticusatrophie, Augenmuskellahmungen 
verschiedener Art, auch unvollstandige Ptosis ("erstauntes Gesicht"); mitunter 
auch Schluckbeschwerden. Haufig sind unwillkiirliche Muskelzuckungen am 
ganzen Korper und im Gesicht. Abnahme des Gedachtnisses und des Intellekts 
sind nicht selten. Objektive Sensibilitatsausfalle fehlen. 1m Gegensatz zur 
FRIEDREICHschen Ataxie sind die Sehnenreflexe gesteigert, auch Spasmen sind 
haufiger, dagegen fehlt HohlfuB und Skoliose. Der Verlauf ist ebenfalls chronisch 
progressiv. - Die Krankheit beruht auf einer starken Kleinhirnatrophie, ent­
weder ohne histologische Veranderungen (N ONNE) oder mit Verlust der PURKIN JE­
Zellen (FRASER). Aber im Hinblick auf einige schon damals bekannte Dber­
gangsfalle und in bezug auf die ausgezeichnete klinisch-anatomische Beob­
achtung von MENZEL (1891) (vgl. S. 716), welche sowohl die FRIEDREICHsche 
kombinierte Systemerkrankung des Riickenmarks als auch eine cerebellare 
Atrophie mit Ausfall der PuRKINJE-Zellen zeigte, schloB MARIE seine beriihmte 
Arbeit mit der Bemerkung: es sei wohl moglich, daB die beiden Krankheitsbilder 
nur verschiedene Variationen desselben heredodegenerativen Prozesses seien, welcher 
bei der FRIEDREICHschen Krankheit nur andere Systeme befalle als bei der 
cerebellaren Ataxie. 

Diese Vermutung hat sich in der Tat in jeder Beziehung bestatigt, und zwar 
sogleich an den Fallen, mit welchen MARIE sein neues Krankheitsbild begriindet 
hatte. Bei 3 verschiedenen Mitgliedern der viel beschriebenen Familie von 
KLIPPEL und DURANTE (1892) wurde im Riickenmark eine Degeneration der 
Hinterstrange, der CLARKEschen Saulen und Kleinhirnseitenstrangbahnen ge­
funden, in dem einen Falle ohne Beteiligung des Kleinhirns (THOMAS und Roux 
1901), in den beiden anderen mit Schadigungen des Cerebellums (SWITALSKY 
1901, RYDEL 1904); bei allen waren im Zusammenhang mit den klinisch beob­
achteten Muskelatrophien auch die Vorderhornzellen des Riickenmarks schwer 
betroffen. Atts der Familie von SANGER-BROWN, die 4 Generationen mit 
25 kranken Mitgliedern umfaBte, wurden 3 untersucht (MEYER 1897 und PATRICK 
1902); sie alle hatten eine Degeneration der Kleinhirnseitenstrangbahnen im 
Riickenmark, wahrend im Kleinhirn damals nichts gefunden wurde (nach 
GARDNER). 

Trotzdem war das klinische Bild richtig gesehen, und zahlreiche Veroffent­
lichungen mit kasuistischen Beitragen haben es immer wieder bestatigt, an­
gefangen von LON DE (1905) bis zu der schonen Arbeit von DA.VIDENKOW und 
ZOLOTOWA (1932), die mit Nachdruck fiir die Selbstandigkeit der Heredo-ataxie 
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cerebelleuse eintritt .. Ebenso ist die FRIEfrREICHSche Krankheit in ihrer Sonder­
stellung verteidigt worden und wird es gelegentlich noch, besonders von KIinikern 
und Erbbiologen, die von der Konstanz der klinischen Erscheinungen in der 
jeweils studierten Sippe beeindruckt sind. Alle Forscher aber, die ihre Beob­
achtungen auch anatomisch vertiefen konnten, sind anderer Meinung geworden, 
denn tatsachlich werden bei den anscheinend rein cerebellaren Formen Riicken­
marksdegenerationen fast nie vermiBt, und bei der gewohnlichen FRIEDREICH­
schen Krankheit pflegen die KIeinhirnveranderungen nicht zu fehlen. So fand 
BING bei einer FRIEDREICHschen Ataxie, bei welcher nichts auf den MARIEschen 
Typus hinwies, neben der Strangdegeneration die hochgradigste KIeinhirn­
atrophie, die jemals bei der hereditaren Ataxie beobachtet wurde: das Cerebellum 
des 42jahrigen Mannes wog 43 g statt 145 g; bei dem Bruder dieses Kranken 
mit dem gleichen Symptomenkomplex wog das Kleinhirn auch nur 57 g (WERTHE­
MANN). Diese Beobachtung ist also das vollstandige Gegenstiick zu den ana­
tomischen Befunden der MARIEschen Falle. 

Die Ausdehnung des Krankheitsprozesses auf so verschiedene Systeme 
muBte sich auch im klinischen Bilde ausdriicken, und so nahm die Zahl der 
Ubergange und Zwischenstadien bald einen immer groBeren Raum in der 
Kasuistik ein. Man fand Falle von FRIEDREICHscher Ataxie mit spatem, MARIEsche 
Krankheit mit friihem Beginn, ja es kamen sogar in derselben Familie cerebellare 
und spinale Formen (klinisch) nebeneinander vor. HohlfuB und Skoliose, eine 
wesentliche Begleiterscheinung der FRIEDREICHschen Krankheit, fand sich auch 
bei der cerebellaren Ataxie. FUr die spinale Ataxie galt eine recessive, fiir die 
cerebellare eine dominante Vererbung auf Grund vieler Stammbaume fiir 
gesichert, aber es wurde auch eine direkte Vererbung der FRIEDREICHschen 
Krankheit durch mehrere Generationen hintereinander gefunden, ebenso wie 
die strenge Dominanz bei der cerebellaren Erkrankung nicht immer vorhanden 
war. So konnte BING (1905) sagen: "Wer wird es uns verargen, wenn wir es 
kiinftig am Krankenbett nicht wagen werden, bei einer familiaren Ataxie auf 
Mitaffektion oder Intaktheit des Cerebellums zu schlieBen 1" Auf Grund seiner 
klassisch gewordenen Untersuchung stellte er den Sammelbegriff der "spino­
cerebellaren Heredoataxie" auf, unter welcher die beiden Krankheitsformen als 
eine Einheit begriffen werden. 

Noch nach einer anderen Seite erweitert sich das Bild. Muskelatrophien, 
die oben schon erwahnt wurden, sind an den oberen und unteren Extremitaten 
nicht allzu selten, meist nach Art der spinalen Atrophien mit Beteiligung der 
Vorderhornzellen und vorderen Wurzeln. Davon nicht immer scharf zu trennen 
sind neurale Muskelatrophien von CHARCOT-MARIE oder vom Typus DEJERINE­
SOTTAS mit degenerativen Veranderungen der peripheren Nerven und evtl. 
Verdickung der Nervenstamme durch Wucherung der SCHWANNschen Zellen. 
In diesem Zusammenhange ist bemerkenswert, daB bei dem selbstandigen 
Krankheitsbild der hypertrophischen Neuritis von DEJERINE-SOTTAS auch eine 
Degeneration der Hinterstrange besteht und klinisch neben Pupillen- und 
Gefiihlsstorungen sowie Nystagmus auch eine Kyphoskoliose, so daB dieses 
Krankheitsbild zuerst sogar als eine besondere Form der FRIEDREICHschen 
Ataxie mit Muskelatrophien beschrieben wurde. Auch der progressiven Muskel­
dystrophie gleichartige Atrophien mit Pseudohypertrophie kommen bei der 
spinocerebellaren Heredoataxie vor. Dies ist kein zufalliges Zusammentreffen 
verschiedener Krankheiten, sondern beruht auf einer engen genetischen Ver­
bundenheit; diese Krankheitsformen werden mit der FRIEDREICHschen Ataxie 
zusammen, neben- und nacheinander in derselben Familie beobachtet (BIE­
MOND usw.). 

42* 
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Nimmt man dazu, daB oft Schwachsinn, mitunter auch Idiotie und psychische 
Erkrankungen auf eine Beteiligung auch des GroBhirns hinweisen, so sehen wir, 
daB jeder Teil des Zentralnervensystems von GroBhirn und Kleinhirn bis zum 
Riickenmark und den peripheren Nerven mitsamt den Muskeln von dem 
KrankheitsprozeB ergriffen werden kann, wenn ,auch in sehr wechselnder 
Auswahl und Intensitat; die klinischen Erscheinungen rich ten sich nach den 
jeweils betroffenen Systemen. 

Gegeniiber diesem weitgefaBten Rahmen, der den Begriff eines Krankheits· 
bildes fast zu sprengen droht, wollen manche Kliniker, wie z. B. CROUZON, 
lieber an der Abgrenzung einzelner scharf umschriebener Krankheitsgruppen 
festhalten und die abweichenden FQrmen einstweilen als solche kennzeichnen 
unter Hinweis auf die haufig sehr ausgepragte Stabilitat eines Krankheitsbildes 
innerhalb einer Familie, deren jede bekanntlich ihre eigene Note hat. Sobald 
man aber ein groBes Material iibersieht und sich bemiiht, diese einzelnen Typen 
in Gruppen zusammenzufassen, so entsteht ganz von selbst wieder der all­
gemeine Begriff der spinocerebellaren Heredoataxie. V orwiegend aus klinischen 
Beobachtungen heraus hat dies MOLLARET in seiner ausgezeichneten Monographie 
(1929) iiber die FRIEDREICHsche Ataxie iiberzeugend klargelegt. Trotzdem wird 
die bisher geiibte Bezeichnung der Formen innerhalb der spinocerebellaren 
Heredoataxie nicht verschwinden, und sie ist auch zur vorlaufigen Verstandigung 
brauchbar, wenn man dabei nur immer die Variationsbreite der Symptome im 
Auge behiilt. ' 

In die Mannigfaltigkeit der Erscheinungen laBt sich nach dem V organg von 
MOLLARET eine gewisse Ordnung bringen durch Unterscheidung von Syndromen 
nitch den befallenen Systemgruppen, allerdings mit dem allgemein geltenden 
Vorbehalt, daB "einem charakteristischen klinischen Symptomenbild durchaus 
nicht immer ein gesetzmaBiger, charakteristischer, auf ein ganz bestimmtes 
Zentrum lokalisierter anatomischer Befund entspricht" (SPATZ). Es lassen sich 
unterscheiden : 

1. das Kleinhirnsyndrom: Ataxie, Nystagmus, SprachstOrungen. 
2. das Syndrom der Hinterstrange und hinteren Wurzeln: Ataxie, Fehlen der 

Sehnenreflexe, SensibilitatsstOrungen. 
3. das (mehr zuriicktretende) Pyramidenbahnensyndrom: Spasmen, Reflex-

steigerung, Babinski oder auch Kontrakturen. 
Diesen ware nach BING noch anzureihen: 
4. das neurale Syndrom: Nerven- und Muskelatrophien. 
Die Erscheinungen des 1. und 2. Syndroms sind immer eng verbunden und 

treten schon in den Anfangsstadien der Erkrankung gleichzeitig miteinander 
auf. Das 3. Syndrom, diesen beiden seinem Wesen nach entgegengesetzt, kommt 
gewohnlich erst im Verlaufe der Krankheit hinzu, es muB nicht notwendig 
vorhanden sein, doch fehlt es selten ganz; manchmal steht es so im Vordergrunde, 
daB die Ataxie fast verdeckt wird und man eher an eine spastische Heredo­
degeneration denkt. Das neurale Syndrom ist in seiner vollen Auspragung 
seltener, weil es sich im allgemeinen spat entwickelt, doch sind beginnende 
Muskelatrophien recht haufig. 

Neben diesen Syndromen, die die Krankheit charakterisieren, kommen auch 
Organopathien vor, namentlich Skeletanomalien (HohlfuB, Skoliose), die ein 
haufiger Bestandteil des Leidens sind. 

Beginn. 
Die FRIEDREICHSche Krankheit beginnt in der Zeit vom 4.-20. Lebens­

jahr. Nach einer Statistik von SCHONBORN waren 113 von 200 Fallen vor 
dem 25. Lebensjahre erkrankt. Doch gibt es eine Reihe von einwandfreien 
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Beobachtungen aus der friihesten Kindheit, dem 2. Lebensjahre (MENDEL, 
CRISPOLTI, WERTHEMANN), dem 1. Lebensjahre (MASSOLONGO, VIZIOLI, HAMMOND 
- nach SCHOB); vereinzelt muB sie sogar als angeboren angesehen werden (BIRo, 
FRIEDENREICH, SCHOB, eigner Fall). Bei den Krankheitsfallen, die erst im 
spateren Alter beginnen, handelt es sich gewohnlich um cerebellare Symptomen­
komplexe: im 50. Lebensjahre (VORKASTNER), mit 65 Jahren (FREY). SCHOB 
hat eine Spatform dieses Typus beschrieben, in welchem der Proband mit 
45 Jahren erkrankte, der Vater zwischen 55 und 60 und ein anderes Mitglied 
der Familie erst im 7. Lebensjahrzehnt. Dazwischen liegen FaIle von BRUGGEN­
DIECK mit einem Beginn im 33. bis 35. Lebensjahre. HANHART faBt diese Erfah­
rung in die einfache Formel, daB "das Zustandsbild um so reiner cerebellar ist, 
je spater die Krankheit ausbricht". Er meint, daB Beziehungen des Erkrankungs­
alters zur Dauer des Leidens in den einzelnen Krankheitsherden bestehen: 
"Derart, daB in dem einen Herde, in dem sich die Krankheit erst in 1 oder 
2 Generationen nachweisen laBt, das Erkrankungsalter hoch, in anderen, wo 
die Manifestation des Leidens bedeutend weiter zuriickverfolgt werden konnte, 
entsprechend tiefer gefunden wird." 

Symptomatologie. 
Das erste Krankheitszeichen pflegt die Ataxie zu sein, die fast immer in 

den Beinen beginnt. Gewohnlich entwickeln sich die Kinder in vollig normaler 
Weise, konnen auch ausgezeichnet laufen und springen, bis eine gewisse Un­
sicherheit beim Gehen anfangt und sie leichter stolpern und fallen als sonst. 
AuBer diesem charakteristischen Beginn aus voller Gesundheit heraus wird in 
man chen Fallen berichtet, daB die Kinder in der Entwicklung von vorneherein 
ein wenig zuriickgeblieben sind, schwerer laufen lernten wie andere und ebenso 
auch in der Sprachentwicklung nicht mit ihren Geschwistern mitkamen. Auch in 
solchen Fallen kann der eigentliche Beginn der Erkrankung erst spater einsetzen. 

Der Gang der FRIEDREICH-Kranken ist eine Mischung des Tabikerganges 
mit cerebellarer Unsicherheit. CHARCOT bezeichnete ihn daher als "Demarche 
tabeto-cerebelleuse". Die FiiBe werden unregelmaBig aufgesetzt, bald stapfend, 
bald schleudernd, auBerdem schwankt der Korper hin und her, so daB der 
Patient den Eindruck eines Betrunkenen macht; auch mit dem Seemannsgang 
hat man diese Storung verglichen. Bei einem Patienten von BAUMLIN war 
dieser schwankende Gang so ausgesprochen, daB er als Schuljunge von der 
Polizei angehalten wurde, weil man ihn fiir betrunken hielt. 1m spateren Ver­
laufe des Leidens kommt es zu Uberkreuzungen der Beine und in der Bemiihung 
um die Aufrechterhaltung des Gleichgewichts zu ganz grotesken kompen­
satorischen Bewegungen des Rumpfes und der oberen Extremitaten (Abb. 1). 
Es ist erstaunlich zu sehen, wie es solchen Kranken doch noch moglich ist, 
vorwarts zu kommen. Wie beim Betrunkenen ist das Laufen oft noch leichter 
wie das langsame Gehen. SchlieBlich nimmt aber die Gangstorung so zu, daB 
die Kranken sich nicht mehr aufrecht halten konnen und dann dauernd ans 
Bett gefesselt sind. 

An den oberen Extremitaten pflegt sich die Storung etwas spater zu ent­
wickeln, nur selten einmal fangt das Leiden hier an. Die Unsicherheit zeigt 
sich vornehmlich in den Fingern bei feinen Hantierungen, wie z. B. bei Hand­
arbeiten und beim Violinespielen; beim Schreiben wird die Schrift zitterig, 
und es macht Schwierigkeiten, die gerade Linie einzuhalten. HANHART machte 
die Erfahrung, daB es bei Schulkindern gerade die schlecht werdende Schrift 
war, die den Eltern zuerst auffiel; gleichzeitig damit setzte die Gangstorung 
ein, und zwar gaben aIle als erstes Symptom iibereinstimmend an, daB ihnen 
beim Bergabwartsgehen die Kniee einknickten. 
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Mit der lokomotorischen entwickelt sich auch die statische Ataxie. Das 
ruhige Stehen ist nicht moglich, weil standige Oszillationen urn die Gleich­
gewichtslage den Korper nicht zur Ruhe kommen lassen. Es ist charakteristisch, 
daB diese Schwankungen bei AugenschluB kaum zunehmen. Das ROMBERGSche 
Symptom kann vorhanden sein, wird aber auch oft vermiBt. Die ausgestreckten 
Glieder konnen nicht ruhig gehalten werden, sondern schwanken hin und her, 
auch beim Sitzen treten Schwankungen urn die Gleichgewichtslage auf, es 

kann so zu einer leichten Muskel­
unruhe kommen, zu einem feinen 
Zittern des Kopfes und des 
Rumpfes. 

Diese Muskelunruhe wird mit­
unter so auffallig, daB sie den 
Eindruck einer Chorea erwecken 
kann, wenn sie auch an Intensi­
tat hinter dieser zuriickbleibt. 
Sie betrifft hauptsachlich die 
oberen Extremitaten, mehr die 
Hande als die Arme und das 
Gesicht, wobei es zu einem aus­
gesprochenen Grimassieren kom­
men kann. Die franzosischen 
Autoren sprechen hier von einer 
"InstabiliM ChOf(liforme" . Solche 
Beobachtungen sind vielfach be­
schrieben (BRAMWELL, MARIE, 
LA DAME , RUTIMEYER, SCHOB, 
VORKASTNER, CROUZON u . a.), und 
man sieht diese Unruhe auch 
recht haufig, dagegen hat sie 
HANHART in seinem groBen Ma­
terial vermiBt. KOLLARITS, dessen 
Fall stets als Verbindung von 
FRIEDREICHscher Krankheit mit 

Abb. 1. FRIEDREICHSchc Ataxic. HUNTINGTONScher Chorea zitiert 
wird, macht selbst hinter der 

Diagnose "HUNTINGTONSche Chorea" ein Fragezeichen, und das durchaus 
mit Recht, denn auBer der Bewegungsstorung ist nichts vorhanden, was die 
Diagnose einer erblichen Chorea stiitzen konnte. Es ist aber mit KEHRER 
zuzugeben, daB eine "Entscheidung dariiber, ob eine bestimmte Hyperkinese 
mehr choreiform odermehr ataktisch ist, gelegentlich fast unmoglich ist. " 
Hierher gehoren z. B. FaIle von LANDSBERGEN. Auch andere verwandte 
Bewegungsstorungen extrapyramidal-motorischen Charakters, die haufig genug 
den choreatischen ahnlich sind, sind bei FRIEDREICHscher Ataxie gesehen worden, 
so athetoide Bewegungen von ANDERSON, CHAUFFARD, LONDE und LAGRANGE, 
MOLLARET, BABONNEIX und SCHEKTER; Torsionsspasmus von JOSEPHY, Myo­
klonien von BOSCHI, BONHOEFFER, HUNT usw. (vgl. S. 720). 

Fast nie werden Sprachst6rungen vermiBt, die bereits recht friih aufzutreten 
pflegen. Die Sprache wird verwaschen, kloBig, hasitierend und abgehackt; 
bei fortgeschrittener Storung faIlt es dem Kranken schwer, die Worte iiberhaupt 
herauszubringeIi, er bemiiht sich dann, gewissermaBen in einem Anlauf einen 
kurzen Satz hervorzustoBen, schlieBlich gibt es nur noch ein unverstandliches 
Gemurmel und ein volliges Versagen. Es ist ein "Sprechen mit Luftverschwen-
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dung", sagt schon NONNE, "bald zu stark, bald zu schwach," wobei "die Inner­
vation liber das Ziel hinausschieBt." MARIE verglich sie mit dem cerebellaren 
Gang. Sie kann als rein motorische Koordinationsstorung des Sprachapparates 
angesehen werden (BONHOEFFER, INGVAR, HILLER u. a.). HANHART unter­
scheidet einen Frlihtypus: Patienten, die als Kinder erkranken, zeigen eine 
stark verlangsamte monotone Sprache, Konsonanten werden gedehnt und 
unartikuliert ausgesprochen - von einem Spattypus: der als Erwachsener 
Erkrankte hat auch eine verlangsamte Sprache, aber sakkadiert, die Konsonanten 
werden weniger unartikuliert als explosiv, wie gepreBt hervorgestoBen. 

AuBer den ataktischen und den SprachstOrungen fehlen auch andere Klein­
hirnsymptome nicht, wenn sie auch oft nur in schwacher Andeutung vorhanden 
sind, wie Hypermetrie, Adiadochokinesis und ein starkeres Intentionszittern. 
J e mehr sich die Krankheit dem MARIEschen Typus nahert, um so mehr treten 
sie hervor. Auch eine leichte Hypotonie ist dazu zu rechnen, die, wenn auch 
anfangs nicht immer vorhanden, im Verlaufe der Krankheit selten vermiBt 
wird. Dabei ist aber die grobe Kraft nicht gestort und kann trotz schwerer 
cerebellarer Erscheinungen lange Zeit ausgezeichnet erhalten bleiben; so 
berichtet HANHART von einem Kranken, der trotz schwerer Ataxie einen Stuhl 
mit ausgestrecktem Arm frei halten konnte. 

Die Patellar- und Achillessehnenreflexe sind bei der FRIEDREICHschen Krank­
heit erheblich abgeschwacht oder ganz verschwunden. Dieses ist eines der 
frlihesten und wichtigsten Krankheitszeichen und wird schon in den ersten 
Stadien gefunden - als einziges Ausfallssymptom ist es mehrfach bei sonst 
gesund erscheinenden Familienmitgliedern der Kranken beschrieben worden. 
Nur in wenigen Fallen sind die Sehnenreflexe trotz zunehmender Ataxie jahre­
lang erhalten geblieben (TRIEBEL). 1m weiteren Verlaufe des Leidens dagegen, 
wenn die Pyramidenbahnen ergriffen werden, konnen die vermiBten Reflexe 
wiederkehren und sogar noch eine Steigerung erfahren, dann tritt auch das 
BABINSKIsche Zeichen auf, evtl. auch FuB- und Patellarklonus. Als Beispiel 
sei hier eine Beobachtung von MOLLARET wiedergegeben, bei welcher die Sehnen­
reflexe 25 Jahre fehlten, um dann allmahlich wieder aufzutreten: 

Die 47jahrige Frau erkrankte mit 22 Jahren nach schwerer Entbindung (Zangengeburt) 
mit unsicherem Gang. Verschlimmerung nach der 2., diesmal normalen Geburt, 16 Monate 
nach der ersten. Nach einigen Jahren war das Krankheitsbild voll entwickelt mit Gang­
storungen, cerebellaren Erscheinungen, leichter Skoliose und volligem Verlust der Sehnen­
reflexe. In wiederholten Untersuchungen wurde dies immer wieder festgestellt. Nach 
25 Jahren zeigte sich eine Lahmung und leichte Atrophie der unteren Extremitaten mit 
doppelseitigem Babinski, Herabsetzung der Beriihrungsempfindlichkeit und Lagegefiihls­
storungen in den Beinen; Knie· und Achillessehnenreflexe waren jetzt von normaler Starke, 
ebenso Triceps- und Periostreflexe. Deutlicher HohlfuB, monotone skandierende Sprache, 
geringer Nystagmus, sehr lastige Herzpalpitationen und leichte Schluckbeschwerden (KREBS 
und MOLLARET 1931). 

Beginnen die Pyramidenbahnen sich an dem ProzeB zu beteiligen, so kommt 
es zunachst zu einer ganz leichten Parese der Beuger in den Beinen. Neben den 
ataktischen Erscheinungen ist dieses Symptom anfangs so wenig auffallig, daB 
man direkt danach suchen muB. Die Hypotonie wird dann allmahlich durch 
Spasmen abgelOst, der Gang bekommt einen spastisch-ataktischen Charakter, 
und es konnen sich schlieBlich vollstandige Kontrakturen entwickeln, die wohl 
nicht so selten vorkommen, wie MOLLARET meint, welcher nur einen Fall als 
Raritat mitteilt (andere von DEJERINE-THOMAS, NOIKA, SOUQUES und PASTEUR­
VALLERy-RADOT usw.). Wie auch sonst bei spastischen Erkrankungen sind die 
reflexogenen Zonen erweitert, und es kann auch zu schmerzhaften Spontan­
kontraktionen der Beine kommen. Zeitig bildet sich eine Dauerextension der 
groBen Zehe aus, welche man mit der Bildung des FRIEDREICH-FuBes hat in 
Zusammenhang bringen wollen. - In schweren Fallen wird der Eindruck der 
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spastischen Spinalparalyse vorgetauscht. CURTIUS berichtet von 2 Schwestern, 
bei denen zwei verschiedene erfahrene N eurologen bei der einen die Diagnose 
auf spastische Spinalparalyse (Hyperreflexie und Spasmen), bei der anderen 
auf FRIEDREICHSche Ataxie (Areflexie und Hypotonie) gestellt hatten; tat­
sachlich handelte es sich um das letztgenannte Leiden. ACHARD, BERTRAND 
und ESCALIER haben bei einer familiaren spastischen Paraplegie zu ihrer "Ober­
raschung eine Kleinhirndegeneration mit Beteiligung der spinocerebellaren 
Bahnen gefunden. 

Das Erhaltenbleiben der Bauchdeckenreflexe galt friiher als ein differential­
diagnostisch wichtiges Merkmal gegeniiber der in vielem so ahnlichen multiplen 
Sklerose, doch ist auch ihr Fehlen beschrieben worden, und zwar gerade bei 
vorwiegend spastischen Formen (HANHART). In der franzosischen Literatur 
spielt ein "Re£lexe medio-pubien" eine bedeutende Rolle, welcher in Zuckungen 
der Bauchmuskulatur und der Oberschenkeladductoren bei Beklopfen der 
Symphyse besteht; er ist bei der FRIEDREICHschen Ataxie meist erhalten. 

Das Vorkommen von Sensibilitiitsst6rungen wurde zuerst bestritten, ist aber 
durch die Arbeiten von EGGER, SINGER, RUTIMEYER, SAUNDERS, SUNDBERG, 
PFEIFFER u. a. erwiesen; sie sind darnach keineswegs eine Ausnahme, sondern 
gehoren zum Krankheitsbild, wenn sie auch in den Anfangsstadien vermiBt 
werden konnen. Freilich sind sie nur von geringer Intensitat und wenig auf­
fallig, da subjektive Beschwerden zu fehlen pflegen: Nur hin und wider sind 
brennende und stechende Schmerzen in den Extremitaten und Ameisenlaufen 
erwahnt, haufiger wird iiber Wadenkrampfe geklagt; bei der MARIEschen 
Form sind solche Erscheinungen hiiufiger. Die Sensibilitatsstorungen sind 
symmetrisch und beginnen an den distalen Enden der Extremitaten, zumeist 
an den unteren und nehmen dann im Verlaufe der Krankheit nach proximal zu; 
Zonenbildung am Rumpf wie bei der Tabes gehort zu den groBten Selten­
heiten (JUMENTIE und CHENET). Gewohnlich bilden sie sich erst im Laufe des 
Leidens heraus. Mit den tiblichen einfachen, klinischen Priifungsmethoden 
findet man eine Herabsetzung der Beriihrungsempfindung, kaum jemals eine 
vollkommene Anasthesie. Die Temperaturempfindung ist fast nie gestort, die 
Schmerzempfindung schon ofter, auch viscerale Anasthesien in Trachea und 
Testikeln kommen vor (CESTAN und SICARD, MOLLARET). Die Vibrations­
empfindung ist oft herabgesetzt und manchmal ganz aufgehoben. Das Geftihl 
fiir Lage und Stellung der GliedmaBen in den distalen Gelenken pflegt meist 
schwer gestort zu sein. Die Priifung der Stereognosie laBt oft leichte Ausfalle 
erkennen, auch eine Unsicherheit der Gewichtsschatzung wird beobachtet. 

Die genauere Untersuchung auf Grund der neuen Vorstellungen tiber die 
Empfindungsstorungen durch v. FREY, WEIZSACKER u. a. deckte aber noch 
weitere Ausfalle auf (STEIN), namlich Storungen des Raumsinnes und der 
zeitlichen Differenzierung. Es zeigt sich Unsicherheit in der genaueren Lokali­
sation von Hautreizen und der Unterschiedsempfindung zweier gleichzeitig 
gesetzter, aber raumlich getrennter Reize: viele Zentimeter auseinanderliegende 
Reizpunkte werden nur als einer empfunden. Die Richtung auf der Haut 
gezogener Striche kann nicht genau bezeichnet werden, Striche werden als 
Punkte empfunden. Auf die Haut geschriebene Zahlen werden nicht erkannt; 
ein einfaches und sicheres Mittel, um die Grenzen der Storung leicht aufzufinden. 
Wahrend die Qualitat der Empfindungen im wesentllchen unversehrt bleibt, 
besteht eine Labilitat der Reizschwelle: priift man die Druckempfindungen mit 
den v. ~Y$chen Reizh/Laren mehrmals hintereinander, so wird nach einigen 
Wiederholungen mit demselben Reizhaar nichts mehr wahrgenommen, sondern 
erst nach Anwendung starkerer Reizhaare konnen wieder Empfindungen hervor­
gerufen werden. Die Labilitat der Reizschwelle bleibt aber auch im einzelnen 
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FaIle nicht konstant, sondern ist fortwahrend Anderungen unterworfen; dadurch 
wird das Gefiihl fiir die Abstufung der Empfindungswerte schwer gestort. Die 
einzelnen Empfindungen klingen nicht mehr rasch ab, sondern zeigen eine 
langere Erregungsnachdauer, so daB es zur Verschmelzung der Empfindungen 
kommt: Mehrere zeitlich hintereinander gesetzte Reize werden nicht mehr als 
Einzelerregungen erkannt, sondern zusammen als eine einzige empfunden, so 
z. B. bei der Priifung durch den faradischen Strom oder mit der Stimmgabel. 
Die "Verschmelzungszeit" kann einen MaBstab fiir den Grad der Storung ab­
geben. 

Diese Ausfalle sind Folgen der gestorten Funktion der Hinterstrange. Da 
diese in erster Linie erkranken, diirften die beschriebenen Symptome auch in 
den meisten Fallen aufzufinden sein, wenn systematisch nach ihnen gesucht wird. 

Zu den Kardinalsymptomen wird immer noch der Nystagmus gerechnet, 
obwohl er auch durchaus fehlen kann (z. B. BRUGGENDIECK, E. MULLER, 
SCHULTZE, BESOLD), HANHART findet ihn iiberhaupt nur in einem Drittel seiner 
FaIle. Fast stets handelt es sich um einen horizontalen Nystagmus, rotatorischer 
oder vertikaler Nystagmus gehort zu den Ausnahmen. Die Ausschlage sollen 
langsamer und von groBerer Amplitude sein als bei multipler Sklerose (OHAUF­
FARD, ROUFFINET, MOLLARET). In einer Beobachtung von FREY bestand in 
der Kindheit ein ausgesprochener Nystagmus, der spater wieder verschwand. 
Er gilt als ein reines Kleinhirnsymptom, das sich "um so konstanter vorfindet, 
je reiner cerebellar ein Zustandsbild ist" (HANHART); er ist yom Vestibularis 
unabhangig (HANHART, PERONI und ROTH). 

Storungen von seiten der Augen, welche teils die Muskulatur, teils auch 
den Sehapparat selbst betreffen, sind in groBer Zahl gefunden worden. Bei 
der MARIEschen Form sind sie zweifellos haufiger vorhanden, aber sie fehlen 
keineswegs bei der FRIEDREICHschen Ataxie. Bei dieser sind nach SCHOB beob­
achtet: Opticusatrophie mit linksseitigem Strabismus convergens (FRIEDREICH), 
Strabismus convergens (BXUMLIN, MENDEL, SCHOB), Strabismus convergens mit 
linksseitiger Ptosis (DEsTRE), Abducensparese mit Ptosis (RAYMOND-RoSE) usw. 

Insgesamt sind bei spinocerebellarer Heredoataxie auBer dem "Strabismus" 
am haufigsten Abducensparesen, dann Ptosis und Blicklahmungen, schlieBlich 
Opticusatrophie, Erkrankungen der inneren Augenhaute und der Linse. Ab­
ducenslahmungen erwahnen VOGT-AsTWAZATUROW, BEYERMANN, NONNE, PREIS­
SIG, BXUMLIN, WUTSCHER, KORBSCH, ERLENMEYER, LONDE, SOCA, ANDERSON 
u. a. Bei einer cerebellaren Ataxie von BROUWER war die Abducenslahmung 
angeboren, ebenso bei der Schwester des Patienten, die Ataxie stellte sich aber 
erst am Ende der 50iger Jahre ein (SCHOB). 

Sonst sind erwahnt Internusparese (VoGT-AsTWAZATUROW, ROSSOLIMO, 
KORBSCH, NONNE), Lahmung des Occulomotorius und internus (MOLLARET) 
und Ptosis (SCHONBORN, LENNALM, FICKLER, JOFFROY, ORMEROD, RIMBAUD, 
OPPENHEIM, BARKER,OSNATO, ODDO und MATTEI); voriibergehende Ptosis 
(DENNY-BROWN). Als Unikum wird berichtet iiber linksseitige kongenitale 
Ptosis mit Strabismus divergens und synchroner Mitbewegung des Unterkiefers 
und Augenlides (ORouzON-GHENNEVIEVE). Blicklahmung nach oben beschreibt 
STELZNER, LENNALM, NONNE, SCHOB, Blicklahmung nach unten und Konvergens­
lahmung TAKABATAKE. 

Die Opticusatrophie, die zuerst bei der MARIEschen Krankheit beschrieben 
wurde, kommt auch bei der FRIEDREICHschen Atl1xie vor. MOLLARET erwahnt 
ROUFFINET, SMALL, OOHN, PHILIPPE und OBERTHUR, TAYLOR, BRETON und 
PAINBLAN, BARKER, OSNATO, WORSTER-DROUGHT, BENELLI, FERGUSON-ORITCH­
LEY und eigenen Fall, ferner ist zu nennen BURR, HANHART, SINKLER, GRIF­
FITH. Die Opticusatrophie beginnt mit einer Einschrankung des Gesichtsfeldes 
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(z. B. NIELSEN) und ist haufig vergesellschaftet mit Retinitis pigmentosa (FREN­
KEL und DIDE, CLAus, BARRET, LENOBLE und AUBINEAU, DEVIc und KAPSALAS). 
Chorioiditis disseminata zusammen mit Blicklahmung und Abducensparese 
beschreibt SCHOB; Chorioretinitis DREYER-DuFER, MOLLARET. Trage oder 
erloschene Lichtreaktionen, auch ROBERTsoNsches Phanomen sind vereinzelt 
beobachtet (SPEER, SCHOB, DAVIDENKOW u. a.). Exophthalmus erwahnen 
LICHTENSTEIN und KNORR. Blaue Skleren beschreibt RABINOWITSCH. 

Angeborene Katarakt ist mehrfach beschrieben, z. B. von LAGERGREEN, 
LICHTENSTEIN und KNORR, MORAVESIK (mit Strabismus convergens), TKACEV, 
ALPERS-WAGGONER, THAco und GORELICK, MOLLARET. SPEER fand Cataracta 
punctata mit Myopie, Astigmatismus und abnormer Pigmentierung des Augen­
hintergrundes. Doppelseitige juvenile Katarakt beim Vater des Probanden und 
Alterskatarakt bei dessen Vater erwahnen CURTIUS, STORRING und SCHONBERG. 

Die Beziehungen des Nystagmus zum Labyrinth haben Veranlassung zu 
eingehender Priifung dieses Organs gegeben. MOLLARET bezog eine Unerreg­
barkeit der Bogengange bei fehlendem Nystagmus auf die Degeneration des 
Vestibularis. GUILLAIN, MOLLARET und AUBRY priiften systematisch die Laby­
rinthfunktionen in 40 Fallen von FRIEDREICHscher Ataxie, fanden aber nur 
16mal Storungen, vom Verlust des rotatorischen Nystagmus bei der calorischen 
Priifung bis zur volligen Aufhebung der Erregbarkeit. Wenn einmal eine 
Schadigung vorhanden war, pflegte sie im Verlaufe der Erkrankung zuzunehmen. 
Sie fanden diese Veranderungen ebenso auch bei der cerebellaren Form sowie 
bei familiaren spastischen Paraplegien. 

In den erwahnten Fallen der franzosischen Autoren war das Gehor nicht 
betroffen, aber sonst sind Innenohrschwerhorigkeit und Taubheit in manchen 
Sippen mit hereditarer Ataxie haufig vertreten: von 3 Schwestern waren 
2 schwerhorig, die 3. taub (LICHTENSTEIN und KNORR), 2 Geschwister wurden 
im 8. Lebensjahre schwerhorig und ertaubten (KONNECKE); bei VARIOT und 
BONNIOT begann die SchwerhOrigkeit bereits im 2. Lebensjahr und fiihrte im 
12. zur Taubheit. Schwerhorigkeit wird ferner erwahnt von KLIPPEL und 
DURANT, PIC und BONNAMOUR, FREY. CURTIUS, STORRING und SCHONBECK 
fanden in ihrem Stammbaum 2mal Innenschwerhorigkeit, besonders auch bei 
der Probandenmutter. Von ALEXANDER und von ONO liegen anatomische 
Befunde vor; letzterer fand Atrophie und Schwund der Nervenfasern des Hor­
nervs und Ganglienzellschwund im Ganglion cochleare. 

Schwindel ist ein seltenes Symptom; nur MOLLARET erwahnt zwei Beob­
achtungen franzosischer Autoren mit qualendem dauernden Schwindelgefiihl. 

Muskelatrophien sind bei der FRIEDREICHschen Krankheit gar nicht so selten, 
jedenfalls viel haufiger, als dies in den Veroffentlichungen zum Ausdruck kommt; 
sie sind oft nur nebenbei erwahnt und meist nicht sonderlich beachtet, da sie 
sich sehr allmahlich und gewohnlich erst im spateren Verlaufe der Krankheit 
entwickeln und darum oft nicht zur vollen Ausbildung gelangen. Man findet 
da aIle Typen wieder, die man auch sonst bei den erblichen Muskelerkrankungen 
unterscheidet - und sie machen auch dieselben diagnostischen Schwierigkeiten. 
Es gibt sowohl reine Atrophien mit fibrillaren Zuckungen, Herabsetzung der 
elektrischen Erregbarkeit und Entartungsreaktion wie auch einen Muskel­
schwund, der in seinem Verhalten und seiner Verteilung ganz der Dystrophia 
musculorum progressiva entspricht, wobei auch die unklaren Zwischenformen 
nicht fehlen. Am haufigsten sind Atrophien der kleinen Handmuskeln, der 
Schultermuskeln und der Peronaeusmuskulatur. Die ersteren konnen ganz 
dem DUCHENNE-ARANschen Typus gleichen, auch anatomisch. Der Schwund 
der Peronaalmuskulatur, evtl. im Verein mit einer Atrophie der oberen Extremi­
taten, gleicht der neuralen Muskelatrophie von CHARCOT-MARIE, die ja auch 
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mit Klump- und HohlfuBbildung einhergeht, und der kaum davon zu trennenden 
Form der hypertrophischen Neuritis von DEJERINE-SOTTAs. Wenn die peri­
pheren Nerven verdickt sind, was dabei nicht immer zuzutreffen braucht, ist 
die Feststellung dieser Erkrankungsform leicht. Die Atrophie kann aber auch 
von vornherein sich im Sinne einer progressiven Dystrophie, gegebenenfalls 
auch mit Pseudohypertrophien entwickeln. Wie schon die Muskeldystrophien 
viele Abweichungen von ihrem klassischen Bilde zeigen, so ist auch hier 
der Typus selten rein vertreten, es mischen sich dystrophische mit amyo­
trophischen und neuralen Formen bei demselben Kranken, ja selbst ana­
tomisch ist die reinliche Scheidung nicht immer moglich (BIELSCHOWSKY); 
ihre innigen erblichen Beziehungen haben BIEMOND u. a. dargelegt. Von diesen 
bunten Bildern mogen einige kurze Berichte aus der Literatur eine Vorstellung 
geben, wobei hier nur der Zustand der Muskulatur berucksichtigt ist: 

BING (1905, BXUMLIN 1901): 42 Jahre alt gewordener Mann, Beginn der FRIEDREICH­
schen Ataxie im 5. Lebensjahre, hatte ungewohnlich dicke, walzenformige Arme mit kissen­
artig gewolbten Schultern. Die Pseudohypertrophie betraf Supraspinatus, Deltoideus, 
Biceps und Triceps, im weiteren Verlaufe noch Trapezius und Latissimus dorsi. Die Spatia 
interossea waren eingesunken, die Muskulatur der unteren Extremitaten schwach und 
scWaff. - BING fand im Ischiadicus degenerierte Fasern und schloB daher auf einen neuriti­
schen ProzeB in den unteren Extremitaten; in den Wadenmuskeln und der Muskulatur der 
Arme sah er eine Myopathie. "Uberdies kann man in der hochgradigen Degeneration des 
Nervus peronaeus mit konsekutiver scWaff atrophischer Lahmung der von ihm versorgten 
Muskelgruppen Anklange an den TOoTHschen "peroneal type" der familiaren neuralen 
Muskelatrophie erkennen." 

WERTHEMANN (1927) untersuchte den Bruder dieses Kranken; er wurde 61 Jahre alt 
und zeigte ahnliche Atrophien. WERTHEMANN nimmt gleichfalls eine neurale Degeneration 
in der Beinmuskulatur an (Degeneration der peripheren Nerven, Zellausfalle in den Vorder­
hornern), fur die Armmuskeln eine prim are Muskeldystrophie. Es liege eine Minderwertig­
keit des ganzen peripheren Neurons vor, von welchem jede Stelle in verschiedener Weise 
erkrankt sei. 

KOLLARITS (1908): 15jahriges Madchen, Gesichtsmuskeln unbewegt, Stirn- und Lippen­
muskulatur schwach, Zunge nicht atrophisch, Kopf, Schulter- und Armbewegungen sehr 
schwach, ebenso der Rumpf; keine fibrillaren Zuckungen, keine Entartungsreaktion. Da 
die peripheren Nerven und die Ganglienzellen in den Vorderhornern normal waren, die 
Muskulatur aber stark verfettet, scWoB er auf eine Dystrophie. 

JASTROWITZ (1911): 16jahriges Madchen mit Atrophie der kleinen Handmuskeln, des 
Trapezius und der Rhomboidei mit Entartungsreaktion, daneben Pseudohypertrophie des 
Deltoideus sowie der Ober- und Unterschenkelmuskulatur. 

CROUZON und BOUTTIER (1919): 3 Schwestern. Die alteste mit Atrophie des Schulter­
giirtels, aber distal erhaltener Muskulatur, Schwache des Rumpfes; myotonische Reaktion 
im linken Trapezius, dazu Atrophie der unteren Extremitaten von polyneuritischem Typus. 
Nervenstamme nicht verdickt. Bei der zweiten dasselbe Bild mit myotonischer Reaktion 
des linken Biceps. Die dritte Schwester hatte die gleichen, aber vielleichtere Erscheinungen 
und eine myotonische Reaktion im linken Trapezius. 

KULKOW und PLAKCHINA (1932): 20jahriges Madchen mit Atrophie der Peronaal­
muskulatur, ebenso 2 Bruder; beim Vater Abmagerung des Supra- und Infraspinatus und 
Deltoideus. 

BAKER (1934): 2 Schwestern mit ausgedehnten Muskelatrophien, besonders in den 
Beinen. Bei der ersten im Ischiadicus Entmarkungsflecke, in den peripheren Teilen starkere 
Atrophie mit Zerfall der Achsenzylinder und ortlich wechselnder, aber erheblicher Ver­
mehrung der SCHWANNschen Zellen und des Bindegewebes; auch in den hinteren degene­
rierten Wurzeln Wucherung der SCHWANNschen Zellen. 

BIELSCHOWSKY (1934): 66jahriger Mann, im 56. Jahre mit vorwiegend cerebellaren 
Erscheinungen erkrankt. Atrophie und Parese der Peronaei, des Daumen- und Kleinfinger­
ballens und der Interossei; Fingermuskulatur faradisch nicht erregbar, galvanisch nur mit 
starken Stromen ohne Entartungsreaktion. Anatomisch: hypertrophische Neuritis, gemischter 
Typus einer neuralen und primaren Veranderung der Muskulatur. 

Ferner sind zu nennen: BALLIFF-LuNEVSKI-URZICA, BABONNEIX und RODERER (Atrophie 
der unteren Extremitaten und Rumpfmuskulatur und Pseudohypertrophie der Waden­
muskeln), BORGEs-FoRTEs, GALOTTI, DEVIC und KAPSALAS (3 Geschwister mit dem Typus 
der Muskeldystrophie), ANCIANO, WYLLE usw.; altere Literatur bei GARDNER. 
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Solange nicht eine besondere Muskelerkrankung vorliegt, ergibt die elektrische 
PrUfung der Muskeln bei der FRIEDREICHschen Ataxie normale Werte. Als 
Besonderheiten sind zu erwahnen: die schon berichtete myotonische Reaktion 
einer Muskelgruppe von CROUZON und BOUTTIER sowie eine myasthenische 
Reaktion, welche KRAMER in einem FaIle mit Atrophie der Schultermuskeln 
fand. Dagegen zeigt die Chronaximetrie nach MOLLARETS Ansicht bemerkens­
werte Ergebnisse bei FRIEDREICHscher Ataxie. Bei Kranken ohne irgendeine 
sichtbare Veranderung der Muskeln und bei sonst normalen elektrischen Ver­
haltnissen fanden sich (MOLLARET): 

r. 1. normal 
Peronaeus longus. 1,58 (J 1,20 (J 0,24-0,36 (J 

Extensor I propr. 0,56 (J 8,4 (J 0,24-0,36 (J 

Flexor I . . . . 4,16 (J 0,36 (J 0,44-0,72 (J 

Ahnliche Werte fand er in 11 Fallen. Die Vermehrung der chronaximetrischen 
Werte bei sonst guten qualitativen elektrischen Reaktionen ist ein Zeichen der 

Degeneration. Er halt es fur 
moglich, daB darin ein Ent­
hemmungsphanomen zum 
Ausdruck kommt, welches 
mit den cerebellaren Ausfallen 
zusammenhangt. KREINDLER 
und SCHACHTER wollen durch 
Chronaximetrie eine funktio­
nelle Minderwertigkeit be­
stimmter Systeme feststellen 
konnen, bei welchen sonst 
irgendwelche Krankheitser­
scheinungen noch nicht nach-

Abb.2. FRIEDREICHscher Full. weisbar sind. Demgegenuber 
betonen MARTINENGO und 

VISINTINI den sehr verschiedenartigen Ausfall der Be£unde unter wechselnden 
Untersuchungsbedingungen. Jedenfalls scheint die Methode noch zu unsicher, 
um prognostische Schlusse aus ihren Ergebnissen zu rechtfertigen. 

Skeletananomalien in Form von Verbiegungen der Wirbelsaule, HohlfuB und 
manchmal auch Hohlhand sind haufige Erscheinungen bei der hereditaren 
Ataxie. Der FRIEDREICHsche FuB - "Pied bot" - (Abb. 2) ist charakterisiert 
durch eine starke AushOhlung der FuBsohle (HohlfuB), so daB er gewolbt und 
nach vorn leicht gesenkt erscheint. Die Grundglieder der Zehen sind iiberstreckt, 
besonders der 1. Zehe (BABINSKI-Stellung), die Endglieder gebeugt; die Streck­
sehnen am FuBrucken springen stark hervor, so daB an ihnen tiefe Furchen 
entstehen. Von vorn betrachtet erscheint der FuB verbreitert und verkurzt. 
Druckt man von unten auf den Zehenballen, so nimmt der FuB wieder normale 
Formen an (MOLLARET), solange die Deformitat noch nicht konsolidiert ist. 
In vorgeschrittenen Fallen findet man oft die Equino-Varusstellung. - Eine 
Veranderung des Knochenskelets liegt beim HohlfuB nicht vor. Man erklarte 
seine Entstehung durch spastische Kontraktion in einzelnen Muskelgruppen 
(KRAUS) oder durch Atrophie der FuBmuskeln. Diese Deutungen fallen aber 
in sich zusammen, da der HohlfuB haufig lange vor allen Krankheitserscheinungen 
besteht und auch nicht selten bei sonst gesunden Angehorigen der Kranken 
gefunden wird. So sehr er als diagnostisches Merkmal ins Gewicht fallt und 
manchmal erst den Verdacht auf das Bestehen einer FRIEDREICHschen Krank­
heit hinlenkt, so ist doch nicht zu vergessen, daB er ganz fehlen kann (z. B. 
BRUGGENDIECK), daB er bei anderen Nervenkrankheiten ebenfalls vorkommt 
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und schlieBlich iiberhaupt gar keine Beziehungen zu einer Krankheit des Nerven­
systems zu haben braucht. 

Sehr viel seltener ist die Hohlhand - "Main bote" (CESTAN und SIQUARD, 
MENAULT). Es handelt sich im Prinzip um die gleiche Veranderung: Hohlung 
der Handflache, leichte tJberstreckung der Hand im Gelenk gegen die Ebene 
des V orderarmes, Vorspringen der Streckersehnen mit Vertiefung der Inter­
phalangealraume, Neigung der Fingergrundglieder zur Extension und Beugung 
der iibrigen Fingerglieder. Nicht selten findet man dabei unwillkiirliche Be­
wegungen und ein feines Zittern. Wirklich ausgepragt ist die Hohlhand nur 
in manchen fortgeschrittenen Fallen. In ihren Anfangen scheint sie haufiger 
zu sein, MOLLARET sah sie etwa an der Halfte seiner Falle (PINARD, ROGER, 
BENELLI usw.). Auch hier handelt es sich nicht um eine Folge atrophischer 
Veranderungen. 

Skoliosen, gewohnlich Kyphoskoliosen bis zu den schwersten Graden, sind 
nach MOLLARET in zwei Drittel, nach THOMAS-BARRET sogar in 83 % der Er­
krankten vorhanden. Die Skoliose kann sich ganz allmahlich im Laufe des 
Leidens entwickeln und verstarken, sie kann aber allen anderen Symptomen 
lange voraufgehen (FRIEDREICH, CASTE x, JENDRASSIK, SCHOB, VAN BOGAERT 
usw.) und wird oft in der Verwandtschaft der Patienten gefunden (VAN BOGAERT), 
sie fehlt auch nicht bei den cerebellaren Formen. Damit entfallt wiederum eine 
Deutung durch muskulare Einfliisse, sie ist vielmehr ebenso wie die anderen 
Skeletveranderungen der hereditaren Ataxie koordiniert. 

Mit diesen Skeletveranderungen stehen noch eine Reihe weniger haufiger 
Anomalien in Verbindung: Rachischisis (BING), Spina bifida und Finger­
kontrakturen (KRAMER), Spina bifida occulta (ALPERS-WAGGONER). BUSINCO 
fand offenen Wirbelbogen im 1. Sakralwirbel, zweimal freien ersten Sakral­
wirbel mit offenem Wirbelbogen, rudimentare 12. Rippe; 3 freie Sakralwirbel, 
Rippe eines Lendenwirbels und freien Sakralwirbel mit offenem Wirbelbogen; 
DE GIACOMO: Rachischisis von L 5 und auffallend lange Processus transversi 
von L 3 und 4; GIANELLI: Spina bifida und Lumbalisation des 1. Sakralwirbels. 
DAVIDENKOW (1930) erwahnt bei einer Person verkiirzte Hautfalten zwischen 
den Fingern, vergroBerte Transversalfortsatze des 7. Halswirbels, geringe 
Anomalien des 1. Kreuzbeinwirbels, die Schwester der Patientin wies ahnliche 
Veranderungen auf. ORBAN berichtet von Fingerkontrakturen bei 3 FRIEDREICH­
Kranken, in der Verwandtschaft ebenfalls Fingerkontrakturen sowie Skoliose; 
auch BING u. a. sahen Fingerkontrakturen. Bei der MARIEschen Form fehlen 
Skeletveranderungen keineswegs, auch in der weiteren Familie konnen HohlfuB 
und Skoliose auftreten (HAENEL-BIELSCHOWSKY, CLASSEN, HENYES und DUBLI­
NEAU). Knochenbriichigkeit ist mitgeteilt von DE GIACOMO und WILLIAMS. 
Eine Einengung der hinteren Schadelgrube, die der Hypoplasie des Kleinhirns 
entsprechen solI (BARTOLOTTI und MATTIROLO, DE GIACOMO), kann nicht als 
Skeletanomalie angesehen werden. 

Die aufgefiihrten Skeletveranderungen sind in ihrer Gesamtheit charak­
teristisch fiir die Konstitutionsanomalie des "Status dysraphicus". Dies haben 
CURTIUS, STORRING und SCHONBERG neuerdings an einem sehr lehrreichen 
Stammbaum auseinandergesetzt. Die Untersuchung geht aus von 2 Schwestern, 
welche als einzige der ganzen Sippe an FRIEDREICHscher Ataxie und Diabetes 
leiden. In der Aszendenz und der weiteren Verwandtschaft waren bei 18 von 41 
selbst untersuchten Familienmitgliedern Zeichen von dysraphischen Storungen 
vorhanden wie Trichterbrust, Kyphoskoliose, Spina bifida occulta, HohlfuB, 
Kleinfingerkontrakturen, rudimentare Gaumenspalten, Akrocyanose, Enuresis. 
Der Status dysraphicus vererbt sich dominant, die FRIEDREICHsche Ataxie 
recessiv. Auf diese wichtige Differenz im Vererbungsmodus hatte bereits 
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VAN BOGAERT (1924) in seiner Beschreibung der "Scoliose hereditaire essentielle 
tardive" hingewiesen und die Selbstandigkeit der Skoliose gegeniiber der 
FRIEDREICHschen Krankheit betont. Daraus folgt schon, daB Kyphoskoliose, 
HohlfuB usw. bei den AngehOrigen einer Sippe mit hereditarer Ataxie nicht 
aJs "Forme fruste" der FRIEDREICHSchen Krankheit aufgefaBt werden kann. 
Der Zusammenhang ist nach CURTIUS wahrscheinlich so zu denken, daB der 
"Status dysraphicus" das geeignete "genotypische Milieu" (TIMOFEEFF-REs­
SOVSKY) abgibt, in welchem die Anlage zur hereditaren Ataxie allein oder vor­
zugsweise zur Manifestation gelangt. Im Prinzip ahnliche Vorstellungen hat 
DA VIDENKOW entwickelt. 

Eine Reihe von Storungen betreffen die vegetativen Funktionen, wobei zentral­
nervose Einfliisse und die Eigenerkrankung bestimmter Organe vielfach ineinander 
wirken. Dies betrifft namentlich das Herz. Paroxysmale Tachykardien sicher 
nervosen Ursprungs sind vielfach beschrieben, so von VORKASTNER ein Kranker 
mit Anfallen von 190 Pulsschlagen in der Minute bei vollig subjektivem Wohl­
befinden ohne Erscheinungen der Herzinsuffizienz; gute Beispiele mit Elektro­
kardiogrammen bringt MOLLARET in seiner Monographie sowie GUILLAIN und 
MOLLARET (1934). Es kann dabei eine Herzerweiterung auftreten und zum 
Tode fiihren. In 2 solchen Beobachtungen von GUILLAIN und MOLLARET (1932) 
ergab die anatomische Untersuchung des Herzens keine Veranderungen, die 
Autoren nehmen daher eine zentrale (bulbare), Storung an. Eine solche glauben 
PHILIPPE und OBERTHUR bei einem Kranken mit Arhythmie und Atemstorungen 
in einer Entmarkung und Sklerosierung des Vaguskernes und des Fasciculus 
solitarius gefunden zu haben. Abgesehen davon sind aber organische Erkran­
kungen am Herzen bei FRIEDREICHScher Ataxie auffallend haufig. Das gilt 
schon von angeborenen Herzfehlern (LETULLE und VAQUEZ, AUBERTIN, ZOHRAB): 
gefensterte Klappen der Aorta und Pulmonalis (FRIEDREICH), angeborene 
Klappenverkiirzung der Mitralis (LETULLE und VAQUEZ), Verdoppelung des 
linken Schenkels des Reizleitungssystems bei dem Bruder einer hereditaren 
Ataxie (CURTIUS usw. 1935). Noch ofter wird iiber Herzdilatation und Hyper­
trophie, iiber Klappenfehler und besonders iiber Myocarditis mit den ent­
sprechenden klinischen Erscheinungen berichtet (GuENOT, GUIZETTI). LANNOIS 
und PORROT (1905) nahmen sogar eine infektiose Ursache fUr die Herzerkrankung 
und die FRlEDREICHsche Ataxie an! Vielleicht liegt auch eine konstitutionell 
bedingte Widerstandskraft des Herzens in manchen Fallen vor; auch ware wohl 
mitunter an Storungen gleicher Art zu .clenken, wie sie bei der progressiven 
Muskeldystrophie beobachtet werden. 

Seltener sind Atemstorungen in Form dyspnoischer Anfalle oder CHEYNE­
STOKEssches Atmen (FRIEDREICH); auch Larynxkrisen sind erwahnt (nach 
MOLLARET), CuRTIUS sah sie bei dem Bruder einer FRIEDREICHschen Ataxie. 
Schluckbeschwerden sind manchmal bei der MARIEschen Krankheitsform be­
obachtet worden. HANHART sah sie haufig in seinen FRIEDREICH-Fallen gegen 
Ende des Leidens auftreten. Eigenartige Fieberanfalle ohne ersichtliche Ursache 
beschreibt MOLLARET bei einem Zwillingspaar, von tagelang andauernden 
krisenartigen Leibschmerzen und Erbrechen mit profusen Durchfallen berichtet 
SCHOB, von Blasenkrampf SPEER. Blasen- und Mastdarminsuffizienz sind mit­
unter beobachtet. Menstruationsstorungen in Form eines verspateten Ein­
tritts der Regel werden manchmal im Zusammenhang mit Infantilismus ge­
funden. 1m Hinblick auf neuere therapeutische Bestrebungen sei erwahnt, daB 
MOLLARET, weil er einmal bei einem Kranken eine Lebercirrhose fand, Funktions­
priifungen der Leber vornahm, wobei er eine Storung des Proteidstoffwechsels 
feststellte, ohne aber aus dieserTatsache Folgerungen zu ziehen. 
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Von den endokrinen Storungen kommt dem Diabetes mellitus eine besondere 
Rolle zu; er ist bisher in mehr als 10 Fallen beobachtet worden (ROSSI, BEST, 
BURR, MINGAZZINI und PERUSINI, FREY, KALINOWSKY, BASCH, SCHLOTT, 
WICHTEL, MELTZER, CURTIUS usw.). DaB er nicht immer zentralbedingt sein 
kann, beweisen autoptische Befunde von MELTZER, nach denen ein Schwund der 
LANGERHANSSchen Inseln festgestellt wurde, sowie Stoffwechseluntersuchungen 
von CURTIDS usw., welche fiir einen echten Pankreasdiabetes sprachen. In 
diesem FaIle handelte es sich nicht etwa urn eine latente Anlage, denn bei der 
Untersuchung von 25 Angehorigen wurde weder Zucker im Urin noch eine Er­
hohung des Blutzuckerspiegels gefunden; es miissen also endogene Zusammen­
Mnge beste'Mn: 

Eine Dysf1l.nktion der Schilddriise will CORONA in Odem der Augenlider, 
Trockenheit der Raut, Eosinophilie, Apathie und Hypotonie des Blutdrucks 
sehen. ROTHMANN beschreibt Zwergwuchs und Myxodem; CURTIDS sah Thyreo­
toxikosen und Hyperthyreoidismus in der Verwandtschaft seiner diabetes­
kranken Geschwister mit FRIEDREICHscher Ataxie. Auf endokrine Funktions­
storungen mannigfacher Art diirfte der verspatete Eintritt der Pubertat (BERG­
MANN), das Zuriickbleiben des Korperwachstums und der Infantilismus zu 
beziehen sein, der oft gefunden wird (FRENKEL, STRUMPELL, SPEER usw.). Ais 
seltenere Befunde sind zu erwahnen: friihzeitiger Haarausfall (CURSCHMANN), 
Alopecie in der Verwandtschaft (CURTIDS usw.), Vitiligo (CEZMACEK), Acanthosis 
nigricans (MUKAI), Adipositas (BEYERMAN), Xerodermie (SPEER), Ichthyosis 
(BAKER) usw. 

Ausnahmsweise ist Mal perforant beobachtet (FAHRENBRUCH). Eine ahnliche 
Erkrankung beschreibt MOLLARET bei Zwillingen, doch lag bei ihnen gleichzeitig 
eine BURGERSche Krankheit vor. Es ist sonst im Gegenteil die geringe Neigung 
zu trophischen Storungen bemerkenswert; obwohl die Kranken jahrzehntelang 
bettlagerig bleiben, sind Erkrankungen an Decubitus auBerordentlich selten. 

Die Blutuntersuchung hat niemals pathologische Befunde ergeben. Auch 
der Liquor ist gewohnlich normal. Es gibt aber einige Beobachtungen, in welchen 
EiweiBvermehrung oder auch eine isolierte Lymphocytose gefunden wurden; 
nach GUILLAIN-MoLLARET sind dies: BARJON und CADE 1901, BAUER und 
Gy 1909, MARIE und THIERS 1912, SENTIS und LEENHARDT 1919, wobei natiir­
lich von Komplikationen mit Lues abgesehen ist; diese hat nach denselben 
Autoren bestanden bei CLAUDE und ROUILLARD 1919, BENELLI 1927 usw. -

Ais Beispiel sei der Fall von GUILLAIN-MoLLARET (1930) angefiihrt: Ein 6jahriger Knabe, 
der spat laufen lernte, sonst aber gesund war, erkrankte 1928 an einer leichten Angina ohne 
Folgen, welche sich 1929 wiederholte. Gleich danach setzten Gangstorungen ein und er 
zeigte einen FRIEDREICH-Komplex mit HohlfuB. Die Lumbalpunktion ergab einen fast 
zellfreien, aber stark eiweiBhaltigen Liquor (1,07 g). Nach 2 Wochen waren nur noch 0,8 g 
EiweiB vorhanden, bald danach war der Liquor wieder normal; die Krankheit aber ver­
schlechterte sich im Laufe eines Jahres erheblich. Die Autoren sehen in diesem voriiber­
gehenden EiweiBgehalt den Ausdruck eines entziindlichen Prozesses, welcher den Beginn 
der Ji'RIEDREICHSchen Krankheit begleitete. 

Ahnlich schlieBt VERCELLI 1928 in einem FaIle, in welchem ein entziindlicher Liquor­
befund mit plotzlicher Verschlechterung der FRIEDREICHschen Symptome einherging, auf 
eine toxisch-infektiose akzidentelle Erkrankung. 

P8ychi8che Veriinderungen sind Mufiger bei der hereditaren Ataxie zu be­
obachten (LONG, SAQUET). HANHART meint, daB die psychische Storung "ein 
durchaus eigentiimliches, integrierendes und meist schon friih in Erscheinung 
tretendes Symptom" sei; er sieht sie in einer "gleichmaBigen Herabsetzung 
von Intellekt und A££ektivitat" mit Nachlassen der Merkfahigkeit und der 
Initiative. Dariiber sind nun die Meinungen geteilt, denn es wird bei vielen 
Patienten ausdriicklich erklart, daB sie auch in weit fortgeschrittenen Stadien 
ihrer Erkrankung geistig frisch und rege geblieben sind, aber dies sind doch 
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Ausnahmen. Wenn MOLLARET glaubt, daB etwa 3/4 aller hereditar-ataktischen 
als psychisch normal anzusehen sei, so bezieht er das letzte Viertel sicherlich 
nur auf die auffalligeren geistigen Defekte. Es handelt sich da nicht bloB um 
verschiedene Grade des Schwachsinns bis zur volligen Idiotie, sondern .auch 
urn psychopathische Personlichkeiten mit allerlei Abartungen, gelegentlich auch 
moralischer Minderwertigkeit, seltener urn ausgesprochene Psychosen. In vielen 
Fallen diirfte die konstitutionelle geistige Schwache oder psychisch minder­
wertige Veranlagung ein der FRIEDREICHschen Krankheit koordiniertes Symptom 
sein, denn es gibt Sippen, in denen Psychopathie, Imbezillitat und andere 
Anomalien gehauft vorkommen. Anders zu bewerten sind solche psychischen 
Zustande, welche durch den KrankheitsprozeB selbst hervorgerufen werden, 
wo also neben Riickenmark und Kleinhirn auch das GroBhirn in Mitleidenschaft 
gezogen ist; in solchen Fallen sind anatomische Veranderungen zu erwarten und 
auch gefunden worden. Von Schwachsinn einfachen und mittleren Grades wird 
oft berichtet; schwere Idiotie ist beschrieben von PRITzSCHE, CROUZON, mongo­
loide Idiotie von DEGENKOLB, BoucHE, GIANELLI und LEVY, MOLLARET. 
Einzelne epileptische Anfalle und auch genuine Epilepsie sahen z. B.: VERCELLI, 
BIELSCHOWSKY (Proband epileptisch, Bruder paranoische Psychose), ALPERS­
WAGGONER, WICHTL; Psychosen: DEJERINE-THOMAs, LOWENBERG-WAGGONER. 
Allgemein zunehmende Reizbarkeit und Charakterveranderungen berichten 
PETER, WICHTL u. a. Manchmal aber handelt es sich dabei wohl urn Kompli­
kationen durch hinzugetretene Krankheiten: Diabetes (WICHTL), GefaB­
erkrankungen (LOWENBERG-WAGGONER). 

Klinische Formen. 
Die Aufzahlung der Symptome gibt kein Bild von ihrer Wertigkeit im 

klinischen Verlauf der Krankheit und deren Erscheinungsweisen. Es sollen 
deshalb hier die gegensatzlichen klinischen Bilder an typischen Kranken­
geschichten aufgezeigt werden, ohne daB es damit moglich ware, dem Formen­
reichtum gerecht zu werden. Als Beispiel ist hier zunachst eine FRIEDREICHsche 
Ataxie nach MOLLARET (3. Fall) wiedergegeben (gekiirzt): 

15jahriges Madchen. Normale Entwicklung bis zum 8. Lebensjahre. In dieser Zeit 
setzten GehstOrungen ein, sie fiel oft hin, in der Schule begann sie schlecht zu schreiben, die 
Sprache wurde langsamer und schwerer verstandlich. Wegen der Zunahme der Beschwerden 
muBte sie schlieBlich von der Schule genommen werden. Sie klagte iifter iiber Kopfschmerzen. 
Um die Zeit des Einsetzens der Menses verschlechterten sich die Symptome so, daB sie nicht 
mehr allein gehen wollte, sondern sich von den Eltern fiihren lieB. Befund: Patientin setzt 
die FiiBe ungleich auf und macht unregelmaBige Schritte, sie schwankt dabei und fallt bei 
Kehrtwendungen leicht hID. Dazu macht sie ungeschickte Bewegungen mit den Armen, 
um das Gleichgewicht zu halten, sie balanciert mit dem Rumpf hin und her und bewegt 
den Kopf in eigentiimlicher Weise. Auch beirn Stehen schwankt sie stark und fallt nach 
verschiedenen Seiten, bei AugenschluB verstarkt sich das Schwanken (positiver Romberg). 
Die grobe Kraft ist erhalten, nur in den Beugern der unteren Extremitaten etwas herab­
gesetzt. Keine Lahmungen. Deutliche Hypermetrie mit Intensionszittern fast so stark 
wie bei der multiplen Sklerose. Ausgesprochene Adiadochokinesie, aber nur leichte Asynergie. 
Geringe Ataxie, die aber nur am Anfang einer Bewegung deutlich wird; die Kontrolle mit 
den Augen scheint dabei wesentlich zu sein. Die Schrnerzempfindung ist herabgesetzt, 
Beriihrungs- und Temperaturempfindung intakt, das Lagegefiihl ist deutlich gestOrt; 
Vibrationsempfindung erhalten. Alle diese StOrungen betreffen die distalen Abschnitte der 
unteren Extremitaten und die Hande, wahrend der Rumpf kaum beteiligt ist. Geringe 
StOrung der Gewichtsschatzung. Stereognosie kaum verandert. Patellar- und Achilles­
sehnenreflexe fehlen, ebenso Biceps- und Tricepsreflexe. Die Bauchreflexe und der "Re­
flexe medio-pubien" intakt. FuBsohlenreflex: links stets Dorsal£lexion, rechts inkonstant. 
Betrachtliche Hypotonie der Muskeln, die sich schlaff anfiihlen, unwillkiirliche Zuckungen 
um den Mund, die Augen und in den Handen. Geringe Skoliose im oberen Brustteil der 
Wirbelsaule, nach rechts konvex mit geringem Hochstand der linken Schulter. Am FuB 
keine Veranderungen auBer einer Dauerextensionsstellung der groBen Zehen beiderseits. 
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An den Handen leichte Dorsalkriimmung des Handriickens, auch die Finger neigen zur 
Hyperextension (erste Anfange der main bote). Keine Sphincterstorungen, keine Erschei· 
nungen von seiten des Sympathicus. Hasitierende Sprache, namentlich am Anfange eines 
Satzes, etwas explosiv am Ende desselben. Pupillen normal, leichter Nystagmus beim 
Blick zur Seite, normales Gesichtsfeld. Gehiir intakt, Vestibularis ohne Storung. Psychisch: 
Geringe Kenntnisse, versagt im geographischen und historischen Wissen, liest gut, kann 
multiplizieren, aber nicht subtrahieren. Reizbar, vertragt keinen Widerspruch. Der Ge­
sichtsausdruck hat leicht mongoloide Ziige. Innere Organe gesund, Wassermann negativ, 
Liquor ohne pathologische Veranderungen. Elektrische Priifung der Muskeln ohne ab­
weichenden Befund. - .Eltem und Geschwister gesund bis auf einen Sjahrigen Bruder, 
welcher seit einem Jahre Gehstorungen hat und undeutlich spricht. 

Das Krankheitsbild zeigt sehr gut das charakteristische gleichzeitige Nebeneinander­
vorkommen von Symptomen der Hinterstrange, des Kleinhirns und der Pyramidenbahnen, 
daneben Skoliose, HohlfuB, beginnende Hohlhand und choreiforme Unruhe. 

Anders gestaltet sieh das Bild der heredoeerebellaren Ataxie, wie ein 
typiseher Fall naeh DAVIDENKOW zeigt. (Proband der S. 685 erwahnten Familie; 
gekurzt) : 

44jahrige Frau, ausgezeichnet begabt, verheiratet, 4 Kinder, immer sehr nervos, litt an 
Migrane. Die Krankheit begann etwa im 24. Lebensjahr nach der ersten Geburt: es fiel 
den Angehorigen auf, daB sie ihre Augenbrauen oft hochzog, was ihrem Gesicht einen 
"erstaunten Ausdruck" verlieh. Mit 37 Jahren, im letzten Monat der 4. Schwangerschaft, 
verspiirte sie Schwindel, Ermiidung, der Gang wurde schwankend und die Sprache ver­
anderte sich. Alles ermiidete sie sehr, sie wollte weder sprechen noch sich bewegen. Nach 
der Geburt verschlimmerte sich der Zustand, es kamen leichte Schluckbeschwerden dazu. 
Zeitweise traten im Laufe der letzten S Jahre Perioden einer voriibergehenden Besserung 
auf. 1m iibrigen verschlechterte sich der Zustand, die Sehkraft lieB nach, sie nahm an 
Gewicht ab, das Gedachtnis und die geistigen Fahigkeiten gingen zuriick; besonders ldagte 
sie iiber starke Ermiidung. Die Untersuchung ergab Ptosis beiderseits, Fehlen der Licht­
reaktion bei erhaltener Konvergenzreaktion. Geringer horizontaler Nystagmus, erschwerte 
Konvergenz, sonst ist die Beweglichkeit der Augapfel erhalten. Gesichtsfeld normal, leichte 
Abblassung der Papillen. Rechter unterer Facialis etwas schwach innerviert, Zunge weicht 
nach rechts abo Eigenartige Dysarthrie: Die Sprache ist langsam, erschwert, gedehnt, 
monoton-skandierend. Das Sprechen ermiidet die Kranke, die sich bemiiht, moglichst kurz 
zu sprechen. Sie verschluckt sich haufig und kann wahrend des Essens nicht sprechen. 
Unvollstandige SchlieBung der Stimmbander. Asynergie bei Ausiibung der elementaren 
Bewegungen in allen 4 Extremitaten, Adiadochokinesis in beiden Handen, schwaches 
Handezittern. AIle Bewegungen werden langsam ausgefiihrt. Schwankender, cerebellarer 
Gang, steht unsicher. Mit geschlossenen Augen kann sie nicht gehen, kein echter Romberg. 
Sehnenreflexe der oberen Extremitaten erhalten, PateIlarreflexe ebenfalls, der rechte ist 
starker als der linke. Achillessehnenreflexe,besonders links, vermindert. Bauchdecken­
reflexe und Sohlenreflexe normal. Hallux valgus. Sensibilitat jeder Art erhalten. Keine 
Sphincterstorungen. Es besteht Uterus bicornis. Wassermann im Blut und Liquor negativ. 
Lumbalfliissigkeit normal. 

Von den 3 Kindern zieht der lSjahrige Sohn die Augenbrauen Mufiger in die Hohe, die 
17jahrige Tochter zeigt beginnende Dysarthrie, trage Lichtreaktion und leichten Nystagmus, 
die Sjahrige Tochter nur etwas trage Lichtreaktion. - Die Mutter der Patientin erkrankte 
im 30. Lebensjahre nach Typhus in ahnlicher Weise wie Patientin und hatte auch Remis­
sionen, sie zeigte trage Lichtreaktion, leichten Nystagmus, Konvergenzschwache, Dysarthrie, 
Dysphagie, schwankenden Gang, Dysmetrie, Hypotonie aller Extremitaten, Verlust der 
Sehnenreflexe. Auch in der weiteren Verwandtschaft waren einzelne Symptome des Leidens 
festzustellen. 

Neben den ganz im Vordergrunde stehenden, auf das Kleinhim zu beziehenden Er­
scheinungen sind Symptome anderer Hirnnerven, aber auch von seiten der Hinterstrange 
(fehlende Reflexe) vorhanden. 

AuBer der FRIEDREICHsehen und der MARIEsehen Form hat man eine Reihe 
von Misehzustanden je naeh den hervorsteehenden Symptomen als besondere 
Gruppen herauszuheben versueht, Z. B. eine spastisehe Form mit Kontrakturen 
bei besonderer Beteiligung der Pyramidenbahn, eine amyotrophisehe mit Muskel­
atrophien uSW. Es hat keinen Zweek, eine solehe Einteilung zu treffen, weil 
damit oft genug nur Stadien eines bestimmten Krankheitsfalles bezeiehnet sind. 
Kliniseh wiehtig ist dagegen die Gruppe der sog. "Formes frustes". Man ver­
steht darunter zunaehst Rudimentarsymptome bei den Angehorigen der Kranken, 
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wie etwa fehlende Sehnenreflexe oder Nystagmus. Skoliosen oder HohlfuB, 
die man auch dazu rechnet, tragen aber einen selbstandigen Charakter im 
Rahmen des Status dysraphicus; es wurde schon oben auseinandergesetzt, daB 
sie von der hereditaren Ataxie weitgehend unabhangig sein konnen und deshalb 
von den Formes frustes besser ausgeschieden werden. Dagegen gehoren hierher 
die abortiven FaIle. ROMBAULT und RILEY (1926) haben eine Familie mit 
3 Generationen beschrieben, in denen Gehstorungen, leichte Ataxie, fehlende 
Sehnenreflexe, zweifelhafter Babinski und HohlfuB die wesentlichen Symptome 
darstellen. Die GroBmutter erkrankte im 17. Lebensjahr und seitdem ist das 
Krankheitsbild durch 32 Jahre unverandert geblieben. Die 2. Generation 
umfaBt 5 kranke Mitglieder, bei denen das Leiden im 11. Lebensjahre begann 
und schon 12 Jahre ohne Progression besteht. In der 3. Generation sind 
2 Kinder im 4. und 5. Lebensjahre befallen, eine Verschlechterung ist nicht 
eingetreten. Die Autoren sprechen von einem "fragmentaren Friedreich" 
mit spontanem Stillstand. 

1m gleichen Jahre haben Roussy und LEVY sehr ahnliche Krankheitsfalle 
gefunden, denen sie die vorlaufige Bezeichnung "dystasie are£lexique here­
ditaire" gaben. Die Krankheit beginnt in der Kindheit mit verspatetem Gehen­
lernen, die Kinder sind sehr ungeschickt, stehen nur breitbeinig; friih zeigt sich 
HohlfuB, es tritt dann eine gewisse Besserung ein und das anfanglich der FRIED­
REICHschen Ataxie ahnliche Krankheitsbild nahert sich dann mehr der Amyo­
trophie CHARCOT-MARIE. Beim Erwachsenen besteht eine Unsicherheit des 
Gehens mit Neigung zu Steppergang, HohlfiiBe, Fehlen samtlicher Sehnen­
reflexe, auffallende Schlankheit im unteren Drittel des Unterschenkels; in 
den Handen geringe Ungeschicklichkeit bei feinen Verrichtungen, leichte 
Atrophie des Daumen- und Kleinfingerballens, Abschwachung der Bauchreflexe, 
faradische und galvanische Untererregbarkeit an den Extremitatenmuskeln, 
leichte Sphincterstorung. Dagegen fehlen Kleinhirnsymptome, Sensibilitats­
storungen, ausgesprochene Muskelatrophie, Skoliose, Nystagmus, Sprach- und 
Intelligenzstorung. Das Leiden ist nicht progressiv, die sonst auffallend kraftigen 
Patienten fiihlen sich nicht krank. Diese Krankheit wurde in 4 Generationen 
beobachtet. Die Verfasser wollen ihr eine selbstandige Stellung zwischen der 
FRIEDREICHschen Ataxie und der CHARCOT-MARIEschen Amyotrophie einraumen. 

Ahnliche Beobachtungen stammen von PoPOW, VAN BOGAERT-BoRREMANNS, 
DIMITRI, DARRE-MoLLARET-LANDOWSKI u. a., aber darunter sind bereits ver­
schiedene Abweichungen beschrieben. Die Meinungen iiber die Zuteilung zur 
hereditaren Ataxie sind geteilt, VAN BOGAERT und BORREMANNB, DARBE und 
Mitarbeiter wollen erst pathologisch-anatomische Befunde abwarten, DAvIDEN­
KOW und WEITZ rechnen sie zur neurotischen Muskelatrophie. 

Verlanf. 
1m allgemeinen ist der Verlauf der hereditaren Ataxie sehr langsam und 

stetig progressiv und kann sich viele Jahrzehnte hinziehen; unbedeutende 
Remissionen sind nur vereinzelt beobachtet, auch jahrelange Stillstande sind 
selten. Dagegen gibt es abortive Formen der FRIEDREICHschen Ataxie, bei denen 
die Krankheit, nachdem sie eine gewisse Ausbildung erreicht hat, nicht mehr 
fortschreitet. Ein schubweiser Verlauf ist nicht haufig, aber dazutretende 
Krankheiten und Schwangerschaften konnen sehr merkliche Verschlechterungen 
hinterlassen. Mancher Kranke hat den Freitod gewahlt, urn dem hilflosen 
Zustande zu entgehen, wenn dabei auch manchmal Depressionszustande die 
eigentlichen Ursachen sind. Sonst tritt der Tod meist durch interkurrente Krank­
heiten ein. Die hereditare Ataxie kann aber auch selbst die Ursache des Ab­
lebens werden, wenn sie mit bulbaren Storungen einhergeht, z. B. Dysphagie 
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(mit Schluckpneumonie, HANHART) oder paroxysmaler Tachykardie (GUILLAIN­
MOLLARET usw.). 

Lues und hereditare Ataxie. 
Die Frage, ob die Lues einen Symptomenkomplex hervorrufen kann, welcher 

der FRIEDREICHschen Ataxie gleicht, ist viel diskutiert worden, eine groBe 
Zahl von Veroffentlichungen zeugt davon: ALLEN STARR, BECO, BOUCHE, 
SPIECKER, EINHORN, DE GIACOMO, SVEJCAS, GIANELLI, GUILLAIN-HUGUENIN, 
ROUDINESCO und COURTIAL, URECHIA und MIHALEscu, BENELLI usw., CLAUDE 
und ROUILLARD, LECOUFFE, MARIE und THIERS usw. 

Von diesen nur 2 Beispiele: 
BAYET berichtete uber 4 Geschwister mit kongenitaler Lues, von denen 3 einen aus­

gepragten FRIEDREICHschen Symptomenkomplex zeigten mit HohlfuB und Skoliose, fehlen­
den Sehnenreflexen und ataktischen Erscheinungen; bei dem 4. waren auch HohlfuB und 
Skoliose vorhanden, aber Steigerung der Sehnenreflilxe, Kopftremor und choreiforme 
Zuckungen. Pupillenreaktion, Augenhintergrund und Blasenfunktion waren bei allen nicht 
gestort. - Der Autor denkt an eine Iuisch bedingte Entwicklungshemmung des Rucken­
marks, auf Grund deren eine kombinierte Systemerkrankung entstanden ist (nach SCHOB). 

Popow (1924) schildert 2 Kinder einer Iuischen Mutter. Der Sohn, 23 Jahre alt, er­
krankte nach normaler Entwicklung im 6. Lebensjahre mit unsicherem Gang und Wackeln, 
die Sprache war schon im friihen Kindesalter gestort, seit dem 8. Lebensjahre HohlfuB. 
Intellektuell beschrankt; standige Progression, er konnte schlieBlich kaum noch gehen. 
Wassermann im Blut positiv. Eine QuecksiIberkur brachte nur eine geringe Besserung, in 
orthop.i).dischen Schuhen und mit HiIfe eines Stockes konnte er wieder gehen, seitdem 
keine Anderungen. - InfantiIer Habitus, keine Pupillenstorungen, Ataxie, Sprachstorung, 
gesteigerte Reflexe, Ieicht atrophische Schultermuskulatur mit fibrillaren Zuckungen. 
Geringe Skoliose. Fehlen der Vibrationsempfindung. - Die Schwester, 21 Jahre alt, 
erkrankte im 12. Lebensjahre und blieb ebenfalls korperlich und geistig zuruck. HohlfuB, 
Ataxie, Sprachstorung, Iebhafte Sehnenreflexe, keine Muskeldystrophie. Wassermann im 
Blut negativ. - P. will die FRIEDREICHsche Ataxie nicht nur in diesen beiden Fallen, 
sondern uberhaupt ais Iuisch bedingt ansehen, woruber naturlich nicht zu diskutieren ist. 

Viel ungezwungener scheint aber doch die Annahme, daB es sich in diesen 
Fallen um echte hereditare Ataxie handelt, welche zufallig durch eine Lues 
kompliziert ist. Darauf deuten schon HohlfuB und Skoliose hin, die durch 
Lues nicht erklart werden konnen. Wenn diese Skeletanomalien oder andere 
Zeichen der "dysraphischen Konstitution" bei den Kranken und ihren An­
gehorigen vorhanden sind, so muB dies sehr ernstlich fUr die Diagnose FRIED­
REICHsche Krankheit ins Gewicht fallen, auch wenn der Wassermann positiv 
ist. Die moglichen Zusammenhange zwischen Lues und FRIEDREICHscher 
Krankheit hat DAVIDENKow (1928) in folgenden Punkten zusammengefaBt: 
l. Die Lues ruft eine der hereditaren Ataxie symptomatologisch ahnliche Er­
krankung des Riickenmarks hervor; 2. sie fiihrt zu einer Hypoplasie gewisser 
Systeme des Riickenmarks, welche dann sekundar nach dem Typus der FRIED­
RElcHschen Krankheit entarten; 3. die Lues erzeugt eine echte Mutation im 
Sinne der FRIEDREICHschen Krankheit; 4. es handelt sich um ein zufalliges 
Zusammentreffen, wobei sie die FRIEDREICHsche Krankheit gar nicht, oder nur 
in demselben AusmaBe beeinfluBt, wie dies jede andere Infektionskrankheit 
auch tun kann. - LaBt man die Annahme einer Hypoplasie und einer Mutation 
als rein hypothetisch beiseite, so bleibt fiir einen Zusammenhang nur die erste 
Annahme eines syphilitischen Pseudo-Friedreich iibrig. In diesen Fallen diirfte 
aber, was DAVIDENKow hier nicht zum Ausdruck gebracht hat, weniger an 
eine Systemerkrankung des Riickenmarks als an eine Beteiligung des Klein­
hirns zu denken sein. 

Seit STRAUSSLERS maBgebenden Untersuchungen ist es ja hinlanglich be­
kannt, wie sehr das Kleinhirn bei der juvenilen Paralyse in Mitleidenschaft 
gezogen wird; er wollte darin enge Beziehungen zur cerebellaren Heredo-

43* 
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degeneration sehen, aber diese Vorstellung ist durch BIELSCHOWSKY endgultig 
widerlegt worden. In manchen Fallen kann die Erkrankung des Kleinhirns bei 
der juvenilen Paralyse so bedeutende Erscheinungen machen, daB eine spino­
cerebellare Ataxie vorgetauscht werden kann. 

OSTERTAG und MULLER haben erne solche Beobachtung mitgeteilt: Die 45jahrige Frau 
war imbezill und Iitt an erner cerebellar-ataktischen Gangstorung, die so charakteristisch 
war, daB sie rn ernem bekannten Lehrbuche der Neurologie als Beispiel erner cerebellaren 
Ataxie abgebildet wurde. An erne Paralyse war nicht gedacht worden, weil die WASSERMANN­
sche Reaktion im Blut und Liquor negativ war; erst die mikroskopische Untersuchung 
zeigte, daB es sich urn erne "alt gewordene" juvenile Paralyse gehandelt hat. Auch im 
spateren Leben kann erne Lues oder erne progressive Paralyse ernen cerebellaren Symptomen­
komplex darbieten. KUFS beschrieb erne Rrndenatrophie des Klernhirns mit Beteiligung 
der OIiven, die er auf erne friihsyphilitische Menrngitis zuriickfiihrt, welche sich besonders 
rn der hrnteren Schadelgrube auswirkte; 81/ 2 Jahre spater trat erne Paralyse hrnzu. BIEL­
SCHOWSKY und HIRSCHFELD beobachteten ernen 51jahrigen Mann, welcher - bis dahin 
stets gesund - erst 6 Jahre vor sernem Tode an progressiven cerebellaren Erschernungen 
erkrankte, ohne wesentIiche psychische Storungen, zuletzt trat noch erne Versteifung dazu. 
Pathologisch-anatomisch fand sich erne cerebellare Ataxie mit Degeneration der OIiven, 
daneben erne ausgedehnte progressive Paralyse mit Entziindungserschernungen und eigen­
artigen Granulombildungen; obwohl der Befund fast vollig der "Atrophie tardive" gIich, 
kommt BIELSCHOWSKY doch zu dem SchluB, "daB auch die typische Paralyse in klinischer 
und anatomischer Hinsicht Befunde hervorbringen kann, in denen der cerebellare Komplex 
das Gesamtbild beherrscht". 

Viel haufiger entstehen ahnliche Bilder auf dem Boden der kongenitalen 
Lues bei Kindem; die Abgrenzung von einer spino-cerebellaren Heredoataxie 
kann da auBerordentlich schwierig werden, namentlich in Einzelfallen, worauf 
schon OPPENHEIM hingewiesen hat: 

SCHOB berichtet iiber einen 51/ 2jahrigen Knaben, das Kind ernes paralytischen Vaters 
und erner schizophrenen Mutter. Er Iitt an Strabismus convergens und lernte schlecht 
gehen; mit 21/2 Jahren fehlten die Patellarreflexe, es bestand lokomotorische und statische 
Ataxie, abgehackte Sprache und choreiforme Zuckungen. Kern Nystagmus, kerne SkoIiose 
oder HohlfuB, kerne Blasen- und Mastdarmstorungen, normale Pupillenreaktionen; Wasser­
mann im Blut positiv, im Liquor negativ. - Der friihe Beginn sprach durchaus nicht gegen 
erne FRIEDREICHsche Ataxie; andererseits fehlten die fUr Lues besonders charakteristischen 
Zeichen, wie Pupillenstorungen, akuter BegiDn oder schubweiser Verlauf, epileptiforme 
Anfalle u. dgl. (SCHOB). Es ware hier vielleicht eher an erne angeborene Rrndenatrophie 
auf luischer Basis zu denken (vgl. S. 699). 

SCHOB hat die Moglichkeit erwogen, "ob nicht durch die kongenitale Lues 
Krankheitsbilder systematischer, progressiver, parenchymatoser Degeneration 
erzeugt werden konnten, deren morphologisches Substrat dem der heredo­
degenerativen Kleinhirnataxie volIig gleicht". Tatsachlich findet man bei 
schwachsinnigen Kindem mit kongenitaler Lues, welche cerebellare Erscheinungen 
geboten hatten, mitunter ausgedehnte totale Rindenatrophien, ohne daB man 
einen unmittelbaren Zusammenhang derselben mit Meningitiden, GefaBerkran­
kungen u. dgl. ohne weiteres erkennen konnte. Haufig ist dann auch eine gewisse 
UnregelmaBigkeit in der Ausbreitung des Prozesses zu sehen (ahnlich Abb. 1, 
S. 700), die aber auch einmal so vollstandig sein kann, daB eine Unterschei­
dung von anderen Rindenatrophien nicht mehr moglich ist. Wenn auch dieses 
Endresultat anatomisch der Heredodegeneration gleichen kann, so ist es darum 
doch seiner Entstehung nach grundsatzlich davon unterschieden. 

Pathologische Anatomie. 
Das Ruckenmark ist vielfach uberraschend dunn und schmachtig, nicht selten 

auch Medulla oblongata und Brucke. "Bei keiner sonstigen Ruckenmarks­
krankheit wird Ahnliches beobachtet, auch die Dauer des Leidens spielt keine 
Rolle, es kann sich sOInit nicht um eine Atrophie, muB sich vielmehr um eine 
Hypoplasie handeln", sagt BING, und zwar solI es vorwiegend die weiBe Substanz 
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sein, auf deren Rechnung die Unterentwicklung zu setzen ist. Diese Hypoplasie 
hat aber ihre Ursache nicht in einer Entwicklungshemmung, wie vielfach be­
hauptet wurde, sondern stellt lediglich eine genetisch bedingte minderwertige 
Anlage dar, auf deren Boden sich die Krankheit entwickelt; im iibrigen kann 
das Riickenmark auch bei der FRIEDREICHschen Ataxie durchaus die normale 
GroBe besitzen. 

1m Riickenmark findet sich: 
1. Eine Degeneration der Hinterstrange, besonders des Funiculus gracilis 

(GoLL), wahrend der Funiculus cuneatus (BURDACH) nicht immer in ganzer 
Ausdehnung beteiligt ist; auch die Wurzeleintrittsstellen und die hinteren 
Wurzeln sind haufig atrophisch. 

2. Untergang der Zellen der CLARKEschen Saulen und des von ihnen ent­
springenden Tractus spinocerebellaris dorsalis (FLECHSIG), und haufig auch 
des Tractus spinocerebellaris ventralis (GOWERS). 

3. Oft eine Degeneration der Pyramidenseitenstrangbahn und mitunter der 
Pyramidenvorderstrangbahn. 

Die Degeneration der Hinterstrange ist eine primare, rein degenerative 
und scheint innerhalb des Fasersystems zu beginnen, nicht in den Spinal­
ganglien, die intakt oder nur unbedeutend erkrankt gefunden werden!, auch 
nicht in den hinteren Wurzeln, die zwar oft betrachtlich reduziert, aber auch 
gelegentlich intakt sind. Die Degeneration findet ihr Ende gewohnlich in den 
Hinterstrangskernen, greift aber auch manchmal auf die Schleife iiber; in den 
oberen Teilen des Riickenmarks ist sie nicht selten mehr ausgepragt als weiter 
unten. DaB die GOLLschen Strange am ehesten leiden, wurde schon erwahnt. 
Die Erkrankung der Hinterstrange ist das Grundsyndrom der FRIEDREICHschen 
Ataxie, ihre Degeneration ist "der ruhende Pol in der Erscheinungen Flucht" 
(BIELSCHOWSKY), wenn es auch mitunter FaIle gibt, in denen die Zuordnung 
zur spino-cerebellaren Heredodegeneration auch ohne ihre Beteiligung berechtigt 
sein kann (s. S.717). 

Die histologische Untersuchung zeigt einen Schwund der Markscheiden und 
in gleicher Weise auch der Achsenzylinder (DEJERINE und THOMAS). In den 
degenerierten Hinterstrangsfeldern sind betrachtliche Gliafaserwucherungen 
vorhanden, zum Teil Wirbel- und Zopfbildungen, die bei einer einfachen Ersatz­
wucherung ungewohnlich sind. In der franzosischen Literatur wurde ihnen 
friiher eine wesentliche Bedeutung fUr das Zustandekommen der Degeneration 
zugeschrieben; auch BERBLINGER halt "Gliawucherung und Faserschwund fiir 
gleichgeordnete Vorgange". Dies ist mindestens unwahrscheinlich, ist allerdings 
auch schwer zu beweisen, aber "anisomorphe" Gliawucherungen kommen auch 
bei anderen Prozessen vor, wobei iibrigens auch ein ortlicher Faktor mitspricht, 
ohne daB ihnen eine primare oder auch nur gleichgeordnete Stellung in dem 
Krankheitsgeschehen zuzukommen braucht. 

Die FLECHSIGsche Kleinhirnseitenstrangbahn ist in den meisten Fallen mit­
betroffen, haufig auch die ventrale GOWERssche Bahn; ihre Ausfalle konnen 
durch Medulla oblongata und Briicke bis in das Kleinhirn verfolgt werden. 
Die Ursprungszellen in den CLARKEschen Saulen erkranken friihzeitig und 
verschwinden oft vollstandig. 

Die Pyramidenseitenstrangbahnen pflegen, wenn sie iiberhaupt an dem 
ProzeB beteiligt sind, an Intensitat des Faserausfalls hinter dem genannten 
System zuriickzubleiben. Man findet sie oft in den unteren Teilen starker 

1 Die in Spinalganglien erwahnten Veranderungen sind nicht eindeutig; verschiedene 
Befunde sind erhoben worden von MARINES co und TRETIAKOFF, LHERMITTE, MOLLARET 
und TRELLES, ESTABLE USW. 
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degeneriert, ihr Ausfall ist gewohnlich schon an der Pyramidenkreuzung 
nicht mehr ganz deutlich und geht nur selten dariiber hinaus. Dber einen Ausfall 
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der BETzschen Zellen in der Rinde berichten MARINESCO und TRETIAKOFF, 
sowie PETERS. Eine Beteiligung der Pyramidenvorderstrangbahnen ist seltener, 
aber immerhin in einer ganzen Anzahl von Fallen beschrieben. 
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Von der Mannigfaltigkeit dieser Strangerkrankungen, ihrer sehr wechselnden 
Beteiligung und Ausdehnung solI Abb. 3 einen Begriff geben. Es handelt sich 
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um 4 eigene Beobachtungen von FRIEDREICHscher Ataxie mit einer Krankheits­
dauer von 20-50 Jahren und einem durchaus typischen Symptomenkomplex; 
die FaIle unterschieden sich klinisch kaum voneinander. 
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1. August H., 58 J ahre. (1 Bruderstarb an der gleichen Krankheit.) Beginn etwa im 
20. Lebensjahr. Krankheitsdauer 38 Jahre. GroBer, starker Mann mit HohlfuB. - Gehirn 
1200 g, davon Kleinhirn mit Hirnstamm 139 g. 

Durchgehende, nicht ganz vollstandige Degeneration der Hinterstrange, im Halsmark 
besonders des GOLLschen Stranges, sowie der hinteren Wurzeln; vollstandige Entmarkung 
der Pyramidenseitenstrangbahnen, der Pyramidenvorderstrangbahn aber nur oben, Auf­
hellung der Kleinhirnseitenstrangbahnen yom Brustmark aufwarts. 

2. Oskar B., 53 Jahre. (Schwester starb an derselben Krankheit, Mutter 24 Jahre lang 
nervenkrank und kraftlos.) Beginn ungefahr im 6. Lebensjahre. Krankheitsdauer etwa 

30 Jahre. Skoliose, maBig im­
bezill. - Hirngewicht 1370 g, 
Kleinhirn reduziert; Pons, 
Medulla oblongata und Riik­
kenmark sehr klein. 

Schwerste durchgehende 
Degeneration der Hinter­
strange, mit besserer Erhaltung 
des BURDAcHschen Stranges 
im Halsmark, der Pyramiden­
seitenstrangbahnen und ge­
ringe Aufhellung der Klein­
hirnseitenstrang bahnen. 

3. Karoline Sch. , 56 Jahre. 
(1 Bruder litt an der glei­
chen Krankheit.) Beginn im 
4. Lebensjahre. Krankheits­
dauer etwa 50 Jahre. Leicht 
choreiforme Bewegungen, zu­
letzt Kontrakturen der Beine, 
imbezill. Hirngewicht 
1000 g, Kleinhirn etwas re­
duziert. 

Verschonung der Hinter­
strange bis auf eine leichte 
Schadigung des GOLLschen 
Stranges im Halsmark, deut­
liche Lichtung der Pyramiden­
seitenstrangbahnen und be­
sonders der spinocerebellaren 
Bahnen in allen Hohen. -
Leichte Schadigung des Klein­
hirns (Abb. 5). 

4. Artur Sp., 23 Jahre. 
Angeboren. Vereinzelte epi­
leptische Anfalle, Idiotie. -

Abb. 4. Stark reduziertes Kleinhirn bei hereditarer Ataxie. Hirngewicht 1085 g, davon 
Kleinhirn mit Hirnstamm 72 g 
(Abb.4). 

Aufhellung des GOLLschen Stranges vom Brustmark aufwarts, starke Aufhellung der 
Pyramidenseitenstrangbahnen und der spino-cerebellaren Bahnen. - Bedeutende Klein­
hirnrindenatrophie in den dorsalen Teilen, Olivendegeneration. 

Die Veranderungen am Kleinhirn sind wie im Riickenmark rein degenerativer 
Natur. Dabei kann das Cerebellum im ganzenstark verkleinert sein (Abb. 4), 
besonders natiirlich bei der MARIEschen Form, wenn es auch manchmal bei 
der FRIEDREICHschen Ataxie iiberraschend reduziert ist, wie in dem erwahnten 
FaIle von BING, aber oft ist ihm makroskopisch nichts anzusehen. Es ist hier 
so wie beim Riickenmark: nicht immer, aber oft, entwickeln sich die Ver­
anderungen in einem hypoplastischen Organ. DaB eine solche Hypoplasie vor­
kommt, laBt sich schon im Rontgenbild durch eine Abflachung der hinteren 
Schadelgrube nachweisen (BARTOLOTTI und MATTIROLO, DE GIACOMO), weil 
sich hier die Schadelbildung dem von vornherein zu klein angelegten Cerebellum 
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angepa13t hat. Eine Hypoplasie des Kleinhirns 1 ist aber ebensowenig eine 
Entwicklungshemmung, wie der Ausfall der PURKINJE-Zellen und die Ver­
schmiilerung der Kornerschicht, welche man friiher auch auf Entwicklungs­
storungen zuriickfiihren wollte. 

Am Kleinhirn kommen aIle degenerativen Veranderungen vor, welche auch 
als selbstandige Formen der Kleinhirnatrophie bekannt sind: Rindenatrophien, 
Markerkrankungen und Kerndegenerationen. Die weitaus haufigste ist die 
Rindenatrophie, die mehr oder weniger vollstandig sein kann. Man findet 
Ausfalle oder Erkrankungen der PURKINJE-Zellen und ihrer Axone mit "leeren 
Korben", also vorwiegend den cerebello-fugalen Typus BIELSCHOWSKYS, und 
eine Lichtung der Kornerschicht, wahrend der Nucleus dentatus erhalten bleibt; 
daran schlie13t sich Ofter eine retrograde Degeneration der Oliven. Der Proze13 
breitet sich gewohnlich in den 
dorsalen Teilen des Wurmes und 
der anliegenden Hemispharen­
abschnitte aus, seltener bevor­
zugt er mehr neocerebellare An­
teile (genaueres dariiber S. 702). 
Bei der MARIEschen Form 
stehen diese Veranderungen im 
Vordergrunde und die Strang­
degenerationen treten dagegen 
stark zuriick, sie betreffen etwa 
nur im geringen Grade die GOLL­
schen Strange oder die spino­
cerebellaren Bahnen, doch feh­
len sie so gut wie niemals. Um­

,,' 

Abb. 5. Kleinhirn bei h ereditarer Ataxie . Frontalschnitt . 
Thionin. NatiirI. GroDe. Leichte Schadigung der 

Lappchen in den dorsalcn Teilen des Wurms. 

gekehrt iiberwiegen bei der FRIEDREICHSchen Ataxie die kombinierten Strang­
erkrankungen, wobei dann die cerebellare Schadigung geringfiigig sein kann 
(Abb.5), aber sie wird selten vermi13t, wenn sorgfaltig danach gesucht wird. 
Zwischen diesen Extremen liegen aIle moglichen Varianten, je nachdem der Proze13 
mehr das Kleinhirn oder das Riickenmark in Mitleidenschaft zieht. So viele 
kasuistische Beschreibungen auch vorliegen, so gibt es doch nur wenige Beob­
achtungen, bei denen die Ausbreitung des Prozesses iiber das ganze Zentral­
nervensystem ausreichend studiert ist. Abgesehen von der mustergiiltigen 
Darstellung BIELSCHOWSKYS iiber die cerebellare Atrophie, die sich aber auf 
einen mit Myoklonie komplizierten Fall bezieht, verdanken wir SCHOB eine der 
besten Schilderungen der cerebellaren hereditaren Ataxie bei einer 55jahrigen 
Frau "mit unvollstandiger durchgehender Atrophie der Hinterstrange", ferner 
sind zu nennen: BING, WERTHEMANN, CROUZON-BOUTTIER-BERTRAND, CROUZON­
BERTRAND, SCHAFFER, PETER, BIELSCHOWSKY (1934) usw. 

Seltener ist eine Verbindung der FRIEDREICHSchen Krankheit mit der Olivo­
ponto-cerebellaren Atrophie (S. 716) sowie mit einer Erkrankung des Dentatum­
systems (S. 721). 

1 Als Beispiel einer reinen Hypoplasie des Kleinhirns wird immer der Fall von NONNE 
angefuhrt, bei welchem auch die hintere Schadelgrube auffallend klein war. Es war ein 
Kleinhirn " en miniature", das aber immerhin noch 120 g mit Hirnstamm wog. Die sorg­
faltige histologische Untersuchung ergab keine Ausfalle, auch nicht in den Oliven (1891). 
Da dies der bisher einzige Fall ohne histologische Veranderungen geblieben ist, darf man 
wohl vermuten, daB eine Untersuchung mit modernen Methoden solche hatte auffinden 
lassen; eine NachprUfung ist leider nicht mehr moglich, da das Material nicht mehr vor­
handen ist. 



682 J. HALLERVORDEN: Die hereditii.re Ataxie. 

Mit diesen wichtigen Grundlinien der Ruckenmarks- und Kleinhirndegene­
rationen sind aber die pathologisch-anatomischen Befunde noch lange nicht 
erschopft. Schon fruher wurde auf Schadigungen verschiedener Gebiete der 
Medulla oblongata und Brucke hingewiesen, welche uber die bisher erwahnten 
der olivaren Degeneration und die Atrophie der Kleinhirnseitenstrangbahnen 
hinausgehen, wie z. B. Atrophie der lateralen und medialen Schleife, des Nervus 
vagus, der Vaguskerne und Fasiculus solitarus, der absteigenden Trigeminus­
wurzel und des DEITERsschen Kernes (CROUZON-BERTRAND, 1928), des Vesti­
bularis und Hornerven mit Schnecke (ALEXANDER, ONO), leichte Schiidigung 
der Bruckenfaserung und Briickenkerne (CROUZON -BERTRAND, BIELSCHOWSKY), 
Beteiligung der Bindearme (CROUZON-BOUTTIER-BERTRAND). Zumeist beziehen 
sich diese Angaben aber nur auf Markscheidenpraparate. - Uber die Gebiete 
der Augenmuskelkerne bei entsprechenden klinischen Ausfallen ist kaum be­
richtet. SCHOB macht darauf aufmerksam, daB hier Beziehungen zu den an­
geborenen Kernlahmungen vorliegen konnten. 

In den Stammganglien wurden Zellausfalle im Nucleus dentatus und Putamen, 
sowie im Thalamus von WERTHEMANN erwahnt, das gleiche sah ich in einem 
FaIle. JOSEPHY bezieht Zellausfalle im Pallidum auf einen begleitenden Tor­
sionsspasmus. Uber schwere Erkrankung der extrapyramidal-motorischen 
Zentren vgl. spater (S.715). 

Die Degeneration des Sehnerven, die nicht selten bei MARIE scher Krankheit 
vorkommt, bietet anatomisch nichts Besonderes. FERGUSSON und CRITCHLEY 
haben uber Beziehungen zur LEBERschen Opticusatrophie berichtet. 

Das GroBhirn wird von dem degenerativen ProzeB nicht verschont, doch 
liegen erst wenige Beobachtungen vor. LANDSBERGEN, SCHOB u. a. haben ~uf 
die Notwendigkeit solcher Untersuchungen hingewiesen. Ein nicht genugend 
geklarter Fall von SCHAFFER sei wenigstens erwahnt. PETER fand auBer Schwund 
der BETzschen Zellen weit verbreitete Ganglienzellerkrankungen, welche an 
die primare Reizung erinnern, denen aber eine Bedeutung fUr den ProzeB nicht 
zukommt, weil sie als akzidentelle aufzufassen sind; die gleichen Zellerkrankungen 
im ganzen Gehirn sah ich ebenfalls (in dem erwahnten Fall FRIEDREICHscher 
Ataxie Karoline Sch.). BIELSCHOWSKY, BOUMANN und SMITT (1934) beschrieben 
ALzHEIMERSche Fibrillenveranderungen und daneben ausgebreitete eigenartige 
Gliaformen (ausfuhrlicher S. 709). GERSTMANN, STRAUSSLER, SCHEINKER usw. 
sahen bei einem 31jahrigen Patienten zahlreiche plaqueahnliche Einlagerungen 
besonderer Art in GroB- und Kleinhirn, vgl. S. 709. 

Bei der mit Muskelatrophien amyotrophischen oder neuralen Charakters 
verbundenen spinocerebellaren Heredoataxie sind Ausfalle und Erkrankungen 
der Zellen in den Vorderhornern sowie Degenerationen der vorderen Wurzel 
ofter beschrieben worden. Die peripheren Nerven sind in den wenigen Fallen, 
in denen sie untersucht wurden, entweder einfach degeneriert, ihrer Markscheiden 
und Achsenzylinder beraubt, oder aber sie zeigen auBerdem Wucherungen der 
SCHWANNschen Zellen und des Bindegewebes, wie dies den neurotischen Formen 
entspricht (BAKER, BIELSCHOWSKY usw.). 

Schwieriger gestaltet sich die Beurteilung der Muskelatrophie selbst, ob 
sie namlich sekundar durch Untergang der Vorderhornzellen oder Atrophie 
der Nerven bedingt ist, oder eine primare Dystrophie der Muskelsubstanz 
darstellt - eine Unterscheidung, die wir nach SLAUCK jetzt am Muskel selbst 
vornehmen konnen. BIELSCHOWSKY hat in seinem erwahnten FaIle mit neuroti­
scher Muskelatrophie durch sorgfaltige Untersuchung der Muskeln sich trotz 
der Nervendegeneration zum Teil auch fur einen primar-myopathischen ProzeB 
aussprechen mussen, was nach seiner Ansicht nicht ausschlieBt, daB "an anderen 
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Stellen die Komponente der sekundaren Degeneration mehr in Erscheinung 
treten kann." 

SchlieBlich sei erwahnt, daB BROUWER uber eine klinisch als FRIEDREICHSche 
Ataxie verlaufene Krankheit bei 2 Schwestern berichtet hat, von denen bei 
der einen neben einer Degeneration der Hinterstrange und Pyramidenbahnen 
zahlreiche scharf begrenzte Entmarkungsherde nach Art der multiplen Sklerose 
gefunden wurden. Moglicherweise handelt es sich dabei nur urn eine Kom­
bination zweier Krankheiten wie bei MONDIN!. 

Uberblickt man die anatomischen Befunde, so sieht man im groBen ganzen 
eine recht gute Ubereinstimmung mit den klinischen Erscheinungen, die urn 
so deutlicher wird, je eingehender die Untersuchung vorgenommen wurde. 
Was wir sehen, ist lediglich ein Untergang der Markfasern und Achsenzylinder 
und schlieBlich der Zellelemente, soweit sie von dem ProzeB angegriffen werden. 
Die Anteile, die am entferntesten von ihrem trophischen Zentrum liegen, 
erkranken zuerst, so beginnt z. B. der Ausfall der Pyramidenbahnen im Lumbal­
teil. Auf diese Regel hat schon BING hingewiesen, und neuerdings hat ESTABLE 
daraus gefolgert, daB die Degeneration der spinocerebellaren Bahnen im Klein­
hirn beginnen muBte. Auch bei langer Dauer der Erkrankung gehen die Bahnen 
kaum in ihrer ganzen Lange zugrunde, auch findet man meist noch einzelne 
erhaltene Fasern, bei der Pyramidenbahn z. B. reicht der entmarkte Teil selten 
uber die Kreuzung hinaus und noch viel seltener sind auch die BETzschen 
Zellen erkrankt. Eine befriedigende Erklarung haben wir dafur nicht; alle 
geistreichen Hypothesen, weder die von einer Schwache des mittleren Keim­
blattes (RABINOWITSCH), noch die etwas realere von einem Fehler in der 
chemischen Zusammensetzung des Myelins (MARINESCO), konnen uns weiter­
helfen. Vielleicht handelt es sich, wie bei anderen heredodegenerativen Krank­
heiten, urn ein vorzeitiges lokales Altern (vgl. S. 714). 

Vererbung. 
Hinsichtlich des Erbmodus unterscheiden sich die beiden Formen; die 

FRlEDREICHsche Ataxie folgt im allgemeinen dem recessiven Erbgang, die 
cerebellare den Regeln der Dominanz. Die Geschlechter sind gleichmaBig 
beteiligt. 

Zwillmge smd emige Male beschrieben, doch zu selten, als daB sich irgendwelche Folge­
rungen aus ihrer Beobachtung ziehen liellen (CROUZON, HILLER, SHERMANN (= HESS), 
O'DONNELL und REED, MOLLARET). 

Die FRIEDREICHsche Ataxie kommt oft bei Geschwistern vor, wahrend die 
Eltern verschont bleiben, sie taucht aber bei Verwandten der Seitenlinien gelegent­
lich wieder auf. Vielfach handelt es sich urn Einzelfalle. In einem uberraschen­
den Prozentsatz sind die Eltern blutsverwandt. Nach HANHARTS umfangreichen 
Untersuchungen betrug die Haufigkeit der Verwandtenehen bei den Probanden­
eltern 55%, davon 16,7% Vetternehen ersten Grades (nach CURTIUS). Die 
Zahl der erkrankten zu den gesunden Geschwistern entspricht dem Verhaltnis 
3: 1. Alles dieses sind Charakteristika des recessiven Erbganges (Abb.6). 
Gleiches Erkrankungsalter bei den Geschwistern (Homochronie) ist sehr haufig, 
nach HANHART in 70% der Falle. Auch Anteposition ist viel beobachtet. Bei 
den vielen Einzelfallen, denen man begegnet, erhebt sich immer wieder die 
Frage, ob diese nicht auf eine selbstandige Mutation zuruckgefUhrt werden 
durfen; das hat letzthin W AHN an der Hand eines sehr grundlichen Stamm­
baumes zu klaren versucht. Bei einem Geschwisterpaar mit FRIEDREICHscher 
Ataxie hat er 334 Personen der Sippe erfaBt, zum Teil selbst untersucht 
und auBer den Probanden keine einzige ahnliche Erkrankung gefunden, in 
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einer zweiten, wenn auch weniger umfangreichen Familie war es ebenso. 
Daraus folgert er, daB "hier der Nachweis vorliege des Manifestwerdens einer 
FRIEREICHschen Ataxie als einer Mutation, d. h. als die Neuentstehung einer 
erblichen Krankheit, und zwar ... auch ohne andere neuropathologische Er­
klarungsmoglichkeiten" . 

Von jeher ist es aufgefallen, daB bei der hereditaren Ataxie eine groBe Zahl 
anderer Erkrankungen und Abartigkeiten in der Verwandtschaft gefunden 
werden, jedenfalIs mehr als dem Durchschnitt entspricht. In den groBen Sippen­
gruppen von FREY waren Psychosen, Epilepsie, angeborene Taubstummheit, 
Suicid, Morbus Basedow, multiple Sklerose, Alkoholismus vertreten und als 
somatische "Degenerationszeichen": infantiler Habitus, Deformitaten des 
Schadels, Astigmatismus, Irisveranderungen, Epikanthus, Deformitaten der 
Ohren, angeborene Kiemenspalten, angeborenes Vitium cordis, Zuriickbleiben 
der Entwicklung eines Armes, Verkiirzung einiger Finger, infantiler Uterus, 

Abb.6. FRIEDREICHSche Ataxie. Stammbaum von BERGMANN (gekiirzt nach SCHOB). 

Abnormitaten am Gebarapparat mit wiederholten Querlagen, angeborene In­
guinal- und Umbilicalhernien. Es besteht ein sehr auffalliger Mangel von Nach­
kommenschaft in der mannlichen Linie. "In der der ataktischen nachfolgenden, 
auf den Aussterbeetat gesetzten Generation kommen die schwersten degenerativen 
Prozesse und MiBgeburten, Mikrocephalie und Kleinwuchs zur Beobachtung. 
Die hereditare Ataxie ware also als unmittelbare V orstufe des Schlusses der 
Degeneration, also des Aussterbens zu betrachten." Ganz im Gegensatz dazu 
betont HANHART, daB er durchaus aIle neurotischen und psychotischen An­
zeichen bei den Verwandten seiner Probanden vermiBt hat, daB er im Gegenteil 
"oft iiberdurchschnittlich kriiftige und intelligente Menschen" in der Ver­
wandtschaft gefunden habe, und daB eine iiberraschend groBe Zahl von geno­
typisch kranken Heterocygoten in den Familien vorhanden waren, so daB 
an ein Aufhoren des Leidens gar nicht zu denken sei. Diese gegensatzlichen 
Ergebnisse der beiden Autoren veranschaulichen deutlich die Verschiedenheiten 
der von ihnen studierten Familien. 

1m Gegensatz zu dem recessiven Erbgang der FRIEDREICHSchen Form steht 
der dominante der cerebellaren Ataxie 1, den MARIE als wesentliches Kenn­
zeichen seiner Krankheitsgruppe herausgehoben hatte. An zahlreichen Stamm­
baumen (CLASSEN, RAYMOND, VORKASTNER, SCHOB, KALINOWSKY, DAVIDEN­
KOW-ZOLOTOWA usw.) ist dieser Erbmodus erwiesen worden. 

Als Beispiel diene hier eine Beobachtung von ScnOB fiber eine Spiitform der cerebellaren 
Ataxie (Abb. 7). In der Familie sind sonst keine anderen Krankheiten vorgekommen, auch 
keine Skoliose. - Proband (1) erkrankte im 40.-45. Lebenjahre an progressiv zunehmender 
cerebellarer Ataxie mit Erhaltung der Sehnenreflexe, Sprachstorungen, Abnahme der 

1 Wieweit eine von LAIGNEL-LAVASTINE und DEsOILLE mitgeteilte "Maladie familiale 
cerebello-spasmodique" (1928) mit ausgesprochen recessivem Erbgang diese Regel durch­
bricht, liiBt sich mangels Kenntnis der Arbeit nicht beurteilen. 
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geistigen Leistungsfahigkeit, Abducensparese mit Storung der Konvergenz und Divergenz, 
Parasthesien der oberen und unteren Extremitaten. - Beim Vater (2) begann das Leiden 
im 55. und 60. Jahr mit Gangstorungen und Abducensparese. - Bei allen iibrigen Familien­
mitgIiedern bestand nur Unsicherheit beim Gehen; sie erkrankten aIle im hoheren Alter 
von 50-60 Jahren. 

Noch mehr als bei den sog. FRIEDRElCH-Fallen kommt bei der cerebellaren 
Form eine Belastung mit nervosen Storungen verschiedenster Art vor, wie 
iiberhaupt bei dieser eine viel groBere Beteiligung des GroBhirns zu bemerken 
ist. In der Familie von DAVIDENKOW (vgl. S. 673) z. B. treten in 5 Gene­
rationen gehauft auf: Reizbarkeit und schwierige Charaktere, Selbstmorde 
(4mal), Oligophrenie (7mal), Migrane (5mal) und isoliert je ein Fall von Taub­
stummheit und Linkshandigkeit. Ais Sondereigentiimlichkeiten dieser Familie 
hebt er hervor: Ptosis, Dysphagie, Neigung zur Ausbildung leichter Erkran­
kungsformen, Uberspringen einer Generation. 

Abb. 7. Cerebellare Heredoataxie. Stammbaum von SCHOB. (Aus SCHOB: Eine Spatform der 
cerebellaren Heredoataxie. Mschr. f. Psychiatr. 65 (1927). 

Dieser Gegensatz im Vererbungsmodus der beiden Formen wird iiberbriickt 
durch eine Reihe von Familien, in denen die FRIEDRElCHsche Ataxie einen 
dominanten Erbgang zeigt. BRUGGENDIECK hat eine Familie beschrieben, in 
der zwar Nystagmus, HohlfuB und Skoliose nicht vorhanden war, in der aber 
"die hervorstechenden Erscheinungen der cerebellaren Heredoataxie: gesteigerte 
Reflexe, Augenmuskelsttirungen, Sttirungen der Intelligenz, Adiadochokinese 
und Asynergien, Sttirungen von seiten der Sphincteren" fehlten; die Erkrankung 
lieB sich in drei aufeinanderfolgenden Generationen nachweisen. Er beruft 
sich dabei u. a. auf die ahnlichen Stammbaume von SANGER-BROWN und RAY­
MOND. Neuerdings hat auch WARN dominante Vererbung bei FRIEDRElCHscher 
Ataxie beobachtet. Auch die Familie von TRIEBEL gilt als ein hierher gehoriges 
Beispiel, SCHOB halt aber die Diagnose der spinalen Heredoataxie fUr zweifel­
haft. In dieser Unsicherheit der Beurteilung offenbart sich wieder die Schwierig­
keit der klinischen Eingruppierung; auch DAVIDENKOW beruft sich wieder auf 
die Beobachtungen von KLIPPEL-DuRANTE, SANGER-BROWN u. a., von denen 
wir bereits wissen, daB sie nicht rein cerebellare Formen darstellen, sondern sehr 
ausgesprochene Strangerkrankungen besaBen. 

Die erwahnte Beobachtung von RAYMOND (mit LHERMITTE, 1909) bezieht sich auf einen 
30jahrigen Mann aus einer Familie, in welcher in drei Generationen hintereinander die 
gleiche Erkrankung vorkam. Es bestand eine Degeneration der Hinterstrange und Klein­
hirnseitenstrangbahnen einschlieBIich der CLARKEschen Saulen, sowie Ausfall der PURKINJE­
Zellen im Kleinhirn und Schadigung der Oliven. 

Ein weiteres, seltener erwahntes Beispiel betrifft die Beobachtung von STELZNER: 

Der Vater der Mutter hat 20 Jahre lang gezittert, ist ofters eingeknickt und starb an 
einem Riickenmarksleiden. Die Mutter hat im 30. Jahr nach einer Entbindung an Zittern, 
Wackeln des Kopfes, der Arme und Beine gelitten und starb im 54. Lebensjahr. Ihre 
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Tochter erkrankte nach der 3. Geburt mit Unsicherheit und Kopfzittern, die Ehe wurde 
wegen unheilbarer Krankheit geschieden; sie fiel oft hin, starke Ataxie, zuletzt Verwirrtheits­
zustand. Anatomisch: Degeneration der Hinterstrange und Kleinhirnseitenstrangbahnen 
nebst CLARKEsche Saulen, Pyramidenbahn intakt, Schadigung des Kleinhirns. 

Neuestens haben GERSTMANN, STRAUSSLER und SCHEINKER uber eine 31jahrige Patientin 
berichtet mit typischen Strangdegenerationen im Ruckenmark (und anderen Befunden, 
vgl. S. 709). Vater, GroB- und UrgroBvater der Kranken sowie einige wei~ere Verwandte 
hatten dasselbe Leiden. In den Fallen von MENZEL, KEILLER usw. (vgl. S. 716) war es 
nicht anders. 

Es zeigt sieh also, daB trotz versehiedenartigen Erbganges anatomiseh gleieh­
artige Veranderungen vorliegen: es gibt weder reine Strang-, noeh reine Cere­
bellarerkrankungen, und so wird man wieder zuruekgefiihrt auf den von MARIE 
geahnten Zusammenhang der beiden Krankheitsbilder, die nur versehiedene 

o gesund, rJ mannlich, Q weiblich, @ taubstumm, 
• neurotische Muskelatrophie, @ taubstumm mit neu­
rotischer Muskelatrophie, ED FRIEDREICHSche Ataxie. 

Abb. 8. FRIEDREICHsche Ataxie und neurotische 
Muskelatrophie. Stammbaum von BIEMOND. 

Aus BIEMOND: Dtsch. Z. Nervenbeilk. 104 (1928). 

Variationen desselben degenera­
tiven Prozesses sind, nur daB der 
Akzent jedesmal auf einem ande­
ren System liegt. Damit solI aber 
das zu klarende Problem nieht 
verwiseht werden, warum nam­
lieh ein so versehiedener Verer­
bungsmodus vorkommt. Es kann 
nur ge16st werden im Zusammen­
hang mit den allgemeinen Fragen 
der Heredodegeneration, in die 
wir sofort hineingefuhrt werden, 
wenn wir noeh das neurale und 
Muskelsyndrom in den Kreis der 
Betraehtung ziehen. BIEMOND, 

AUSTREGESILO, GALOTTI haben die enge Verwandtsehaft der FRIEDREICHSehen 
Ataxie mit der neurotisehen Muskelatrophie von CHARCOT-MARIE und der inter­
stitiellen progressiven Neuritis von DEJERINE-SOTTAS in hereditarer Beziehung 
betont, naehdem BING, WERTHEMANN usw. und letzthin namentlieh BIEL­
SCHOWSKY wertvolle anatomisehe Beitrage dazu geliefert haben, die sieh aueh 
naeh der Seite der Dystrophie erweitern. 

Wegen ihrer prinzipiellen Wiehtigkeit sind hier zwei Stammbaume von 
BIEMOND abgebildet. 

In der 1. Familie (Abb. 8) ist Taubstummheit, neurotische Muskelatrophie und FRIED­
REICHsche Ataxie vorhanden; die Taubstummheit vererbt sich nach BIEMOND unabhangig 
von den ubrigen Leiden. 

C: Neurotische Muskelatrophie. - Atrophie der Unterschenkel, Hohl- und KlumpfuB, 
Atrophie der Daumen-, Kleinfingerballen und Interossei. Nerven nicht verdickt. 

D: Neurotische Muskelatrophie. - 33 Jahre, taubstumm, sonst wie C. 
E: FRIEDREICHsche Krankheit. - 65 Jahre, HohlfuB, leichte Kyphoskoliose, seit 

30 Jahren unsicherer Gang, Sprache intakt, keine Muskelatrophien. Patellarreflexe ab­
geschwacht, Achillesreflexe fehlen, Babinski beiderseits, keine Ataxie der Arme. 

2. Familie (Abb.9). 
A: Neurotische Muskelatrophie. 
B: Neurotische Muskelatrophie - 65 Jahre. HohlfuB, Atrophie der Unterschenkel, 

Klauenhand. Patellarreflexe schwach, Achillesreflexe fehlen, Nerven nicht verdickt. 
C: Hypertrophische Neuritis (DEJERINE-SOTTAS) - 65 Jahre. HohlfuB, Klauenhand, 

Peronaalmuskeln atrophisch, Patellar- und Achillesreflexe fehlen, undeutliche Sprache. 
Keine cerebellaren Storungen. Hypasthesie der Finger und FuBe. AIle fiihlbaren Nerven, 
auBer denen des Gesichts, verdickt. 

D: FRIEDREICHsche Ataxie - 52 Jahre. HohlfuB, Gang etwas schwierig. Linksseitiger 
Exophthalmus. Keine Muskelatrophie, Nerven intakt. Sehnenreflexe vorhanden, Babinski 
positiv. Sprache nicht deutlich gestort. Romberg leicht positiv. Fingernasenversuch gut. 
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E: FRIEDREICHSche Ataxie - 49 Jahre. HohlfuB, lernte spat gehen. Linksseitiger 
Exophthalmus. Keine Muskelatrophie, Nerven intakt. Patellarreflexe schwach, Achilles· 
reflexe fehlen, Babinski positiv. Leichte Ataxie. 

F: FRIEDREICHsche Ataxie - 30 Jahre. HohlfuB, schwieriger Gang, Patellar· und 
Achillesreflexe fehlen, Babinski positiv. 

G: Neurotische Muskelatrophie - 23 Jahre. HohlfuB, keine Ataxie, leichte Atrophie 
der Unterschenkel, Hypasthesie und Hypalgesie der FiiBe. 

K: FRIEDREICHsche Ataxie - 10 Jahre. Unsicherer Gang, Patellar· und Achilles· 
reflexe fehlen, FiiBe leicht verandert. Keine Muskelatrophie. 

Es handelt sich also bei der 1. Familie um eine Mutter mit FRIEDREICHscher 
Krankheit, deren Vater an neurotischer Muskelatrophie gelitten hatte, mit zwei 
Kindern, deren eines an neurotischer Muskelatrophie 
und das andere an FRIEDREICHScher Ataxie erkrankt 
sind. In der 2. Familie leiden die Kinder des an neu· 
rotischer Muskelatrophie erkrankten Vaters (1) an neu­
rotischer Muskelatrophie (2), an hypertrophischer Neu· 
ritis und (3) und (4) an FRIEDREICHscher Ataxie. Das 
eine dieser FRIEDREICH·Kranken Kinder hat wieder ein 
Kind mit neurotischer Muskelatrophie und eins mit 
FRIEDREICHscher Ataxie, welches seinerseits ein Kind 
mit beginnendem Friedreich besitzt. Dieses Nebenein· 
ander wird noch in weiteren Stammbaumen belegt. 
BIEMOND erinnert an den Ausspruch STRUMPELLS, daB 
die hypertrophische Neuritis von DEJERINE·SOTTAS eine 
Zwischenform der neurotischen Muskelatrophie und der 
FRIEDREICHschen Krankheit darstelle. Er sucht diese 
erblichen Beziehungen durch ein dominantes und ein 
geschlechtsgebunden recessives Gen zu erklaren. Treffen 
beide Faktoren zusammen, so entsteht ein Individuum 
mit neurotischer Muskelatrophie. Wenn dieses sich 

BezeichnungwieinAbb.8. 
1;9 interstitielle progreso 

sive Neuritis. 
(DEJERlNE,SOTTAS) . 

Abb. 9. FRIEDm]ICHSche 
Ataxie und neurotische 
Muskelatrophie. Stamm' 
baum von BIEMOND. Aus 

BIEMOND: Dtsch. Z. 
Nervenheilk. 104. 

mit einem Gesunden kreuzt, so tritt in der folgenden Generation nur das 
dominante Gen in Erscheinung, erst in der 3. Generation konnen beide 
wieder kombiniert vorkommen. Wenn der dominante Faktor allein zur 
Wirkung kommt, namlich in der 2. Generation, verliert die neurotische 
Atrophie ihre Spezifitat, dann entsteht entweder ein normales Individuum oder 
ein solches mit neurotischer Muskelatrophie oder mit FRIEDREICHscher Ataxie 
oder Zwischentypen. So solI aus der unvollkommen vererbten neurotischen 
Muskelatrophie die FRIEDREICHsche Krankheit hervorgehen. BIELSCHOWSKY, 
dem diese Darstellung folgt, lehnt eine solche Herleitung ab und gibt der Lehre 
von TIMOFEEFF.REssOVSKY von der Expressivitat und Penetranz der Gene 
den Vorzug; er erinnert an die Vorstellung von DAVIDENKOW, daB "neben 
exogenen Faktoren auch die komplizierte Wechselwirkung zwischen der ge· 
sam ten iibrigen Erbmasse und dem genotypischen Faktor fiir die Bildung der 
Varianten innerhalb einer Familie verantwortlich sein konnen". Wenn man 
die Krankheitsformen mit den eng verbundenen Ringen einer Kette vergleicht, 
kann man "in grobschematischer Form als Kettenglieder die cerebellare Atro· 
phie, die FRIEDREICHSche Tabes, die hypertrophische Neuritis und die Myopathie 
bezeichnen, wobei es nicht ausgeschlossen ist, daB sich auch das GroBhirn mit 
besonderen Gebieten ... anreihen kann. Aber die Zahl dieser Glieder, von 
denen die ,Expressivitat' der jeweiligen Krankheitsbilder abhangt, und ihre 
GroBe - oder besser noch: ihr Gewicht - schwanken von Sippe zu Sippe, 
ja sogar bei den einzelnen Kranken in derselben Familie. Mit anderen Worten: 
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auch die Penetranz des einzelnen pathologischen Merkmals variiert in hohem 
Grade." Diese Vorstellung weicht von der JENDRASSIKS, wonach aIle nervosen 
Degenerationen ineinander iibergehen, in einem Punkte ab: "es handelt sich 
nicht um Ubergiinge, bei dem ein Kranker bald aus diesem, bald aus jenem fUr 
nosologisch begrenzt gehaltenen Krankheitsbilde einige Symptome iibernimmt, 
sondern entweder urn Konstellationen differenter Gene oder besser urn diffe­
rente Auswirkungen eines pleotropen Gens, bei dem bald aIle Komponenten, 
bald nur wenige oder auch nur eine einzige im Phiinotypus zum Merkmal der 
Krankheit werden" (BIELSCHOWSKY). 

Ob nur ein oder mehrere Gene wirksam sind, liiBt sich auf Grund der Beob­
achtungen am Menschen nicht feststeIlen, es gibt aber die gleichen spinocere­
bellaren Degenerationen bei Tieren (BOUWER, MOLLARET-RoBIN-BERTRAND usw.), 
so daB hier Aussicht vorhanden ist, durch das Experiment Aufkliirung zu 
erlangen. 

Differentialdiagnose. 
Die multiple Sklerose, welche in gleicher Weise wie die FRIEDREICHsche 

Krankheit ataktische mit spastischen Erscheinungen verbindet, kann mitunter 
schwer abzugrenzen sein. Die Bauchdeckenreflexe, welche bei der multiplen 
Sklerose friih zu schwinden pflegen, fehlen auch bei der hereditiiren Ataxie 
in einem Teil der Fiille. Es gibt iiberhaupt kein einzelnes Symptom, das ohne 
weiteres eine Unterscheidung gestattet, sondern nur der Verlauf und das sorg­
fiiltige Abwiigen der Erscheinungen gegeneinander konnen zur Diagnose fUhren; 
allgemeine Regeln lassen sich bei der auBerordentlichen Variabilitiit der beiden 
Krankheiten nicht aufstellen. Die multiple Sklerose pflegt sich selten so allmiih­
lich zu entwickeln wie die hereditiire Ataxie, sie beginnt meist akut und verliiuft 
mehr in Schiiben. Mit der FRIEDREICHschen Krankheit hat sie wieder gemein­
sam, daB sie auch nach akuten Infektionskrankheiten einsetzen oder sich ver­
schlechtern kann. In fortgeschritteneren Stadien ist die temp orale Abblassung 
der Papillen fiir die Diagnose der multiplen Sklerose gegeniiber der FRIEDREICH­
schen Krankheit wertvoll. 1m Kindesalter ist im Zweifelsfalle eher an die 
hereditiire Ataxie zu denken, da die multiple Sklerose da relativ selten vor­
kommt. 

GroBe Schwierigkeiten kann die juvenile amaurotische Idiotie bereiten, 
welche das Krankheitsbild besonders der cerebellaren Formen der hereditiiren 
Ataxie tiiuschend nachahmen kann. Retinitis pigmentosa und Sehnerven­
atrophie kommen bei beiden Krankheiten vor, ebenso auch Schwerhorigkeit 
oder Taubheit. Selbst der Verlauf ist sehr iihnlich, und wenn auch epileptische 
Anfiille eher fUr eine amaurotische Idiotie sprechen, sind sie doch schlieBlich 
auch bei der FRIEDREICHschen Krankheit nicht ausgeschlossen, besonders wenn 
ein geistiger Riickgang daInit verbunden ist. 1m allgemeinen wird es ja auf 
eine genaue Differentialdiagnose nicht immer ankommen, da die Prognose bei 
beiden Krankheiten die gleiche ist und eine Therapie nicht in Frage kommt. 
1m iibrigen konnte eine Probepunktion des Gehirns bei einem positiven Zell­
befund die Diagnose der amaurotischen Idiotie sicherstellen, wiihrend ein nega­
tiver Ausfall nicht entscheidet. 1m wesentlichen sind es die kindlichen Fiille, 
bei denen im Interesse der Prognose an der Kliirung gelegen ist. Auch hier 
kommt es auf den Verlauf an. Hat sich das Kind normal entwickelt, hat es 
zur Zeit gehen und sprechen gelernt, und erkrankt dann an den typischen 
Gang-, Schreib- und Sprachstorungen, so ist bei AusschluB anderer akuter 
Erkrankungen immer an hereditiire Ataxie zu denken. Hat es aber schwer 
und unvollkommen sprechen gelernt und erst spiit gehen, dann ist auch die 
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"kongenitale cerebellare Ataxie" in Erwagung zu ziehen (vgl. S.698), welche 
eine relativ gute Prognose haben kann, wenn diese nicht durch eine starkere 
begleitende Imbezillitat getriibt wird. Aber auch aus solchen Anfangen kann 
sich noch ein Friedreich entwickeln. 

Hinsichtlich der luischen Erkrankungen vgl. S.675. 
Gegeniiber den kindlichen Tumoren des Kleinhirns, die ein ahnliches Bild 

vortauschen konnen, kann Encephalographie und Probepunktion die Diagnose 
klaren. 

Therapie. 
Die Therapie kann lediglich symptomatisch sein. Die Gehfahigkeit kann 

durch Tenotomie, durch orthopadische Schuhe u. dgl. wenigstens fiir eine Zeit­
lang gebessert werden. Auch von einer Ubungsbehandlung der Ataxie hat 
man voriibergehende Erfolge gesehen. Wesentlicher ist, daB jetzt auf gesetz­
lichem Wege die Ausmerzung der hereditaren Krankheit durch Sterilisation 
der erkrankten Personen moglich ist. In der zweiten Auflage (1936) des Kommen­
tars zum Gesetz zur Verhiitung erbkranken Nachwuchses ist die FRIEDREICHsche 
Krankheit unter die schweren korperlichen MiBbildungen aufgenommen. Nicht 
erfaBt werden damit die gesunden mutmaBlichen Erbtrager, aber da ist durch 
die gesetzliche Eheberatung eine Moglichkeit gegeben, verstandig denkende 
Angehorige solcher Kranken von der Fortpflanzung abzuhalten. 
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Die Kleinhirnatrophien. 

Von J. HALLERVORDEN-Potsdam. 

Mit 12 Abbildungen. 

Atrophien des Kleinhirns kommen isoliert oder als Teilerscheinungen 
allgemeiner Hirnerkrankungen vor, sie konnen auf exogene Schiidigungen 
zuriickgehen oder heredofamiliiir bedingt sein, sie konnen primiir auftreten oder 
durch GroBhirndefekte sekundiir hervorgerufen werden. Sie konnen angeboren 
oder erworben sein, stationiir bleiben oder progressiv verlaufen, die klinischen 
Erscheinungen konnen fast ganz zuriicktreten, wie z. B. bei den sog. Agenesien, 
oder das Bild vollkommen beherrschen, wie es bei den Heredogenerationen der 
Fall ist. 

Die Symptomatologie der Kleinatrophien ist relativ einfOrmig und gestattet 
keine feineren Lokalisationen vorzunehmen: Sobald die einheitliche Funktion 
des Organs an irgendeiner Stelle unterbrochen wird, tritt der ganze cerebellare 
Symptomenkomplex in Erscheinung; nur im Verlauf, in dem Vorwiegen einzelner 
Erscheinungen und im Zuriicktreten anderer, sind Variationen des Krankheits­
bildes gegeben, die vielleicht einmal eine genauere Diagnose ermoglichen, wenn 
wir groBere Untersuchungsreihen dieser im ganzen recht seltenen Krankheiten 
iibersehen werden. Wichtige diagnostische Hilfsmittel sind aber Begleit­
symptome, die durch die Miterkrankung anderer Hirnteile hervorgerufen werden. 
Ihre Kenntnis verdanken wir sorgfiiltigen pathologisch-anatomischen Unter­
suchungen, die sich nicht bloB mit Markscheidenpriiparaten von Kleinhirn und 
Hirnstamm begniigen, sondern aIle modernen histologischen Methoden ver­
wenden und das ganze Gehirn in den Kreis der Untersuchung einbeziehen. 
Natiirlich hat auch diese Methode wie jede ihre Grenzen. Zwar sind wir in 
mancher Hinsicht tiefer in das Wesen der Veranderungen eingedrungen und 
konnen jetzt auch manche Krankheitsgruppen besser unterscheiden, aber wir 
konnen doch bestenfalls nur die formale Pathogenese aus den Priiparaten 
erschlieBen und erfahren fast nichts iiber die Atiologie, denn wir sehen immer 
nur bestimmte Reaktionsweisen, die sich bei den verschiedensten Schiidlichkeiten 
wiederholen, wie das in der Natur des Protoplasmas begriindet ist. Wir konnen 
darum auch nicht die heredodegenerativen Krankheiten von den exogen 
bedingten anatom.isch unterscheiden: Weder erlaubt das histologische Bild eine 
solche Abgrenzung, noch ist die Art der Ausbreitung maBgebend, denn eine 
systematische Atrophie, die zwar bei der Heredogeneration die Regel ist, kommt 
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auch aus rein exogener Ursache vor. Das ist klinisch schlieBlich auch nicht 
anders, denn wir erleben es ja oft, daB ein Einzelfall, den wir fur exogen bedingt 
halten, bei genauerer Nachforschung sich spater als erblich erweist. 1m ubrigen 
ist ja auch da keine scharfe Trennung moglich, weil immer Anlage und Umwelt 
zusammenwirken, und wir viel richtiger fragen mussen: Wieviel ist' in dem 
einzelnen FaIle anlagebedingt und wieviel auf auBere Ursachen zuruckzufuhren ? 

Angesichts dieser Tatsachen versagen aIle Einteilungsprinzipien nach rein 
atiologischen, klinischen oder pathologisch-anatomischen Gesichtspunkten. Es 
bleibt also nur ein KompromiB ubrig. Da empfiehlt es sich aus praktischen 
Grunden, die angeborenen Kleinhirnatrophien gesondert zu behandeln, wie dies 
schon KLARFELD getan hat. Bei den ubrigen Kleinhirnatrophien handelt es sich 
im wesentlichen um primare; die sekundaren infolge von GroBhimdefekten 
besitzen mehr theoretisches Interesse und sollen mangels praktischer Bedeutung 
nur anhangsweise erwahnt werden. Den primaren, "genuinen" Kleinhim­
atrophien liegt ein abiotrophischer ProzeB zugrunde von symmetrischer Aus­
breitung, der in seiner Verteilung auf einzelne Abschnitte eine gewisse Gesetz­
maBigkeit erkennen laBt und "fur den exogene Ursachen oder morphologisch 
faBbare pathogenetische Faktoren nicht vorhanden sind" (SCHERER). Zu ihnen 
gehoren auch die Heredodegenerationen. Als naturliche Untergruppen ergeben 
sich die Rindenatrophien, die Markerkrankungen (SCHERER) und die Kem­
degenerationen. 

Die angeborenen Kleinhirnatrophien. 
Das Wort angeboren ist hier nur als Kennzeichen eines Zeitpunktes zu 

verstehen, denn sie treten um die Zeit der Geburt in Erscheinung und mach en 
sich in der ersten Entwicklung bemerkbar. Daher sind sie relativ leicht zu 
erkennen und klinisch gut abzugrenzen. 

Als "kongenitale cerebellare Ataxie" hat BATTEN Krankheitsfalle be­
beschrieben, die durch eine verspatete Entwicklung der Kleinhirnfunktion 
charakterisiert sind. Es dauert lange, bis die Kinder es lemen, sich aufzurichten, 
zu sitzen, zu stehen, zu gehen und zu sprechen. Als erstes Symptom zeigt sich 
in den ersten Lebensmonaten ein Zittern der Arme und Hande bei Bewegungen, 
ein Wackeln von Rumpf und Kopf beim Aufsetzen; manchmal ist auch ein 
geringer Nystagmus vorhanden. Wenn sie stehen lernen, sind sie unsicher, 
schwanken hin und her, und beim Gehen werden die Beine ataktisch ge­
schleudert. Lemen die Kinder endlich sprechen, so ist die Sprache leise und 
monoton, die Worte werden stoBweise vorgebracht. Die Bewegungen sind 
verlangsamt, auch das Essen macht mitunter Schwierigkeiten, namentlich das 
Schlucken fester Speisen. Die Muskulatur ist gut entwickelt. Der Zustand 
bessert sich mit der Zeit und in gunstig gelegenen Fallen kann, wenn auch 
verspatet, ein vollkommener Ausgleich eintreten. In den reinen Fallen fehlen 
spastische Symptome, Pyramidenzeichen, Sensibilitatsausfalle u. dgl., mitunter 
besteht ein leichter Schwachsinn. 

Solche Beobachtungen sind von BUZZARD, THOMSEN, NONNE, ZYLBERLAST, 
VOISIN-LEPINAY, OPPENHEIM, FICKLER, JELGERSMA, GRIFFITH, PETERSEN usw. 
und besonders von CASSIRER be8{)hrieben worden. 

Ein gunstiger Ausgang ist aber selten~ Gewohnlich bleibt zeitlebens eine 
Ungeschicklichkeit in allen Hantierungen, in Gang und Sprache zuruck. Noch 
haufiger aber sind diese Restsymptome mit Schwachsinn aller Grade bis zur 
Idiotie verbunden. Man begegnet in Irren- und Idiotenanstalten nicht selten 
solchen Imbezillen, welche sich durch besondere Tapsigkeit auszeichnen oder 
auch deutlichere cerebellare Ausfallserscheinungen aufweisen, welche immer 
konstant bleiben. GOLDSTEIN und REICHMANN haben ein 17jahriges schwach-
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sinniges Madchen mit unsicherem Gang, Ataxie, Wackeln, Nystagmus und 
langsamer, abgehackter Sprache ohne andere Ausfalle beschrieben; die Storungen 
bestanden seit der Geburt unverandert. Die Rontgenaufnahme des Schadels 
zeigte "eine Verkleinerung der hinteren Schadelgrube und Knochenverdickung 
des Schadels in der Hinterhauptsgegend, sowie Schatten am Boden der hinteren 
Schadelgrube, die auf eine Knochenwucherung in das Innere des Schadels 
hinwiesen." Das gleiche Symptomenbild schildert BEYERMANN in einer sorg­
faltigen Arbeit bei 8 Schwachsinnigen; einige Male fand sich dabei der BABINSKI­
sche Reflex. Auch er beschreibt die Verkleinerung der hinteren Schadelgrube 
auf Grund von Rontgenaufnahmen. Bei einer seiner Patienten bestand eine 
Opticusatrophie, was nicht zu diesem Krankheitsbilde gehort und mehr fiir eine 
Heredodegeneration spricht. Es ist bemerkenswert, daB unter seinen Kranken 
drei Geschwister aus einer und weitere zwei aus einer anderen Familie sich finden, 
in deren weiterem Umkreis ahnliche Leiden nicht vorgekommen sind. Wegen 
der schweren Intelligenzstorung, die im Gegensatz zu den geistig gesunden 
Kindern von BATTEN steht, will er eine besondere Krankheitsform abgrenzen: 
die Imbecillitas cerebello-atactica. Damit ist aber wenig gewonnen, denn es 
handelt sich urn atiologisch ganz verschiedene Erkrankungen, die nur die gleiche 
Symptomatologie gemeinsam haben. . 

Entwicklungshemmungen aller Art, die das Kleinhirn im friihen Embryonal­
leben betreffen, konnen zu Verlust einer oder beider Hemispharen oder des 
Wurms fiihren. Diese sog. Aplasien oder Agenesien sind fast immer durch 
pathologische Prozesse hervorgerufen, die durch toxische, entziindliche oder 
vasculare Einfliisse die Entwicklung gestort haben (PREISW). Manche von 
diesen Beobachtungen zeigen eine betrachtliche Ahnlichkeit mit den syste­
matischen Erkrankungen des spateren Lebens (SCHERER), was entwicklungs­
geschichtlich bedingt ist. Dabei konnen gelegentlich andere Teile vikariierend 
eintreten und sogar hypertrophieren (ANTON), jedenfalls findet ein weitgehender 
Ausgleich der Funktion statt. Deshalb kommt es klinisch meist nur zu geringen 
oder gar keinen Ausfallserscheinungen. Diese Beobachtungen sind aber Raritaten 
von vorwiegend systematisch-anatomischem Interesse und konnen hier iiber­
gangen werden. Naheres findet man bei MINGAZZINI, BRUN usw. 

Die Kleinhirnatrophie kann Teilerscheinung einer "cerebralen Kinderlahmung" 
sein, was klinisch in Pyramidenzeichen, Spasmen, Schwachsinn hoheren Grades 
zum Ausdruck kommt. Sie ist wohl meist Folge vollstandiger oder unvoll­
standiger Erweichung und auf vasale Einfliisse zuriickzufiihren; ob diese nun 
durch funktionelle Storungen des Blutumlaufes (Geburtstrauma) oder durch 
embolische Prozesse, Meningitiden u. dgl. hervorgerufen werden, ist fUr das 
Ergebnis: Die Atrophie und den Ausfall der Funktion, nicht wesentlich. Auch 
Lues und toxische Prozesse konnen dabei eine wichtige Rolle spielen. Tatsachlich 
ist das Kleinhirn bei der cerebralen Kinderlahmung auffallend selten ernsthaft 
geschadigt; ausgedehnte Gewebseinschmelzungen, Porencephalien u. dgl., wie 
sie im GroBhirn so oft vorkommen, sind im Cerebellum kaum zu finden, allenfalls 
einmal kleine Narben, die funktionell bedeutungslos sind. Bei den angeborenen 
Kleinhirnerkrankungen, die auch unter einem groBen Material von tiefstehenden 
Schwachsinnigen und Idioten nur recht vereinzelt vorkommen, handelt es sich 
gewohnlich nicht urn herdformige Ausfalle und Narbenbildungen, sondern urn 
diffuse totale oder partielle Atrophien, die nicht scharf abgegrenzt sind, und 
allmahlich in das gesunde Gewebe iibergehen. Die Verteilung dieser Atrophien 
ist unregelmaBig, kann aber auch eine mehr systematische Ausbreitung zeigen, 
wobei oft neocerebellare Teile starker ergriffen sind, als palaocerebellare. 

Fast immer ist das Organ im ganzen geschrumpft. Die Degeneration betrifft 
gewohnlich die Rinde und beteiligt das Mark nur sekundar. 1m Prinzip findet 
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man die gleichen Veranderungen wie beim Erwachsenen, die spater beschrieben 
werden sollen, doch ist der ProzeJ3 bei den angeborenen Atrophien oft ungleich 
weiter vorgeschritten. SCHERER untersuchte die Kleinhirnatrophien von drei 
idiotischen Kindern, die im 1.-2. Lebensjahre starben und am GroJ3hirn nichts 
Besonderes geboten hatten. Er will "totale Rindenatrophien" mit Untergang 
samtlicher Zell- und Faserelemente und Gliaersatzwucherung unterscheiden von 
solchen, in denen eine mehr "systematische Erkrankung" im Sinne der von 
BIELSCHOWSKY aufgestellten Typen noch zu erkennen ist; doch wird damit, 
wie er selbst zugibt, nur ein zeitlicher Unterschied zum Ausdruck gebracht, 
denn der ProzeJ3 wiirde schliel3lich zur totalen Atrophie gefiihrt haben, wenn 
der Tod ihn nicht unterbrochen hatte. Mit dieser Abgrenzung ist also nicht viel 

Abb. 1. Totale Rindenatrophie (Fall 2). ZeII­
far bung nach NISSL. Vergr. 2 x. VoIJiger Schwund 
der PURKINJE-Zellen und Kornerschicht (bis auf 
ganz diirftige Reste). 1m Gegensatz dazu guter 

Erhaltungszustand d er Zellen in der Briicke. 

gewonnen. Wie weit diese Atrophien 
durch vasculare oder toxische Ur­
sachen bedingt sind, laJ3t sich nicht 
mit Sicherheit entscheiden. Zwei 
eigene Beobachtungen sollen eine 
Vorstellung von dies en Krankheits­
bildern vermitteln: 

1. H. Sch., 6 Jahre. Eltern angeblich 
gesund, noch 1 Geschwister und 1 Fehl· 
geburt. Das Kind ist normal geboren, wog 
01/ 2 Pfd. Vom6.-l1.MonatOfterKrampfe 
bis zu 6 Anfallen taglich. - 1m 4. Lebens­
jahre: unterentwickelt, maBige Skoliose. 
Sitzt unsicher, steht nicht allein, muB 
gefiittert werden, spricht nicht, faBt alles 
an, ruhig. Patellarreflexe vorhanden, 
leichte Spasmen der Beine. Dieser Zu­
stand blieb der gleiche bis zum Tode. An­
falle wurden nicht mehr beobachtet. 
Keine Anzeichen von Lues. 

Hirngewicht 670 g, davon Kleinhirn 
mit Hirnstamm 85 g, GroBhirn von nor­
maIer Konfiguration; in der Rinde aus­
gedehnte diffuse Nervenzellausfalle und 
Zellerkrankungen, Stammganglien usw. 
o. B. Kleinhirn im ganzen geschrumpft, 
Rinde weitgehend verodet, mit fast vol-
ligem Verlust der PURKINJE -Zellen, der 

Korner, Verschmalerung der Molekularschicht, Schwund der Korbe und Glia:~ucherung; 
nur einige Lappchen etwas besser erhalten in unregelmaBiger Verteilung, der Ubergang in 
die erkrankten Gebiete vollzieht sich allmahlich (Abb.l). Keine Bevorzugung palao­
oder neocerebellarer Anteile. VlieB des Nucleus dentatus gelichtet, die Zellen erhalten; 
Marksubstanz reduziert, aber gut markhaltig. Briicke intakt, Degeneration der Oliven. 

2. K. M., 5 Jahre. Mit 3 Jahren: elendes, zuriickgebliebenes Kind. Wassermann 
negativ. Kann sich nicht aufsetzen, spricht nicht, "fallt schlaff in sich zusammen, wenn 
man ihn aufnimmt." Nach ein Jahr gebessert: kann am Bettgitter stehen, mit Unterstiitzung 
sitzen, aber nicht gehen. Keine Spasmen. Tod an Pneumonie. 

Hirngewicht 900 g, davon Kleinhirn mit Hirnstamm 52 g. - GroBhirn normal gebildet: 
Einzelne entziindliche Infiltrate, laminare Zellausfalle besonders in der 3. Schicht, und 
zwar mehr in den Windungstalern. Kleinhirn: Fast totale Atrophie der Rinde, wie vorher, 
mit gut erhaltenem Nucleus dentatus, Marklager und Briicke; Degeneration der Oliven. 

Es handelt sich also hier urn fast totale Kleinhirnatrophien mit nur wenigen, 
etwas besser erhaltenen, aber auch schon ernsthaft geschadigten Bezirken in 
ungleichma13iger willkiirlicher Verteilung, wodurch sie sich von der mehr gleich­
ma13igen und zusammenhangenden Ausbreitung der Atrophien beim Erwachsenen 
unterscheiden. Gerade dieses legt den Gedanken einer gefaJ3abhangigen Be­
dingtheit der urspriinglichen Schadigung bei den Kindern nahe. 
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Es ist wohl moglich, daB in den Fallen von BATTEN usw. ahnliche, aber 
weit leichtere Erkrankungen zugrunde liegen, bei denen der ProzeB zeitig zum 
Stillstand kommt und die wesentlichsten Teile des Kleinhirns erhalten bleiben 
so daB sich die Funktion wieder herstellt. "Man muB aber auch mit der Moglich~ 
keit einer nur verzogerten Entwicklung der cerebellaren Bahnen und Zentren 
rechnen" (CASSIRER). 

Es bleibt aber doch sehr bemerkenswert, daB nach der Angabe von CASSIRER 
in 5 von seinen 6 Fallen die Eltern Geschwisterkinder waren, in FICKLERS 
Beobachtung Onkel und Nichte, und daB bei BEYERMANN die Familiaritat 
eine bedeutende Rolle spielte; in einem Fane von J ELGERSMA zeigten altere 
Briider MiJ3bildungen. Die Haufung dieser Daten spricht dafUr, daB die ange­
borenen Kleinhirnatrophien oft endogen bedingt sein konnen. Mitunter finden 
sich auch anatomische Zei­
chen einer Anlagestorung 
(VON SANTHA, SCHERER, 
ZULCH usw.). 

Dem klinischen Bilde der 
"kongenitalen cere bellaren 
Ataxie" recht ahnlich ist der 
"atonisch-astatische Sympto­
menkomplex der infantilen 
Cerebrallahmung" von FOER­
STER, bei welchem ebenfalls 
eine Besserung moglich ist. 
"Das hervorstechendste Sym­

Abb. 2. Atonisch-astatischer ~ymptomenkomplex. (Nacb 
einer Abbildung von FREIBERG.) 

ptom in seinen Fallen ist eine ausgesprochene Muskelschlaffheit, hervor­
gehend aus einer erhohten passiven Beweglichkeit, aus dem Mangel jeg­
licher unwillkiirlicher Gegenspannung der Muskeln bei passiver Dehnung; 
es besteht eine absolute Unfahigkeit zu statischen Muskelleistungen (Mangel 
jeglicher Haltung des Rumpfes, des Kopfes, Astasie, Abasie). Die Sehnen­
reflexe sind intakt. Die Zugehorigkeit zur Cerebrallahmung zeigt sich in 
Intelligenzschwache, Sprachstorung, epileptischen Anfallen, gelegentlichem Auf­
treten des BABINsKIschen Phanomens. Als Grundlage fand FOERSTER in zwei 
zur Sektion gekommenen, nicht ganz reinen Fallen lob are Sklerose beider 
Stirnlappen, die auf die Zentralwindungen iibergriff, wahrend das Kleinhirn 
ganz intakt war." (Abb. 2.) CASSIRER, dem diese kurze Schilderung ent­
nommen ist, meint dazu, daB die Atonie bei cerebellaren Fallen fehle und 
die Geh- und Stehunfahigkeit dabei einen ganz anderen Charakter aufweise, 
als bei den FOERSTERschen Kranken. Neuerdings hat FREIBERG iiber 5 FaIle 
dieser Art berichtet, von denen 3 Geschwister betrafen. Bei allen war das 
Leiden angeboren, bei einem blieb es stationar, einer lernte sitzen und sich 
aufrichten, drei brachten es durch Ubung bis zum Stehen und Gehen, wenn 
sie auch dazu noch Hilfe brauchten; aIle waren schwachsinnig. Als Beispiel 
sei die Krankengeschichte des altesten und am weitesten gebesserten der 
Geschwister kurz wiedergegeben: 

Rudolf, 10 Jahre. Ohne Hilfe geboren, hat sich nicht normal entwickelt und konnte 
seine Nahrung nicht recht zu sich nehmen. Mit einem halben Jahre Krampfe, manchmal 
vierwochentlich, dann erst wieder nach einem halben Jahr; 2 Jahre lang anfallsfrei, mit 
6 Jahren nochmals ein Anfall nachts. Bis zum 3. Lebensjahr konnte er nicht sit zen und 
stehen. Mit 7 Jahren begann er ohne Hilfe zu sitzen und zu stehen, wenn er sich hielt; beim 
Gehen rutschen ihm aber die Beine unter dem Leib weg. In diesem Alter untersucht: Stark 
zuriickgebliebenes Kind, Strabismus convergens, Nystagmus beim Blick nach rechts; 
Pupillen o. B. Patellarreflexe zeitweise auslosbar, Babinski beiderseits positiv. Hoch­
gradige Hypotonie der Extremitaten: die FiiBe konnen passiv hinter dem Kopf zusammen­
gebracht werden. Aktive Beweglichkeit vorhanden, starke Unsicherheit der Zielbewegungen, 
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von statischen Leistungen ist nur sitzen ohne Hilfe moglich. Beim Stehen muB er sich fest· 
halten, bei Gilh- und Kriechversuchen bricht er sofort haltlos zusammen. .An Zehen und 
Handen zeitweilig choreiforme Bewegungen. Hochgradiger Schwachsinn, kann nur wenige 
Worte deutlich sprechen, sonst unverstiindlich. Einfache Auftrage fiihrt er aus. Er halt 
sich sauber. - Eine Nachuntersuchung im 10. Lebensjahr zeigt, daB er jetzt einige Schritte 
frei gehen kann, an der Hand der Eltern sogar durch die ganze Stadt; geistig etwas weiter 
entwickelt, spricht aber noch gebrochen. Korperlich zUrUckgeblieben, choreiforme Finger­
bewegungen, grobe Ataxie, Hypotonie und Reflexe wie friiher. Erhebliche Besserung der 
statischen FuDktionen: kann breitbeinig ohne Unterstiitzung, wenn auch mit Schwanken. 
stehen, einige Schritte frei gehen, jedoch mit starker cerebellarer Ataxie des Rumpfes und 
der Beine. 

Bei einem der Kinder zeigte das Encephalogramm eine diffuse Atrophie des 
GroBhirns, Erweiterung der Vorderhorner der Ventrikel und eine besonders 
starke Luftansammlung uber Stirnhirn und Zentralwindungen, so daB auch 
da vielleicht eine Stirnhirnerkrankung vorliegt. Weitere Untersuchungen 
mussen lehren, ob nicht doch das Kleinhirn bei diesem Symptomenkomplex 
beteiligt ist. 

Die angeborenen Kleinhirnatrophien sind klinisch von den im friihkindlichen 
Alter auftretenden Kleinhirnstorungen bei Encephalitiden, Meningitiden usw. 
leicht abzugrenzen. Die infantile amaurotische Idiotie mit cerebellaren Er­
scheinungen kam durch andere charakteristische Symptome und die Ver­
anderungen im Augenhintergrund ohne weiteres ausgeschlossen werden. Sehr 
viel schwieriger laBt sich die FRIEDREICHsche Ataxie von den angeborenen 
Kleinhirnatrophien unterscheiden. "Man muB daran denken, daB die FRIED­
REICHsche Ataxie sich gelegentlich sehr fruh entwickeln kann, daB die Sehnen­
phanomene vorhanden sein, Babinski fehIen kann. Hierher waren FaIle zu 
rechnen, die als angeborene familiare Kleinataxie beschrieben wurden" (CAS­
SIRER). Die Verkleinerung der hinteren Schadelgrube ist ebenfalls bei der 
FRIEDREICHSchen Krankheit beobachtet worden. Die Diagnose der ange­
borenen Kleinhirnatrophien kann sich also nur auf den stationaren Charakter 
der Erkrankung stutzen, sie wird aber durch den Ruckgang der Erschei­
nungen gesichert. 

Bei den Fallen mit erhaltener Intelligenz sind die Aussichten auf Wieder­
herstellung recht gut, besonders wenn eine konsequente Ubungsbehandlung der 
Ataxie durchgefuhrt wird. Ein erheblicher Schwachsinn trubt die Prognose in 
sozialer Hinsicht. Die Kranken sind dann am besten in der Anstalt unter­
gebracht. 

Die Rindenatrophien. 
Die Rindenatrophien sind gekennzeichnet durch den primaren Untergang der 

PURKINJE-Zellen mit ihren Axonen und einer Verschmalerung der Molekular­
schicht, ebenso Ieidet die K6rnerschicht, wenn auch nicht in dem gleichen 
Umfange (Abb. 3). Die Kletterfasern, welche !nit ihren Endigungen die 
PuRKINJE-Zellen korbartig umflechten, bleiben dabei erhalten und so entsteht 
im Silberpraparat das charakteristische Bild der "leeren Korbe" (Abb. 4). 
Die Achsenzylinder der PURKINJE-Zellen endigen an den Ganglienzellen des 
Nucleus dentatus und bilden das VlieB desselben; dieses pflegt dann eine 
leichte Entmarkung und entsprechende Gliafaserwucherung aufzuweisen, wah­
rend die Zellen des Kerns selbst unversehrt bleiben, und sein Hilus tadellose 
Markfasern besitzt (Abb.5). Das Marklager des Kleinhirns selbst zeigt kaum 
eine Lichtung, weil es sich in uberwiegendem MaBe aus den der Rinde zu­
stromenden Fasern zusammensetzt und der Mangel der weniger zahlreichen 
PURKINJE-Fasern demgegeniiber nicht ins Auge fallt. 

Den Untergang der PuRKINJE-Zellen und ihrer Achsenzylinder bezeichnete 
BIELSCHOWSKY als den "cerebello-fugalen" im Gegensatz zu dem "cerebello-
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petalen" Degenerationstypusl, welcher z. B. bei der amaurotischen Idiotie 
vorkommt. Bei diesem sind die PURKINJE-Zellen und ihre Axone erhalten, 
dagegen sind die Moos- und Kletterfasern und mit ihnen die Korbe der PURKINJE­
ZeBen und Parallelfasern der Molekularschicht zugrunde gegangen, wobei auch 
die Korner hochgradig rarefiziert werden. 

Zu einem Einteilungsprinzip eignen sich diese Typen aber nicht, da sie 
nur selten in reiner Form angetroffen werden und auch nebeneinander vor­
kommen, doch laBt sich meist das V orwiegen der einen oder der anderen 
Form erkennen. Dieser ProzeB kann das gesamte Kleinhirn betreffen, manchmal 
die neocerebellaren Anteile bevorzugend, haufiger aber sind die dorsalen Teile 

Abb.3. Rindenatrophie (cerebellofugaler Typus). Thionin. Vergr. 30x. Schwund der PURKINJE' 
Zellen, Lichtung der Kiirnerschicht, VerschmaIerung der Molekularschicht, leichte Wucherung der 

BERGMANNschen Gliazellen. 

des Kleinhirns mehr ergriffen, wobei sich die ersten Anzeichen der Degeneration 
in den oberen Teilen des Wurms zeigen, die sich, von da aus allmahlich in das 
gesunde Gewebe iibergehend, nach rechts und links auf die Hemispharen ausbreiten. 

Bei langerer Dauer der Erkrankung pflegen auch die Oliven und die olivo­
cerebellaren Bahnen zugrunde zu gehen, und zwar entsprechen dabei bestimmte 
Anteile der Oliven einzelnen Gebieten des Kleinhirns, wie dies aus dem Schema 
von STEWARD und HOLMES (Bd. I, S.437 dieses Handbuches) hervorgeht . 
Wie HOLMES, BIELSCHOWSKY, SCHOB, SCHERER u. a. nachgewiesen haben, 
handelt es sich bei der Schadigung der Oliven nicht urn einen der De­
generation im Kleinhirn gleichgeordneten Vorgang, sondern urn eine retrograde 
Degeneration. Der iibliche Ausdruck "olivocerebellare" Atrophie ist deshalb 
nicht gerechtfertigt, denn man vermil3t die Beteiligung der Oliven in frischeren 
Fallen oft genug. Es handeltsich da urn verschiedene Stadien eines Prozesses 
und nicht urn verschiedene Krankheitsbilder. 

1 SCHOB halt es nicht fiir ausgeschlossen, daB noch ein dritter Typus existiert, bei dem 
"der Schwund der intracorticalen Systeme oder Apparate, der Kornerzellen und der 
Ganglienzellen der Molekularschicht das Wesentliche des Prozesses darstellt", doch sind 
bisher keine sicheren Befunde dafiir beigebracht worden. 
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So sind z. B. die PURKINJE-Zellen oft nrn ZUlli 'reil verschwunden, andere 
nur erkrankt oder geschrumpft und viele noch unversehrt. Die Beteiligung der 
Kornerschicht bleibt hinter der Schwere der PURKINJE-Zellerkrankung erheblich 
zrniick, oft ist sie nrn etwas gelichtet, in schweren Fallen sind auch die Korner 
fast restlos verschwunden; die an ihnen sich abspielenden Veranderungen hat 
SOHOB ausfiihrlich beschrieben. 

Diese Rindenatrophien sind es, die bei der FRIEDREICHschen Ataxie in ihren 
Anfangen angetroffen werden und in ihrer schwersten Auspragung die MARIEsche 
Krankheit darstellen. Davon unterschieden wird ein Krankheitsbild, welches 
von MARIE, FOIX und ALAJUANINE als "Atrophie cerebelleuse tardive a pre­
dominance corticale" bezeichnet wurde. Sie fassen darunter auch eine Reihe 

.... '\ ...... . . ,. ''' . . . . .. 
: • oIi .# 

Abb.4. Rindenatrophie. "Leere Korbe." Silberimpragnation nach BIELSCHOWBKY. Vergr. 150 x. 

alterer Beobachtungen zusammen, denen schon THOMAS den Namen "Atrophie 
lamelleuse des cellules de PURKINJE" gegeben hatte; als "Spatatrophie der 
Kleinhirnrinde" wollen STENDER und LUTHY sie bezeichnet wissen. 

Es handelt sich urn eine Erkrankung des spateren Lebensalters, welche sich 
gewohnlich ganz allmahlich zu entwickeln pflegt und nur in seltenen Fallen 
schlagartig einsetzt (SOHUSTER, MAAS-SOHERER). Das erste Symptom ist eine 
ataktische Unsicherheit in den Beinen; die Patienten schwanken beim Gehen 
hin und her . (Seemannsgang), selbst das ruhige Stehen wird unmoglich. Sehr 
bald werden die Arme ergriffen, w~tm auch in weit geringerem MaBe, was 
sich zuerst in ausfahrenden Bewegungen beim Schreiben bemerkbar macht. 
Die Storung betrifft immer beide Seiten gleichmaBig. Bei Intentionen kommt 
es zu einem Zittern und feinen Wackeln des Kopfes, des Rumpfes und der 
Glieder; nach den schonen Zeitlupenanalysen von SOHUSTER besteht dieses 
Zittern aus eigentiimlich rotierenden Bewegungen. RegelmaBig ist die Sprache 
gesWrt, sie ist naselnd, verlangsamt und schlecht artikuliert, oft explosiv und 
iiberlaut. Es besteht eine deutliche Hypotonie, manchmal ein gewisser Grad von 
"Katatonie cerebelleuse"; choreiforme Bewegungen werden nicht beobachtet. 
Ein geringer Nystagmus kann vorhanden sein, Augenmuskellahmungen, 
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Pupillenstarre usw. gehoren nicht zum Krankheitsbilde. Der Vestibularis ist 
intakt (SCHUSTER). SensibilitatsstOrungen und Erscheinungen von seiten der 
Pyramidenbahnen fehlen. Die Intelligenz bleibt meist unberuhrt. Es handelt 
sich also um einen rein cerebellaren Symptomenkomplex, dessen Abgrenzung 
gegen ahnliche Erkrankungen sehr schwierig ist, doch halten die franzosischen 
Autoren das Dberwiegen der Gleichgewichts- und KoordinationsstOrungen der 
unteren Extremitaten gegenuber dem der oberen fUr besonders charakteristisch. 

Anatomisch entspricht diesem Krankheitsbild ein schon makroskopisch auf­
falliges Klaffen der Furchen in den dorsalen Teilen des Wurms und den an­
liegenden Hemispharenabschnitten, welches nach den Seiten und nach unten 
allmahlich verebbt, so daJ3 die caudalen und ventralen Teile normal aussehen, 

Abb.5. Rindenatrophie . Markscheidenfarbung nach SPIELMEYER. Vergr.5 x. VlieB des gut 
erhaltenen Nucleus dentatus stark aufgehellt. 

wenn auch haufig das Organ im ganzen deutlich verkleinert ist (Abb.6). In 
einem besonders schweren FaIle fand LUTHY ein Gewicht von 70 g (normal 
etwa 150 g). Histologisch herrscht der cerebello-fugale Typus vor, wie er eben 
geschildert ist. Eine Beteiligung der Oliven ist ofter beschrieben, vielfach aber 
auch vermiJ3t worden. Da der ProzeJ3 in den oberen Wurmgebieten seinen 
Anfang nimmt, liegt eine Erkrankung eines vorwiegend palaocerebellaren Teiles 
vor. Diese Lokalisation wird noch dadurch unterstrichen, daJ3 manchmal auch 
die Flocke und von da aus die angrenzenden Rindenabschnitte befallen sind 
(ROSSI, KIRSCHBAUM-EICHHOLZ, MAAS-SCHERER). In der Bevorzugung dieser 
Abschnitte sehen MARIE und seine Mitarbeiter eine Bestatigung des klinischen 
Bildes: Der fruhzeitigen Erkrankung in den Beinen entspricht der Beginn der 
Atrophie in den dorsalen Wurmgebieten, welchem nach dem Funktionsschema 
von INGVAR die Regelung des Gleichgewichts und der Koordination der unteren 
Extremitaten zukommt. 

Die Ursache dieser Krankheit ist in einem abiotrophischen ProzeB zu sehen, 
der dem Altersvorgange nahesteht. SPIEGEL und SOMMER, spater GELLER­
STEDT haben gezeigt, daB die senilen Veranderungen im Kleinhirn in den dorsalen 
Gebieten am ausgepragtesten sind und nach den unteren Abschnitten hin 
standig abnehmen; sie stellen ihrem histologischen Bilde nach ebenfalls eine 

Handbuch der Neurologie. XVI. 45 
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geringe Rindenatrophie dar. Man darf also den Vorgang hier als ein vorzeitiges 
lokales Altern ansehen, eine V orstellung , die neuerdings SCHERER wieder 
ausfiihrlich begriindet hat, und die durchaus mit unseren Ansichten iiber die 
Entstehung anderer abiotrophischen Erkrankungen iibereinstimmt (ONARI­
SPATZ, v . BRAUNMUHL usw.). FWKLER benannte sogar seinen Fall "cerebellare 
Ataxie infolge vorzeitiger Senescenz". In diesem Zusammenhange ist be­
merkenswert, daB auch bei der PICKschen Krankheit eine Atrophie neocerebellarer 
Teile beschrieben wurde (VERHAART). In dem Begriffe der Abiotrophie ist 
bereits das AnlagemiiBige eingeschlossen, und was auch immer als "Ursache" 
geltend gemacht wird, kann den Zustand nicht erklaren, ohne daB dabei eine 

Abb. 6. Atrophie t a rdive. Sagitalschnitt vom frlschen Prapa rat. Hochgradiges Klaffen der dorsalen 
Furchen. (Nach SCHERER.) 

besondere AnfaIligkeit vorausgesetzt wird. Gerade die Seltenheit der Kleinhirn­
atrophie und die dazu im Gegensatz stehende Haufigkeit der Gelegenheits­
ursachen sind ein iiberzeugender Beweis fiir die anlagemaBige Bedingtheit 
(SCHERER). So wird erwahnt: Chronischer Alkoholismus von SCHULTZE, FICKLER, 
JAKOB, LHERMITTE, STENDER und LUTHY, KIRSCHBAUM und EICHHOLZ usw. , 
luisch - toxische Einfliisse von THOMAS, THOMAS und JUMANTIE, CASSIRER, 
GUILLAIN -BERTRAND-DECOURT, DIMITRI-VICTORIA; BIELSCHOWSKY und HIRSCH­
FELD beschreiben das gleiche Bild bei einer progressiven Paralyse, ahnlich 
OSTERTAG und MULLER, Darmintoxikationen werden angeschuldigt von ROSSI 
und MURRI, von LA SALLE ARCHAMBAULT, Ernahrungsstorungen von JEL­
GERSMA. An eine spezifische Infektion entsprechend dem "looping ill" der 
Schafe denken PARKER und KERNOHAN. Mehrmals sind toxische Schadigungen 
durch Tumoren beschrieben worden: Beckensarkom von BROUWER, Carcinom 
von CASPER, doppelseitiges Ovarialcarcinom von PARKER und KERNOHAN 
(derselbe Fall wie KENNARD 1) sowie von ZULCH; bei GUILLAIN-BERTRAND­
GARCIN fanden sich Tuberkel im Kleinhirn. 

In dem FaIle von ZULCH hestand auBerdem eine funikulare Myelose mit 
Liickenfeldern im Bindearm. SCHERER sah gleichfalls in seiner akut in 10 Monate 
verlaufenden Beobachtung eine der funikularen Myelose nahestehende Schadi­
gung der Hinterstrange. Natiirlich wird Verlauf und Symptomatologie durch 
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diese Begleitkrankheiten wesentlich beeinfluBt. Vielleicht gehOren hierher 
auch 2 FaIle von GREENFIELD. Der eine betrifft eine 66jahrige Frau, welcher 
eine Geschwulst in der Brust entfernt war; sie hatte eine frische Degeneration 
(mit Fettabbau und Infiltraten) der Hinterstrange, spinocerebellaren und 
Pyramidenbahnen, sowie des Corpus Luysi und seiner Verbindungen; im Liquor 
bestand EiweiB und Zellvermehrung und paralytische Goldsolkurve. Bei dem 
zweiten handelt es sich urn einen 57jahrigen Mann mit Lungencarcinom, welcher 
eine sehr ahnliche frische Degeneration im Riickenmark neben der Rinden­
atrophie aufwies; auch hier waren die gleichen Liquorveranderungen vorhanden. 

Der Beginn der Erkrankung liegt nicht immer in den h6heren Lebensjahren, 
das lokale Altern kann auch viel friiher einsetzen, wie dies z. B. ebenfalls bei 
der PIcKschen Krankheit vorkommt: Bei dem FaIle von KIRSCHBAUM-EICHHOLZ 
erkrankte der Patient etwa im 20., bei BOGAERT-BERTRAND im 38., bei THOMAS 
und bei von LASALLE ARCHAMBAULT im 40. Lebensjahre. Dementsprechend 
zieht sich das Leiden oft sehr lang hin: 19 (THOMAS), 20 (BOGAERT-BERTRAND) 
und 40 Jahre (KIRSCHBAUM-EICHHOLZ); auch in einem FaIle von SCHRODER­
KIRSCHBAUM begann das Leiden im 30. und dauerte bis zum 50. Jahre. Man 
sieht also, daB die Bezeichnung Spatatrophie nur einen Teil der FaIle umfaBt 
und dem ganzen Krankheitskomplex nicht gerecht wird. 

Einige Male wurde beobachtet, daB der cerebellare Symptomenkomplex bei 
der Atrophie tardive allmahlich in eine Versteifung, ahnlich der Paralysis agitans 
iiberging. ZULCH, bei dessen einem FaIle dieses zutraf, fiihrt als solche an: 
LASALLE ARCHAMBAULT, GUILLAIN-BERTRAND, GUILLAIN-BERTRAND-GARCIN, 
BOGAERT-BERTRAND, MARIE, VINCENTE-VICTORIA, CASPER, SCHRODER-KIRSCH­
BAUM. Von einigen Autoren wird dabei der Atrophie der Oliven eine besondere 
Bedeutung zugeschrieben, aber dem steht entgegen, daB in anderen Fallen trotz 
schwerer Beteiligung der Oliven nicht die geringste Versteifung vorhanden war. 
Die Deutung der Tonussteigerung durch Fortfall einer hemmenden Wirkung 
der Kleinhirnrinde auf das intakte Dentatum-ruber-System steht ebenfalls auf 
schwachen FiiBen, da auch bei langer dauernder Kleinhirnatrophie Versteifungen 
ausbleiben. 1m iibrigen wird in anderen Fallen gerade dem Ausfall des Nucleus 
dentatus die Versteifung zugeschrieben. Dariiber wird weiter unten noch zu 
sprechen sein. 

Bei der H eredo-ataxie cerebelleuse von MARIE kann anatomisch das gleiche 
Bild entstehen mit Bevorzugung der dorsalen Partien des Kleinhirns. Wir 
haben friiher gesehen, daB die von MARIE fUr sein Krankheitsbild angefiihrten 
Kronzeugen fast aIle versagt hatten; die Untersuchung ergab teils reine Strang­
degenerationen des Riickenmarks vom FRIEDREICHschen Typus, teils solche in 
Verbindung mit Kleinhirndegenerationen. GORDON-HoLMES hat fiir sich das 
Recht in Anspruch genommen, den ersten reinen Fall von MARIE scher Krankheit 
beschrieben zu haben: 

Es handelt sich um 8 Geschwister von gesunden Eltern. Von den 5 Briidern starb einer 
friih an einem Herzleiden, drei waren erkrankt, dazu die eine von den 3 Schwestern. Bei 
dem altesten Bruder stellte sich etwa im 35. Lebensjahr eine Unsicherheit in den Beinen 
ein, spater auch in den Armen, und die Sprache wurde undeutlich. Die Reflexe waren etwas 
gesteigert, leichter Tremor, aber kein Nystagmus. Es bestand eine geringe Skoliose. Patient 
wurde 70 Jahre alt. Genau der gleiche Symptomenkomplex entwickelte sich zwischen dem 
35. und 40. Lebensjahre bei den ubrigen kranken Geschwistern, bei der niichstjiingeren 
Schwester, welche au.Berdem deutliche Anzeichen von Myxiidem zeigte, und den beiden 
anderen Briidern. - Bei dem altesten, der anatomisch untersucht werden konnte, fand sich 
eine starke allgemeine Kleinhirnatrophie (Kleinhirn mit Hirnstamm wog nur 58 g) mit 
Klaffen der dorsalgelegenen Furchen. Hier waren in Wurm und Hemispharen die PURKINJE­
Zellen ausgefallen, die Kiirnerschicht stark reduziert und die Molekularschicht verschmalert; 
die Marksubstanz war leicht aufgehellt, der Nucleus dentatus war unbeschadigt. In den 
dorsalen Windungen der Oliven waren die Zellen ausgefallen und die olivocerebellaren 
Bahnen reduziert. In den unteren TeHen des Riickenmarks war die gekreuzte Pyra­
midenbahn leicht aufgehellt. 

45* 
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Eine ahnliche, anatomisch sichergestellte Beobachtung von familiarer Klein­
hirnrindenatrophie hat THORPE geschildert: 

Von 12 Geschwistern waren 2 Bruder krank und litten auBerdem an Epilepsie, ein 
dritter hatte unsicheren Gang und Zittern, war aber frei von psychischen Stiirungen. Der 
iUteste wurde 46 Jahre alt, hatte von Jugend auf epileptische Anfalle und muBte wegen 
seiner Erregungszustande in die Irrenanstalt gebracht werden, wo er bis zum Tode verblieb. 
Erst im 41. Lebensjahre bemerkte man einen torkelnden Gang, Ungeschicklichkeit der 
Bewegungen und Ataxie, aber keinen Nystagmus; in den beiden letzten Jahren standig 
bettlagerig. Der jiingere Bruder bekam erst im 19. Lebensjahre epileptische AnfalIe, wurde 
im 33. 6 Monate in der Anstalt behandelt, im 40. Lebensjahre aber endgiiltig aufgenommen. 
Bei ihm begann die Ataxie im 30. Lebensjahre und nahm langsam zu; er war dement, aber 
psychisch orientiert. - Anatomischer Befund des alteren Bruders: Hirngewicht 1120 g, 
Kleinhirn mit Hirnstamm 130 g. Es fand sich lediglich ein Schwund der PURKINJE-Zellen 
mit Verschmalerung der Kiirnerschicht symmetrisch in der dorsalen Kleinhirnrinde. Klein­
hirnmark, Nucleus dentatus, Briicke und Oliven normal, ebenso GroBhirn; keine Strang­
degenerationen, aber auffallend kleines Riickenmark. 

Also auch in diesen beiden Fallen, die als besonders reine familiare Klein­
hirnatrophien gelten konnen, war das Riickenmark nicht ganz unversehrt. So 
unbedeutend die Aufhellung des unteren Pyramidenbahnanteils bei HOLMES 
und die Verkleinerung des ganzen Riickenmarks bei THORPE erscheinen mag, 
so weisen diese Befunde doch wieder darauf hin, daB die cerebellaren Heredo­
degenerationen von den spinalen nicht reinlich geschieden werden konnen, auch 
wenn das klinische Bild ganz von der Symptomatologie des Kleinhirns beherrscht 
wird. In den Fallen, die dagegen zu sprechen scheinen, ist die Untersuchung 
des Riickenmarks unterblieben. Damit solI der Wert der MARIESchen Kon­
zeption nicht herabgesetzt werden. Sein Blick war auf das klinische gerichtet 
und seine Auffassung eines rein cerebellaren Krankheitsbildes der Heredo­
degeneration hat auBerordentlich befruchtend gewirkt und wird trotz unserer 
inzwischen gewonnenen pathologisch-anatomischen Erfahrungen klinisch seine 
Bedeutung behalten. 

Wenn hier bisher hauptsachlich von den Befunden am Kleinhirn und Riicken­
mark die Rede war, so darf dariiber nicht vergessen werden, daB auch das 
GroBhirn dem Krankheitsprozesse nicht entgeht. Das trifft sowohl fUr die 
Atrophie tardive zu wie auch ganz besonders fUr die cerebellare Heredo­
degeneration. Gerade bei dieser wird, abgesehen von Hirnnervenlahmungen 
und Sehnervenatrophie, iiber psychische Veranderungen berichtet. Verlust des 
Gedachtnisses, geistige Schwache, Charakterveranderungen, epileptische An-. 
faIle, selbst Psychosen und Verwirrtheitszustande sind haufige Begleiterschei­
nungen der MARIEschen Krankheit, die sich auch wie die cerebellaren Erschei­
nungen mit vererben konnen (DAWIDENKOV, SCHOB usw.). Den zahlreichen 
klinischen Veroffentlichungen stehen nur relativ wenige, aber um so bedeut­
samere anatomische Untersuchungen gegeniiber, von denen einige hier mit­
geteilt seien. 

1m ersten FaIle von SCHRODER und KIRSCHBAUM, welcher an einer sich 20 Jahre hin­
ziehenden Atrophie tardive litt, bestanden in den letzten 10 Jahren angstliche Erregungs­
zustande und schlieBlich eine schwere Demenz. Abgesehen von den typischen Kleinhirn­
veranderungen waren betrachtliche Ausfalle von NervenzelIen, besonders in der 4. Schicht 
der Temporal., Parietal- und Occipitalrinde, aber auch in anderen Schichten vorhanden, 
wahrend das Frontalhirn relativ verschont war. 

GUILLAIN und BERTRAND (1929) 1 schildern einen 34jahrigen Mann mit Depression 
und schwerster Gedachtnisstorung, bei welchem progressive Paralyse angenommen wurde. 
Er hatte neben cerebellaren Symptomen, verlangsamter Sprache, Tremor und Ver­
steifung, auch epileptische Anfalle. Es fand sich eine hochgradige Atrophie der dorsalen 
Kleinhirnabschnitte mit Verlust der PURKINJE-Zellen usw., sowie eine bedeutende GroB-

1 Dank der liebenswiirdigen Uberlassung von Material durch Herrn Prof. BERTRAND 
konnte ich mich durch eigene Untersuchung von der Sonderstellung dieser Befunde iiber­
zeugen. 
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hirnatrophie. Der ProzeB ist ausgezeichnet durch weitverbreitete kleinste Nekroseherde 
eigentiimlicher Art, in denen sich zum Teil Gitterzellen mit kornigen Bestandteilen finden, 
die sich mit Markscheidenmethoden schwarz farben. 

BIELSCHOWSKY, BOUMANN und SMITT (1934): 54jahriger Mann, der im Alter von 27 Jahren 
bereits ungelenke Bewegungen zeigte, leise und undeutlich sprach, aber erst im 40. Lebens­
jahre merklich unsicherer wurde, litt in den letzten 10 Jahren an Absenzen; er wurde 
interesselos, depressiv und hatte zuletzt auch einen epileptischen Anfall. Es zeigte sich eine 
schwere cerebellare Atrophie mit Verodung der Oliven und eine deutliche Aufhellung der 
GOLLschen Strange durch das ganze Riickenmark. 1m Frontal- und Temporallappen fanden 
sich in den Ganglienzellen ALZHEIMERsche Fibrillenveranderungen, die auf die 3. Schicht 
beschrankt waren, aber nirgends senile Drusen. AuBer einer diffusen Vermehrung der 
Gliakerne waren im Mark, namentlich in der Rindenmarkgrenze, kleine Gliaknotchen von 
bemerkenswerter Poly­
morphie der Zellen und 
einer Anordnung vor­
handen, wie man sie 
bei der zentralen Neu­
rinomatose sieht. Da­
neben waren im Stri­
atum und Pallidum 
groBe Gliakerne nach 
Art der Pseudosklerose­
zellen verbreitet. Die 
Autoren halten die Fi-

brillenveranderungen 
und die eigenartigen 
Gliabefunde fiir koor­
dinierte Merkmale der 
Kleinhirnerkrankung 

und "nur genetisch mit 
ihr in dieser Sippe ver­
ankert" . 

GERSTMANN,STRAUSS­
LER, SCHEINKER (1936) : 
Die 31 Jahre alt ge­
wordene Kranke aus 
einer Familie mit here­
ditarer Ataxie - Vater, 
GroBvater und UrgroB­
vater hatten dasselbe 
Leiden - erkrankte 
ziemlich akut im 26. Le-

.J , J 
r- ' 

Abb.7. Plaqueartige Einlagerungen in der Kleinhirnrinde. 
Markscheidenfarbung. (GERSTMANN -STRAUSSLER-SCHEINKER.) 

bensjahre mit Gleichgewichtsstorungen, die Progression hatte einen auffallend schubweisen 
Charakter. AuBer schweren cerebellaren Erscheinungen litt sie an Schluckstorung, Insuf­
fizienz der Konvergensbewegung, der Blickbewegung nach oben und Nystagmus. Fehlen 
der Patellar- und Achillessehnenreflexe, positiver Babinski beiderseits, geringfiigige Sen­
sibilitatsstorungen an den unteren Extremitaten. - Es fand sich eine Verkleinerung des 
GroB- und Kleinhirns. 1m Riickenmark Degeneration mit frischen Zerfallsprodukten 
der Hinterstrange, CLARKEschen Saulen, Kleinhirnseitenstrangbahnen, dazu Aufhellung 
der Pyramidenbahnen und eine Diirftigkeit der Briickenfaserung. Die PURKINJE·Ze\len 
waren nur streckenweise ausgefa\len, die Korner ein wenig gelichtet, die Marksubstanz des 
Kleinhirns diffus rarefiziert. Die Nuclei dentati zeigten eine betrachtliche EinbuBe an 
Zellen und Markfasern des Hilus, die Bindearme waren in ihrem ganzen Verlaufe bis zum 
roten Kern stark verschmalert und diirftig. 1m Kleinhirn waren iiber Molekular-, Zell­
und Kornerschicht, sowie iiber das Mark kleine Einlagerungen diffus verstreut; sie waren 
argentophil, aber auch mit anderen Farbungen darstellbar, mit WEIGERT nahmen sie eine 
schwarze Farbung an und erinnerten darin an die Lipoide der infantilen amaurotischen 
Idiotie; sie ahnelten den senilen Plaques, bestanden aber zum Teil aus Kugeln und 
Kliimpchen, die in Gruppen zusammenlagen (Abb.7). Auch im ganzen GroBhirn waren 
si~ verbreitet, besonders in der 1. Rindenschicht und den Markleisten der Windungen. 
(Ubrigens sind diese Plaques von den Herden, die GUILLAIN-BERTRAND beschreiben, 
grundsatzlich verschieden.) 

Diese Beobachtungen mit plaqueartigen Einlagerungen und die Fibrillenveranderungen 
bei Individuen eines mittleren Lebensalters weisen eindringlich auf das friihzeitige Altern 
hin, wie besonders GERSTMANN und seine Mitarbeiter auseinandersetzen. 
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Die Markerkrankungen. 
Die zweite Gruppe der primaren Kleinhirndegenerationen unterscheidet sich 

grundsatzlich von der vorigen durch den Untergang der Markfasersysteme der 
Briicke und Olive und des Kleinhirnmarklagers. Mit ihnen gehen auch die 
Zellen der Briickenkerne und Oliven zugrunde. Die Atrophie greift auch meist 
auf die Rinde und die PURKINJE-Zellen iiber, offenbar aber erst im spateren Ver­
laufe der Krankheit, wie sich aus Beobachtungen mit fehlender oder geringer 
Beteiligung der Kleinhirnrinde ergibt. Nucleus dentatus und Bindearm sind 
dabei fast immer verschont. Diese Atrophia olivo-ponto-cerebellaris wurde zuerst 
von DEJERINE und THOMAS 1900 als Krankheitseinheit erkannt. Sie galt als 
eine exogen verursachte Degeneration der olivo- und pontocerebellaren Bahnen 
und der zugehorigen Kerne. Wir wissen aber jetzt, daB auch extrapyramidale 
Zentren, besonders die Substantia nigra und das Striatum an dem ProzeB 
beteiligt sein konnen, und daB nicht selten dabei auch spinale Bahnen degene­
rieren. Mehrfach entsprachen diese letzteren den kombinierten Systemerkran­
kungen der FRIEDREICHschen Ataxie und in solchen Fallen konnte auch einige 
Male eine Vererbung des Leidens nachgewiesen werden; oder anders ausgedriickt: 
die spinocerebellare Heredodegeneration bietet in einigen Beobachtungen im 
Kleinhirn das Bild der olivo -ponto - cerebellaren Atrophie, wobei dann aber 
unter Vernachlassigung der Riickenmarksbefunde nur von einer erblichen olivo­
ponto-cerebellaren Atrophie gesprochen wurde (KEILLER usw.1). 

Das klinische Bild ist in unkomplizierten Fallen gekennzeichnet durch eine 
langsam progressive Entwicklung eines rein cerebellaren Symptomenkomplexes 
mit Gleichgewichtsstorungen, verlangsamter undeutlicher Sprache und evtl. 
Nystagmus. Darin besteht also kein Unterschied mit den Kleinhirnrinden­
atrophien, so daB im Leben die Diagnose der olivo-ponto-cerebellaren Atrophie 
unsicher bleibt, doch kann unterstiitzend das V orkommen von Blasenstorungen 
verwertet werden, die bei den anderen Kleinhirnerkrankungen ausbleiben; wie­
weit sie mit der Kleinhirnschadigung zusammenhangen konnen (BAKKER), ist 
noch unsicher. 

Beobachtungen solcher Art sind von BAKKER, ARNDT, THOMAS, CASSIRER, 
STAUFFENBERG, FICKLER, LOEwE, SCHERER, SCHUSTER, PREISSIG, LEY, DIMITRI­
VICTORIA, GUILLAIN-BERTRAND, GUILLAIN-BERTRAND-THUREL u. a. mitgeteilt 
worden. Ais Beispiel sei die erste Beobachtung von DEJERINE und THOMAS 
nach CASSIRER wiedergegeben: 

Der 53jahrige Mann klagt seit 8 Monaten tiber Mtidigkeit beim Gehen, Unsicherheit, 
aber nicht tiber Schwindel; er hat das GefUhl nach vorn zu fallen. Allmahlich nehmen die 
St6rungen zu, die Sprache wird schlechter, die Hande ungeschickt. In den letzten Monaten 
gelegentlich Incontinentia urinae. Bei der Untersuchung: Sprache langsam, leicht skan­
dierend. Starres Gesicht, nystagmiforme Zuckungen der Augen beim Blick nach oben, 
Bewegungen der Arme langsam und ungeschickt, ohne Zittern. Beim Aufrichten trans­
versale Oszillationen des K6rpers, muB sich festhalten. Steht breitbeinig, mit geschlossenen 
FtiBen. Stehen unm6glich, beim Gehen groBe Unsicherheit, Schwanken des K6rpers nach 
verschiedenen Richtungen. Geht wie jemand, der seiner nicht sicher ist, mit ungleich­
maBigen unrhythmischen Bewegungen. Die Unterdrtickung der Kontrolle der Augen 
bleibt ohne wesentlichen EinfluB. Allmahliche Progression. Tod nach 3 Jahren. 

1 LEJONNE und LHERMITTE (1909) haben eine bisher vereinzelt gebliebene Beobachtung 
als eine neue Krankheitsgruppe, die "Atrophie olivo·rubro-C(Jrebelleuse" beschrieben. Es 
handelte sich urn eine vollkommene Rindenatrophie mit Sklerose der Oliven und Ausfall 
der olivocerebellaren Bahnen. Der rote Kern selbst war intakt. Aber daneben bestand 
infolge eines Herdes im linken Hirnschenkel ein WEBERssches Syndrom mit rechtsseitiger 
Hemiplegie und linksseitiger Internuslahmung. AuBerdem war durch einen Herd die 
WERNEKINKsche Bindearmkreuzung zerst6rt, so daB man wohl eine retrograde Degeneration 
annehmen kann (BAKKER). Es besteht also kein Grund, danach ein besonderes Krankheits­
bild aufzustellen. 
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Zu den rein cerebellaren Erscheinungen kann sich eine allgemeine Ver­
langsamung der Bewegungen, seltener Lidschlag und Verarmung der Mimik 
gesellen, wie das bereits bei dem eben geschilderten Patienten bemerkt ist. 
SchlieBlich kann sich eine allgemeine Versteifung und eine parkinsonartige 
Starre mit Tremor entwickeln, wodurch die cerebellare Symptomatologie zuriick­
gedrangt und iiberdeckt wird. Eine Beobachtung von GUILLAIN, MATHIEU und 
BERTRAND (1926) zeigt diesen Verlauf sehr anschaulich: 

Der 49 Jahre alt gewordene Mann aus gesunder Familie war bis zum 41. Lebensjahre 
nie krank. Damals wurde beobachtet, daB er beim Gehen wie ein Betrunkener schwankte, 
doch kiimmerte er sich zunachst nicht darum. 4 Jahre vor seinem Ende fiel er beim "Ober­
schreiten eines Steges, konnte auch nicht mehr auf eine Leiter steigen. Auf der StraBe wich 
er beim Gehen nach rechts ab, auch zeigte sich bald eine Ungeschicklichkeit in den Armen, 
so daB er seine Beschaftigung aufgeben muBte. Die damalige Untersuchung ergab: Stehen 
nur mit breiten Beinen moglich, gesteigerte Sehnenreflexe; Dysmetrie in allen Extremitaten, 
Ungeschicklichkeit der Arme und unwi11kiirliche Bewegungen, alles dies links mehr aus­
gesprochen als roohts. Muskelkraft erhalten. Sprache monoton und abgehackt, eigentfun­
liches "spastisches Lachen". Haufig "cerebrales Erbrechen". 1m nachsten Jahre Ver­
schlechterung des Ganges und der Sprachstiirungen; die unwillkiirlichen Bewegungen im 
linken Arm und Bein sind recht auffaIlig, namentlich nach absolvierten Bewegungen und 
bestimmten Haltungen. 1m folgenden Jahre kamen noch Schluckstorungen dazu, auch 
hatten die Dysmetrie, die Asynergie und die unwi11kiirlichen Bewegungen noch zugenommen. 
Ein Jahr vor seinem Tode anderte sich das Bild. Der Gesichtsausdruck war jetzt starr, die 
Ziige unbeweglich, der Lidschlag seIten. In der Ruhe starkes Zittern des Kopfes, des linken 
Armes, der Beine und des Rumpfes. Kleinschrittiger Gang, anfangs noch mit einem Stock 
in der rechten Hand, mit welchem er sich der Tendenz, nach rechts abzuweichen, entgegen­
stemmte, spater ging er gar nicht mehr aus, weil das Zittern und die unwillkiirlichen Be­
wegungen ihn zu sehr stiirten. Ausgesprochene Retropulsion. Dysmetrie beim Finger. 
nasenversuch, besonders links, er beschreibt groBe Kreise im Raum, und je mehr er sich 
dem Ziel nahert, um so heftiger werden die Oszillationen; rechts kommt er mit einigen 
wenigen Schiittelbewegungen zum Ziel. Am linken Bein falIt die Priifung entsprechend 
aus. Die Asynergie tritt beim Aufsetzen aus der Riickenlage deutlich hervor, er kommt 
ohne Hllie nicht hoch. Riickwartsbeugen beim Stehen unmoglich. Die unteren Extremitaten 
sind steif. Nystagmus horizontalis auf beiden Seiten. Sprache leise, skandierend und 
kaum noch verstandlich. Kein Schwindelgefiihl. Ausgesprochene Schluckstorungen. 
Sehnenreflexe sehr lebhaft, kein Babinski, Muskelkraft nicht gestort. SchlieBlich bot er 
das Bild eines ganz versteiften Parkinsonkranken mit starrem Gesicht, Kontrakturen an 
den unteren Extremitaten: er war vollig hilflos und muBte gefiittert werden, standiger leb­
hafter Tremor. Wassermann negativ, Liquor frei. 

In anderen Fallen setzt die Versteifung so friih und annahernd gleichzeitig 
mit der cerebellaren Erkrankung ein, daB die Ausfalle von seiten des Kleinhirns 
nicht zur Geltung kommen und neben dem akinetischen Symptomenkomplex 
mit Tremor nicht auffallen, so daB nur die Diagnose Paralysis agitans (HALLER­
VORDEN) oder postencephalitischer Parkinsonismus (SCHERER) gestellt wird. 
Ahnliche Beobachtungen stammen von PARODI und RICCA, LEY, GUILLAIN­
MATHIEU-BERTRAND, GUILLAIN-THEVENARD-JONESCO, VAN BOGAERT, BER­
TRAND, DIMITRI-VICTORIA, GUILLAIN-BERTRAND-THUREL. 

Man hat den auffalligen Symptomenwandel damit erklaren wollen, daB eine 
hemmende Wirkung der Kleinhirnrinde auf das intakt bleibende Dentatum 
ruber-System fortfallt (LEY sah die Ursache gerade im Ausfall des Nucleus 
dentatus), und hat andere pathophysiologische Deutungen (vgl. MATHIEU-BER­
TRAND u. a.) versucht. Aber diese brauchen hier nicht im einzelnen aufgefiihrt 
zu werden, da durch SCHERERS Untersuchungen die Beteiligung der Substantia 
nigra an dem KrankheitsprozeB nachgewiesen ist, deren Schadigung von LEY, 
KEILLER und sogar schon von MENZEL beobachtet worden war. Die Erkrankung 
dieses Zentrums geniigt, um das Symptomenbild vollstandig zu verstehen. In 
diesem Zusammenhang ist nicht ohne Interesse, daB in dem berichteten FaIle 
von GUILLAIN usw. die Versteifung sich aus einer choreiformen Unruhe ent­
wickelte; ob dies ofter zutrifft, muB spateren Beobachtungen iiberlassen bleiben. 
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Das namliche geschieht auch bei der Encephalitis epidemica und deshalb nahm 
SPATZ an, daB sowohl die Hyperkinese wie die Versteifung von diesem einen 

a 

b 
Abb. 8. Atrophia olivo·ponto·cerebellaris. a Markscheidenfllrbung nach SPIELMEYER. Fast vollige 
Entmarkung der Kleinhirnhemisphllre, tadelloser Erhaltungszustand des Nucleus dentatus mit 

VlieB und Hilus, besserer Markgehalt der zum Wurm gehorigen Lamellen. b Dasselbe. 
Gliafllrbung nach HOLZER. (Nach SCHERER.) 

extrapyramidalen Zentrum ausgelost werden konnte, je nach dem Zustande 
und Grad seiner Erkrankung. 
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Pathologisch-anatomisch findet man schon makroskopisch eine wesentliche 
Verkleinerung des Kleinhirns, der Briicke und der Medulla oblongata. Das 
Marklager des Kleinhirns ist stark verschmiiJert und in schweren Fallen fast 
ganz entmarkt, wahrend Wurm und Flocke in der Regel etwas besser erhalten 
sind, und zwar sind mehr die caudalen Abschnitte in den Hemispharen, also 
Lobus semilumaris superior und inferior betroffen. Die Gliafaserproduktion 
im Mark ist sehr ausgepragt und geht nach SCHERER iiber das gewohnliche 
MaB hinaus, weswegen er einen primaren Reizzustand der Glia durch den Krank­
heitsprozeB voraussetzt. In dem entmarkten Bezirk hebt sich der Nucleus 
dentatus mit seinem unversehrten VlieB und Hilus scharf ab (Abb. 8). In den 
Anfangsstadien ist die Rinde 
nicht wesentlich verandert, 
doch kommen spater wohl 
immer Ausfalle von PUR­
KINJE-Zellen vor, welche aber 
die Schwere der primaren 
Rindenatrophie nur selten 
erreichen; dasselbe gilt von 
den Kornerzellen. Die Korbe 
sind erhalten, die Moosfasern 
dagegen entsprechend dem 
Untergang der zufiihrenden 
Axone starker reduziert. Der 
Erhaltungszustand der Rinde 
mitsamt den PURKINJE-Zel­
len steht jedenfalls in offen­
barem Gegensatz zu dem 
Untergang der Markfasern in 
den Hemispharen, womit die 
alte V orstellung widerlegt 
wird, daB die Markatrophie 
eine Folge des Untergangs 

Abb. 9. Atrophia olivo-ponto-cerebelJaris . Markscheiden­
fiirbung nach SPIELME YER. - Entmarkung der Briicken­
querfaserung, im Gegensatz dazu normaler Markgehalt der 
pyramidenbiindel und der Haube mit den Bindearmen. 

(Nach SCHERER.) 

der PURKINJE-Zellen sei . In der Briicke schwinden die transversalen Fasern 
und die Ganglienzellen der Ponskerne. Durch diese Atrophie entsteht ein auf­
falliges und sehr charakteristisches MiBverhaltnis zwischen den dorsalen Ab­
schnitten der sog. Haube, und den ventralen des FuBes. Auf den Markscheiden­
praparaten treten zwischen den fast ungefarbten Querfasern die Saulen der 
Pyramidenbahn tiefschwarz hervor, ebenso die Anteile der Haube mit den 
unversehrten Bindearmen (Abb. 9). Die Ganglienzellen sind zugrunde gegangen 
oder geschrumpft, die Gliakerne entsprechend vermehrt, so daB die Struktur 
auch bei volligem Ausfall der Nervenzellen deutlich bleibt (Abb. 10). Die 
Briickenarme sind entmarkt und verschmalert. Mitunter sind auch im Hirn­
schenkel die zufiihrenden corticopontinen Bahnen bereits stark reduziert. 
Die olivocerebellaren Bahnen sind entmarkt, die Ganglienzellen der Oliven 
zugrunde gegangen oder wenigstens geschrumpft. Die Nebenoliven sind in 
manchen Fallen ebenfalls vollstandig atrophisch, in anderen wird ihr besonders 
guter Erhaltungszustand neben den atrophierten Hauptoliven betont. Die Er­
krankung der Oliven ist hier primar, unabhangig yom Untergang der PURKINJE­
Zellen und nicht, wie bei der Rindenatrophie, die Folge ihres Schwundes. 
Dieses auffallige gleichzeitige Zugrundegehen von Ponsganglien und Oliven hat 
man entwicklungsgeschichtlich zu erklaren versucht (WINKLER, BAKKER). Beide 
Zentren entstehen zusammen mit den ebenfalls meist atrophierenden Nuclei 
arcuati, die als vorgeschobene Posten der Briickenkerne gelten, aus einer 
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gemeinsamen Matrix, von welcher die Briickenganglien nach vorne, die Zellen 
der Oliven und Nucleus arcuati nach unten wandern (ESSICK). 

Die Entmarkung beginnt, wie SCHERER in einem Friihfalle feststellen konnte, 
in den peripheren Lappchenteilen und an den Verzweigungen der Lamellen 
im Mark, wahrend das zentrale Mark erst spater betroffen wird; die Briicken­
faserung erkrankt eher als die Ganglienzellen der Ponskerne. Die Markatrophie 
ist also nicht Folge des Zellunterganges, sondern der ProzeB setzt primar an 
den Markfasern ein, und zwar gleichzeitig an verschiedenen Stellen : in den 
peripheren Lamellen, im BriickenfuB, im Hilus der Oliven. Das hatte bereits 
VAN BOGAERT und BERTRAND erkannt, auch GUILLAIN und seine Mitarbeiter 

Abb.l0. Atrophia oJivo·ponto·cerebeJlaris. NiseI·BUd. Starke Pigmentausstreuung in der Substantia 
nigra. (Nach SCHERER.) 

entschieden sich in diesem Sinne, indem sie die relative Intaktheit der Achsen­
zylinder in den entmarkten Faserstrangen nachwiesen. 

Die Reihenfolge der Veranderungen mit dem Beginn in den periphersten 
Lappchenanteilen, den Verzweigungsstellen der Lamellen, in den caudal­
ventralen Wurmabschnitten und die Bevorzugung der caudalen Hemispharen­
teile entspricht im umgekehrten Sinne der Folge der Myelinisation bei der 
Entwicklung : die zuletzt markreif werdenden Teile fallen zuerst dem Untergang 
anheim. Die Briickenfasern umkleiden sich erst nach der Geburt mit Myelin, 
wenn Nucleus dentatus und Bindearme langst markreif sind; die Kleinhirn­
hemispharen werden spater markreif als der Wurm, die peripheren Lamellen­
anteile spater als die zentralen. 

Diese zeitliche Aufeinanderfolge des Entmarkungsvorganges der einzelnen 
Teile wiederholt sich, wenn auch natiirlich in wesentlich abgeschwachterem 
Grade bei den normalen senilen Veranderungen, wie sie GELLERSTEDT nach­
gewiesen hat; damit ist wieder ein Hinweis dafiir gegeben, daB wahrscheinlich 
auch bei diesem abiotrophischen ProzeB ein vorzeitiges lokales Alter von vorne­
herein minderwertig veranlagter Teil anzunehmen ist. 
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Neben diesen, die olivo-ponto-cerebellare Atrophie charakterisierenden Ver­
anderungen sind auch in anderen Gebieten wesentliche Befunde erhoben worden; 
sie betreffen besonders das extrapyramidale System, und zwar die Substantia 
nigra und das Striatum. SCHERER fand in seinen 5 Fallen eine zum Teil bedeu­
tende Erkrankung der Substantia nigra mit Pigmentausstreuungen (Abb. 11) 
und in 4 von diesen war gleichzeitig im Striatum ein betrachtlicher Zellausfall 
mit Vermehrung der Astrocyten, ahnlich der HUTINGTONSchen Chorea, zu 
finden, wobei auch das Pallidum nicht immer unbeteiligt war. Auf eine solche 
Striatumerkrankung hatte bereits STAUFFENBERG hingewiesen, spater in einem 
von SCHERER nachuntersuchten Falle HALLERVORDENS. Auch die Erkrankung 

Abb. 11. Atrophia olivo-ponto-cerebellaris. Aus der Briicke. Zellbild nach NISSL_ Viilliger Ausfall 
der Ganglienzellen, die Struktur aber infoige der starken Gliose gut erhaiten. (Nach SCHERER.) 

der Substantia nigra war, wie schon angedeutet, vereinzelt bemerkt worden, 
so von MENZEL, KEILLER, LEY, ohne daB aber die Bedeutung dieser Veranderung 
erkannt worden war. Es scheint also, als ob die Nigraveranderung einen kon­
stanten Befund bei der olivo-ponto-cerebellaren Atrophie bildet, jedenfalls aber 
bei den mit Versteifung einhergehenden Fallen i . SCHERER fand, daB die Schwere 
der klinischen extrapyramidalen Erscheinungen der Erkrankung des Striatums 
und der Substantia nigra parallel ging, aber unabhangig war von dem Grade 
der Kleinhirnschadigungen. 

Ein ProzeB, der so viele Gebiete befallt, macht natiirlich auch vor der 
GroBhirnrinde nicht immer halt. So erwahnt SCHERER eine Stirnhirnrinden­
atrophie, iiber welche er aber im einzelnen nichts mitteilt, dasselbe hatte bereits 
STAUFFENBERG in seiner mit psychischen Storungen einhergehenden Beob­
achtung gefunden; auch VAN BOGAERT und BERTRAND berichten von bedeutenden 
Veranderungen, besonders im Stirnhirn. SCHRODER und KIRSCHBAUM (Fall 2) 

1 Wenn in manchen Fallen die Unversehrtheit dieses Zentrums hervorgehoben wird, 
so ist immer zu beriicksichtigen, mit welchen Methoden dies nachgewiesen ist; denn Mark­
scheidenpraparate allein (GUILLAIN usw.) erlauben dariiber kein sicheres Urteil. 
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haben bei einer oIivo-ponto-cerebellaren Atrophie ausgedehnte Zellausfalle in 
der GroBhirnrinde beschrieben. 

Besondere Beriicksichtigung erfordern die Riickenmarksveranderungen. In 
dem vorher mitgeteilten FaIle von GUll..LAIN, MATHIEU und BERTRAND war 
eine Degeneration der CLARKEschen Saulen und der Kleinhirnseitenstrangbahnen 
vorhanden; in einem zweiten von ihnen beschriebenen FaIle, der auch schon 
von LEY mitgeteilt wurde, bestand auBer einer Atrophie des HELWEGSchen 
spino-olivaren Biindels eine unvollstandige Degeneration der Pyramidenbahn, 
wahrend die CLAREKSchen Saulen und die Kleinhirnseitenstrangbahnen intakt 
waren. Die Autoren erwahnen eine Beobachtung von THOMAS (1897, Fall 4) 
mit einer Affektion der spinocerebellaren Bahnen und Atrophie der CLARKEschen 
Saulen, besonders auf einer Seite, und berichten ferner, daB DEJERINE und 
THOMAS (vgl. oben) eine Schadigung der Pyramidenbahnen in den Hirnschenkeln 
bis in die innere Kapsel verfolgen konnten, wahrend im Riickenmark ent­
sprechende Ausfalle fehlten. Ebenso solI in einem anderen FaIle von THOMAS 
(1903), der yom Autor falschlich als Kleinhirnatrophie mit multipler Sklerose 
angesehen wurde, neb en einer ganz typischen olivo-ponto-cerebellaren Atrophie 
eine nicht vollstandige Degeneration der Pyramidenbahnen im Vorder- und 
Seitenstrang bestanden haben, die sowohl im groBten Teil des Riickenmarks 
deutlich war, als auch von der Briicke zu den Hirnschenkeln sich verfolgen lieB, 
wahrend in der Medulla oblongata davon nichts zu bemerken war!. 

Diese Veranderungen leiten iiber zu den kombinierten Systemerkrankungen, 
die man als FRIEDREICHsche Ataxie bezeichnen muB. Die mit ihnen verbundene 
olivo-ponto-cerebellaren Atrophien sind klinisch gewohnlich durch den viel 
friiheren Beginn und die Symptomatologie der Hinterstrangserscheinungen von 
den einfachen Fallen unterschieden, werden aber klinisch meist als Heredoataxie 
cerebelleuse diagnostiziert. In solchen Fallen ist dann auch ofter Hereditat 
nachzuweisen. Die bisherigen Beobachtungen dieser Art 2 sind folgende: 

MENZEL (1891): Erkrankung in drei Generationen. Die Mutter des Patienten wurde 
60 Jahre alt und litt zuletzt an derselben Krankheit; ebenso von 7 Geschwistern 1 Bruder 
und 2 Schwestern, welche beide Suicid begingen, 1 Bruder war schwachsinnig, 1 Schwester 
nervenschwach. Von den Kindern des Patienten litt 1 Tochter an hereditarer Ataxie. -
Der 46jahrige Mann erkrankte im 17. Lebensjahr, zuIetzt Versteifung und Krallenhand, 
offenbar bestanden auch erhebliche Muskelatrophien. Er hatte eine olivo-ponto-cerebellare 
Atrophie, wobei besonders die Oberseite des Kleinhirns betroffen war, eine starke Ver­
schmalerung der Substantia nigra "mit auBerst wenig pigmentierten Zellen", auch das 
Corpus Luys war verkleinert. 1m Riickenmark waren degeneriert: die Hinterstrange, die 
CLARKEschen Saulen mit den Kleinhirnseitenstrangbahnen, die Pyramidenbahn; starke 
Ausfalle der Vorderhornzellen und Schadigung der vorderen Wurzeln. 

KEILLER (1926): Dieselbe KranklIeit in drei aufeinanderfolgenden Generationen: 
I. Mutter starb mit 45 Jahren. 11.2 Briider erkrankt im 14.-15. Lebensjahr mit schwanken­
dem Gang, starker choreiformer Bewegungsunruhe, Intentionstremor, zunehmender Sprach­
storung. Gegen Ende Urininkontinenz. III. In einem Fall der gleiche Verlauf, bei der 
Schwester nur leichtere cerebellare Erscheinungen. - In den 3 anatomisch untersuchten 
Fallen Atrophia olivo-ponto-cerebellaris mit volligem Ausfall der PURKINJE-Zellen und 
"auBerstem Schwund der Zellen der Substantia nigra". 1m Riickenmark: Sklerose der 
Hinterstrange, betrachtliche VernIinderung der Vorderhornzellen (welchen aber eine 
Muskelatrophie nicht entsprochen hatte). 

Einer dieser FaIle wurde von HASSIN-HARRIS 1936 nachtraglich untersucht, wobei aber 
die Substantia nigra nicht beachtet wurde. Frontallappen und 1. Schlafenwindung waren 
etwas atrophisch. 

MAAS-SCHERER (1933): Keine Hereditat. 45jahrige Frau. Beginn im 33. Lebensjahre 
mit unsicherem Gang, undeutlicher Sprache, Gedachtnisstorung. - Cerebellare Ataxie, 

1 Ein Fall von THOMAS (1897, Fall 5) war nicht zuganglich. 
2 In einem FaIle von WINKLER (1923) ist allerdings ausdriicklich das Fehlen einer Strang­

degeneration vermerkt; der Bruder !itt an der gleichen Krankheit (mitgeteilt von HOENE­
VELD 1923; die Arbeit war mir nicht zuganglich). Dies ware die einzige mir bekannte 
Beobachtung erblicher Atrophia olivo-ponto-cerebellaris ohne Riickenmarksbeteiligung_ 
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bulbar-skandierende Sprache, fehlende Sehnenreflexe, Abblassung der Papillen, Storung 
der Blickbewegung, keine Lahmungen, keine Gefiihlsstorungen. - 1m Lamellenmark des 
Kleinhirns eine Ganglienzellen-Heterotopie als Ausdruck einer Anlagestorung. - 1m Riicken­
mark Degeneration der Hinterstrange mit leichter Schadigung der Kleinhirnseitenstrang­
bahnen, Entmarkung der hinteren Wurzeln. 

MATHlEU-BERTRAND (1929): Fall Brouill. 3 Generationen erkrankt: Gro/3mutter, Mutter 
und 1 Schwester der Patientin. Bei der 58jahrigen Patientin begann das Leiden im 
52. Lebensjahr mit zunehmenden Gleichgewichtsstorungen. Spater Doppeltsehen, Kontrak­
turen des linken Beines, doppelseitiger Babinski, Abmagerung, vOriibergehende Urinretention, 
zuletzt auch geringe Sensibilitatsstorungen an den unteren Extremitaten, doppelseitige 
Katarakt. Keine psychischen Storungen. 

Au/3er der olivo-ponto-cerebellaren Atrophie waren im Riickenmark die Kleinhirn­
seitenstrangbahnen und die Vorderstrange degeneriert, die Hinterstrange dagegen intakt. 

Man kann im Zweifel sein, ob man berechtigt ist, diese letzte Beobachtung 
noch zur FRIEDREICHschen Ataxie zu rechnen, wenn man namlich in der Hinter­
strangdegeneration ein, wenn auch in seiner Intensitat wechselndes Leitsymptom 
sieht. Es kommt aber wohl nicht so sehr darauf an, daB gerade ein bestimmtes 
System von den vielen betroffen sein muB, sondern daB iiberhaupt der ProzeB 
im groBen und ganzen eine Neigung zur Ausbreitung in den zugehorigen 
Systemen besitzt. Die verschiedenen Formen der Heredodegeneration zeigen ja, 
daB der Akzent bald mehr auf dem einen, bald auf dem anderen System liegt, 
und wir benennen nach dem vorherrschenden Symptomenkomplex die einzelnen 
Formen. Wenn also im wesentlichen cerebellare und gleichzeitig spinale Bahnen 
ergriffen sind, so diirfen wir an der Zuteilung zur spinocerebellaren Heredo­
degeneration festhalten, auch wenn einmal die Hinterstrange nicht beteiligt sind. 
Wir miissen nur fordern, daB iiberhaupt die beiden Komponenten der Heredo­
degeneration vorhanden sind, die diese Bezeichnung in sich enthalt, namlich: 
die Hereditat und die Degeneration. Unter dieser verstehen wir einen abio­
trophischen ProzeB, den wir mit dem friihzeitigen Altern vergleichen oder 
vielleicht sogar gleichsetzen konnen. Ob die Erblichkeit vorhanden ist, konnen 
wir weder aus der klinischen Symptomatologie, noch aus den pathologisch­
anatOlnischen Befunden bestimmen, wie schon mehrfach gesagt wurde, sondern 
nur durch die erbbiologische Untersuchung. Aber es ist uns doch erlaubt, beim 
Auffinden eines entsprechenden Symptomenkomplexes und eines solchen degene­
rativen Prozesses die Moglichkeit der hereditaren Komponente zu vermuten. Von 
diesem Gesichtspunkte aus diirfen wir wohl daran denken, daB auch die vorher 
aufgefiihrten Beobachtungen mit verschiedenen Strangerkrankungen des Riicken­
marks wenigstens zum Teil auch zur spinocerebeHaren Heredodegeneration ge­
horen, wofiir nur der Nachweis der Hereditat nicht erbracht ist, oder erbracht 
werden konnte. 

Wenn so scharf unterschieden wurde zwischen Rinden- und Markatrophien, 
so geschah dies, urn die differente Entstehung einmal in den Ganglienzellen der 
Rinde, das andere Mal in den Markfasern zu kennzeichnen. Aber schon die 
Tatsache, daB die PURKINJE-Zellen auch bei der olivo-ponto-cerebellaren 
Atrophie erkranken und schlieBlich auch ganz ausfaHen konnen, zeigt, daB der 
ProzeB auch hier nicht auf das eine System beschrankt bleibt, und wir haben 
ja auch gesehen, daB er noch viele andere Systeme angreift bis zur GroBhirn­
rinde. Sind vorwiegend die Hinterstrange und die spinocerebellaren Bahnen 
beteiligt, so besteht klinisch eine FRIEDREICHsche Ataxie mit den entsprechenden 
Ausfallen, sind die Seitenstrange hauptsachlich oder aHein befallen, so haben wir 
einen cerebellaren Symptomenkomplex mit Spasmen, der dann zur Heredo ataxie 
cerebelleuse gerechnet wird. Sind nur die Kleinhirnsymptome vorhanden, so 
wird man am ehesten eine Atrophie tardive vermuten, doch konnen etwa 
vorhandene Blasenstorungen auf die Diagnose der olivo-ponto-cerebellaren 
Atrophie leiten. Dies wird noch eher der Fall sein, wenn sich noch eine 
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Versteifung dazu gesellt, was ja allerdings auch bei der Atrophie tardive be­
obachtet ist. Setzen die myostatischen Storungen mit den cerebellaren gleich­
zeitig ein, so kann der Nachweis von Kleinhirnsymptomen gegeniiber der 
reinen Paralysis agitans auf die richtige Diagnose fiihren. 

Die Kerndegenerationen. 
Isolierte Erkrankungen der Kleinhirnkerne und ihrer Bahnen, wie sie etwa 

dem Ausfall der PuRKINJE-Zellen bei der Atrophie tardive entsprechen, kennen 
wir kaum und konnen daher auch kein klares Bild von dem Anteil ihrer Funktion 
und der sich dadurch kennzeichnenden Symptomatologie gewinnen. Aber wo 
sie in Mitleidenschaft gezogen sind, pflegen immer wieder bestimmte Er­
scheinungen aufzutreten, die man ihrem Ausfall zuschreibt, doch besteht da noch 
eine gewisse Unsicherheit, weil diese Prozesse gewohnlich sehr ausgedehnt sind. 
Auch die nicht haufigen Herderkrankungen betreffen selten den Kern allein, 
so daB auch sie nicht eindeutig sind und unseren Vorstellungen iiber die Funktion 
nur eine allgemeine Richtung geben konnen. 

Wenn von Kerndegenerationen gesprochen wird, so ist meist der Nucleus 
dentatus als der weitaus groBte und wichtigste gemeint. Die kleinen Kerne, der 
Nucleus emboliformis, globosus und fastigii (oder tecti) sind nicht immer scharf 
voneinander abgrenzbar, und starken individuellen Schwankungen unterworfen 
(SCHERER). Sie haben im allgemeinen nicht viel Beriicksichtigung gefunden, so 
daB man ihnen neben dem machtigen Dentatum einen besonderen Anteil an 
dem Krankheitsgeschehen nicht mit Sicherheit zusprechen kann. 

Bei den Rindenatrophien zeigte sich der Nucleus dentatus auffallig resistent, 
einer transneuralen Degeneration scheint er mit Erfolg groBen Widerstand 
entgegenzusetzen, sonst miiBte man bei dem oft viele Jahre lang bestehenden 
Ausfall so vieler PuRKINJE-Zellen ofter etwas davon zu Gesicht bekommen. Auch 
die bei experimentellen Lasionen der Rinde wiederholt gesehenen Zellausfalle 
im Dentatum beweisen eine transneurale Degeneration nicht, denn man kann, 
wie SCHERER hervorhebt, direkte Schadigungen durch Zirkulationsstorungen 
dabei nicht sicher ausschlieBen. Wenn wir bei degenerativen Erkrankungen 
Ausfalle in diesem Kern finden, handelt es sich also meistens um eine primare 
Atrophie. 

Krankheitsprozesse, bei denen der Nucleus dentatus beteiligt ist, zeigen in 
ihrem Verlaufe hauptsachlich hyperkinetische rhythmische Bewegungsstorungen, 
die zum Teil auch in Versteifung iibergehen konnen. Es sind also im wesentlichen 
extrapyramidal-motorische Symptome, die bei Schadigungen des Dentatums 
auftreten. Aus diesem Grunde hat SPATZ den Nucleus dentatus in das extra­
pyramidal-motorische System in engerem Sinne eingegliedert, zu dessen anderen 
Zentren er auch in histologischer und physiologisch-chemischer Hinsicht engere 
Beziehungen hat, z. B. im Stoffwechsel (Eisengehalt usw.). 

Zu diesen besonderen Stoffwechseleigentiimlichkeiten gehOrt auch die Neigung, "Pseudo­
kalk" an den Capillaren abzulagern, ebenso wie man dies im Pallidum, ailerdings viel Ofter, 
findet. Die Krankheitsbilder, bei denen man dergleichen nachweisen kann, zeigen fast immer 
innersekretorische Storungen, besonders der Schilddriise, extrapyramidal-motorische 
Symptome, meist in Form hochgradiger Versteifung, und epileptische und tetanische An­
faile. Es kann dabei zu so dichten Kalkablagerungen im Dentatum und dem anliegenden 
Mark und zugleich im Pallidum und seiner Nachbarschaft kommen, daB sie auch rontgeno­
logisch nachzuweisen sind. Zahlreiche Einzelfalle dieser .Art sind mitgeteilt worden, z. B. 
WEIMANN, HALLERVORDEN, OSTERTAG, FARR, SCHIELE usw., letzthin wieder von GUILLAIN, 
BERTRAND und ROUQUES. Es ist wohl moglich, daB es sich dabei um eine besondere Krank­
heit handelt. Auch familiares Vorkommen ist beschrieben worden (rontgenologisch nach­
gewiesen) von FRITZSCHE bei 3 schwachsinnigen Geschwistern mit parkinsonahnlichen 
Symptomen, dysartrischer Sprachstorung und Gehstorung, die sich innerhalb eines Jahres 
zwischen dem 20. und 30. Lebensjahr entwickelten, und von GEYELIN und PENFIELD bei 
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3 Kindern und deren Vater, auch in dem Falle von HALLERVORDEN litt ein Bruder gleichfalls 
an Epilepsie. 

Wegen ihrer Wichtigkeit fUr die Beurteilung der Dentatum-Bindearm­
funktionen mussen die Herderkrankungen hier kurz erwahnt werden. Beruhmt 
ist die Unterbrechung des Bindearmes durch eine Krebsmetastase mit Hemi­
chorea der gegenuberliegenden Korperhalfte von BONHOEFFER; ahnliche Be­
obachtungen stammen von KLEIST und BREMME. Bei halbseitigen athetotischen 
Bewegungen mit Koordinationsstorungen fand PINELES eine teilweise ZerstOrung 
des Nucleus dentatus der Gegenseite. Demgegenuber ist aber, wie LOTMAR 
hervorhebt, auf eine Beobachtung POROTS hinzuweisen mit einer Blutung in die 
Bindearme ohne Hemichorea, aber ausgesprochen cerebellaren StOrungen. -
Eine wichtige Rolle scheint die Lasion des Nucleus dentatus bei den kontinu­
ierlichen rhythmischen Krampfen des Gaumensegels und benachbarten Muskel­
gebieten des Schlundes zu spielen, auch Nystagmus velopalatinus genannt 
(KLIEN, PFEIFFER usw.). Es handelt sich dabei urn halb- oder doppelseitige 
Klonismen des Gaumensegels, welche auch die Schlundmuskulatur, die SchlieB­
muskeln der Tuben, die Kehlkopfheber, schlieBlich sogar Diaphragma, Facialis 
und einzelne Korpermuskeln betreffen konnen. Die Zuckungen sind standig 
vorhanden und haben einen Rhythmus von 100 bis 150 Schlagen in der Minute 
und sind in den beteiligten Muskeln synchron. Da diesen Storungen meist 
Blutungen oder Erweichungen auf dem Boden einer Arteriosklerose zugrunde 
liegen, so sind gewohnlich auch noch andere Lasionen vorhanden. Mehrmals 
war der Nucleus dentatus dabei mit zerstOrt, aber auch die zentrale Haubenbahn 
und Herde in der Brucke werden damit in Beziehung gebracht; eine besondere 
Rolle sollen die Oliven spielen, die dann eine eigentumliche Form der Degene­
ration aufweisen, von franzosischen Autoren auf Grund von Markscheiden­
praparaten als "Pseudohypertrophie" bezeichnetl. 

AuBer hyperkinetischen BewegungsstOrungen werden auch Versteifungen 
dem Ausfall des Dentatum zur Last gelegt. GRUNTHAL bezieht eine links­
seitige Starre auf eine ZerstOrung des rechten Nucleus dentatus durch eine 
Blutung; er spricht von "einer in der hypertonisch-rigiden Phase festgefrorenen 
athetotischen Bewegung" und meint, daB tonushemmende Impulse, die nor­
malerweise yom Dentatum durch den Bindearm gehen mussen, fortgefallen sind. 
Der Fall ist aber noch durch andere Lasionen kompliziert, ebenso wie ein 
weiterer von CASPER und PINEAS mit ahnlichen StOrungen. 

Bei Erkrankungen des hi:iheren Lebensalters mit Paralysis-agitans-ahnlichen 
Symptomenbildern, eigentumlichen Haltungsanomalien und Rigorzustanden 
neben hypotonischen Erscheinungen fanden FREUND und ROTTER anatomisch 
kombinierte Systemschadigungen, zum Teil vasalen Ursprungs, im striopallidaren 
und im Dentatum-Bindearm-Rubersystem, die aber wegen ihrer groBen Aus­
breitung nur allgemein lokalisatorisch verwertbar sind. 

Unter den degenerativen Erkrankungen mit besonderer Beteiligung des 
Dentatums ist in erster Linie die Myoklonusepilepsie zu nennen. In einem 
groBen Teil der Falle sind Einschlusse in den Ganglienzellen, die sog. Myo­
klonuskorperchen gefunden worden (LAFORA), und zwar vorwiegend in den 
Zellen der Nuclei dentati, dann auch der Substantia nigra, des Thalamus und 
schlieBlich im ganzen Gehirn verstreut (WESTPHAL-SIOLI, OSTERTAG, BELLA­
VITIS, SCHOU, MYSLIVEZEK, MARCHAND u. a.). In einem von LIEBERS mit­
geteilten Falle juveniler amaurotischer Idiotie mit Myoklonusepilepsie waren 

1 Das Olivenareal ist dabei scheinbar vergri:iBert und die Zellen sehen geschwollen aus. 
Offenbar handelt es sich dabei urn Quellungserscheinungen, die der Degeneration voraus­
gehen (HALLERVORDEN) in Verbindung mit Regenerationsphanomenen (BIONDI). Vgl. im 
iibrigen dieses Handbuch Bd. 11, S.212 (Lit.). 
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nur im Nucleus dentatus Einschliisse in den Ganglienzellen vorhanden, welche 
zwar mit den Myoklonuskorperchen nicht durchaus iibereinstimmten, aber 
ihnen sehr ahnlich waren. SIOLI fand statt der Myoklonuskorperchen als einzige 
bemerkenswerte Veranderung massige lipoide Abbauprodukte um den Nucleus 
dentatus herum aufgehauft. Jedenfalls scheinen vorwiegend extrapyramidal­
motorische Zentren betroffen zu sein und unter diesen besonders der Nucleus 
dentatus. Ein notwendiger Bestandteil des Krankheitsprozesses sind die Ab­
lagerungen aber nicht, denn es gibt Beobachtungen, in denen sie fehlen; so 
bestand bei einem nicht ganz klaren Fall von PRECECHTEL eine Hypoplasie von 
Kleinhirn und Oliven mit Entwicklungsstorungen, wobei auch der Nucleus 
dentatus -, und zwar in seinem entwicklungsgeschichtlich jungen Anteil -
geschadigt war. 1m iibrigen ist die Abgrenzung extrapyramidaler Hyperkinesen, 
wie z. B. der Chorea in ihren verschiedenen Formen, gegen Myoklonien nicht 
immer ganz einfach, wie auch BONHOEFFER betont. Wesentlich sind die erb­
lichen Beziehungen der Myoklonusepilepsie und ihre Verbindung mit anderen 
extrapyramidalen Erkrankungen. LUNDBORG, dem wir die klassische Unter­
suchung hieriiber verdanken, hat iiber haufiges Vorkommen von Paralysis 
agitans in den Familien mit Myoklonusepilepsie berichtet. KEHRER hat diese 
Verbindung besonders hervorgehoben und darauf hingewiesen, daB bei ver­
schiedenen Kranken die Schiittellahmung sehr friih, etwa Mitte der 30er, ein­
setzte; er zitiert folgende Satze von LUNDBORG (1903): "In vorgeschrittenen 
Fallen von progressiver Myoklonusepilepsie tritt nicht selten Muskelrigiditat 
hervor, in einzelnen Fallen scheint dieses Symptom das am meisten in die 
Augen fallende zu sein. Fall 18 (aus der Familie von UNVERRICHT, von LUND­
BORG nachuntersucht) war anfanglich ein typischer Fall von progressiver 
Myoklonie-Epilepsie, hatte sich aber im Laufe der Jahre dahin entwickelt, daB 
er weit mehr einem FaIle von Paralysis agitans sine agitatione glich; die myo­
klonischen Erscheinungen waren verschwunden und nur epileptiforme Anfalle 
suchten Patient weiter zur Nachtzeit heim. In mehreren anderen entwickeIten 
Fallen von Myoklonie-Epilepsie habe ich zu meiner Befremdung eine markierte 
MuskeIrigitat gefunden, dazu Hitzegefiihl, starken SchweiB... auBerdem aber 
ausgesprochene myoklonische Phanomene." HODSKINS und YAKOVLEV weisen 
ebenfalls auf diesen nicht seItenen Ausgang der Myoklonus-Epilepsie "mit 
Rigiditat, Maskengesicht und SpeichelfluB" hin, was sie bei reinen Myoklonien 
nicht gesehen haben. Jedenfalls gehen oft die hyperkinetischen Erscheinungen 
in eine Akinese mit Versteifung iiber. Bei der betrachtlichen Ausbreitung der 
Veranderungen iiber das gesamte extrapyramidale System ist eine unmittelbare 
Beziehung der Myoklonien auf die Erkrankung des Dentatums nicht ohne 
weiteres gestattet, wenn sie auch einen gewissen Grad von Wahrscheinlichkeit 
fiir sich hat (LOTMAR). 

Von besonderem Interesse ist ein cerebellarer Symptomenkomplex, welcher 
bei der Myoklonusepilepsie vorkommen kann. HUNT hat ein solches Krankheits­
bild unter der Bezeichnung "Dyssynergia cerebellaris myoclonica" beschrieben: 
Unabhiingig von einer typischen Myoklonusepilepsie entwickeln sich im jugend­
lichen Alter stetig fortschreitende cerebellare Erscheinungen: unsicherer Gang, 
Ataxie der Hande, ein sehr auffalliger Intentionstremor, Sprachstorung, wobei 
auch ein psychischer Riickgang· bemerkbar wird. Diese Krankheit konnte er 
bei 4 nicht erblich belasteten Patienten beobachten sowie einmal bei Zwillingen 
mit FRIEDREICHscher Ataxie. 

Die heiden Bruder sollen sich sehr ahnlich gewesen sein, sie waren die einzig Kranken 
ihrer FamiIie. - Bei dem einen begann das Leiden in jungen Jahren mit Ungeschicklichkeit 
in den Randen, schwankendem Gang und Sprachstorungen; die Beschwerden nahmen 
langsam zu. Mit 21 Jahren traten epileptische Anfalle und heftige Muskelzuckungen auf. 
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welche durch jeden Reiz, aktive Bewegungen, Ansprechen, selbst grelle Beleuchtung aus­
gelost wurden; aus diesem Grunde trug er dunkle Glaser. Beim Sprechen wurde er durch 
Attacken von Zuckungen unterbrochen. Er hatte einen deutlichen HohlfuB, aber keine 
Skoliose und war stark abgemagert; Muskelatrophien fehlten. Sehnenreflexe nicht auslOsbar, 
kein Babinski, kein Nystagmus. Lagengefiihlsstorungen an Handen und FiiBen, Oberflachen­
sensibilitat an den FiiBen etwas herabgesetzt. Hypotonie und schwerste cerebellare Sym­
ptome. Wegen der Heftigkeit der klonischen Zuckungen muBte Patient an den Stuhl 
gebunden werden, weil er sonst heruntergefallen ware. Er war nicht mehr imstande zu 
stehen oder zu gehen. 

Sein Bruder zeigte dieselben Erscheinungen in wesentlich leichterem Grade und war 
noch fahig zu arbeiten. Bei ihm war kein HohlfuB, wohl aber eine leichte Skoliose vor­
handen; fehlende Sehnenreflexe, keine Sensibilitatsstorungen. 

Die anatomische Untersuchung des ersten Bruders ergab ein normal groBes Riicken­
mark mit Degeneration der Hinterstrange und hinteren Wurzeln, der CLARKEschen Saule 
und Kleinhirnseitenstrangbahnen, sowie eine Aufhellung der Pyramidenseitenstrangbahn. 
Medulla oblongata mit Oliven, Briicke, roter Kern, Substantia nigra waren normal, ebenso 
Stammganglien und Hirnrinde. 1m Kleinhirn war allein der Nucleus dentatus betroffen, 
seine Zellen bis auf die Halfte oder ein Drittel verschwunden, die iibrigen geschrumpft und 
die Bindearme sehr betrachtlich an Umfang vermindert. 

N eben der fUr die FRIEDREICHsche Ataxie charakteristischen Strangerkrankung 
im Ruckenmark war also lediglich eine Degeneration der Nuclei dentati und der 
Bindearme zu finden; von Myoklonuskorperchen ist nirgends die Rede. HUNT 
sieht im Kleinhirn einen Regulationsmechanismus fUr Statik und Lokomotion. 
Der Nucleus dentatus gehort zum statischen System, sein Ausfall muB also 
das Gleichgewicht zugunsten des lokomotorischen Systems storen, und so kommt 
nach HUNTS Meinung die Myoklonie zustande. 

Er erwahnt noch eine Beobachtung gleicher Art von BOSCHI mit Reflex­
steigerung und maBigen geistigen Defekt bei GroBvater, Vater und 4 Brudern. 
Einen Fall von FRIEDREICHscher Ataxie mit Myoklonusepilepsie sah auch 
BONHOEFFER. HODSKINS und YAKOVLEV haben bei ihren Myoklonusepilepsien 
bei den Patienten selbst, aber auch bei deren Angehorigen ofter Kyphoskoliose 
und FRIEDREICHschen FuB gesehen. Andererseits gibt es hereditare Ataxien 
mit Degeneration des Nuclus dentatus und der Bindearme ohne Myoklonie, so 
SPILLER, THOMAS und DURuPT, RAYMOND-LHERMITTE, einen Fall von CROUZON 
(MATHIEU-BERTRAND), JELGERSMA und die sehr wichtige Beobachtung von 
GERSTMANN, STRAUSSLER und SCHEINKER. Vielleicht hat auch der 3. Fall von 
SCHRODER und KIRSCHBAUM eine Beziehung zu dieser Gruppe. 

Gegenuber diesen Befunden, die dem Nucleus dentatus eine besondere Rolle 
beim Zustandekommen der Myoklonie zuschreiben, muB aber betont werden, 
daB es auch einwandfreie Beobachtungen gibt, in denen dieses Zentrum nicht 
betroffen war. Bei einem familiaren Paramyoklonus ohne Epilepsie fanden 
HANEL und BIELSCHOWSKY nur eine Kleinhirnrindenatrophie mit Degeneration 
der Oliven, wobei der Nucleus dentatus nur ganz unbedeutend und die Binde­
arme gar nicht geschadigt waren. Es ist aber bemerkenswert, daB bei der 
Schwester des Patienten eine Kyphoskoliose bestand -, ebenso wie beim Vater 
und 3 seiner Schwestern -, und bei ihr ernstlich die Diagnose der FRIEDREIcH­
schen Ataxie erwogen wurde. Auch bei einer familiaren Erkrankung von Myo­
klonusepilepsie mit Chorea-Athetose VAN BOGAERTS war auBer einem Status 
marmoratus des Striatums und Zellausfii1len im Stirnhirn nur eine Degeneration 
der Oliven vorhanden, der Nucleus dentatus wird ausdrucklich als intakt be­
zeichnet. Die myoklonische Komponente des Krankheitsbildes wird auf die 
Oliven bezogen im Hinblick auf die gleiche Schiidigung dieses Zentrums bei den 
Gaumensegelmyoklonien. 

Eine Athetose, die BOSTROEM und SPATZ beobachteten, muBte aber auf eine 
Degeneration des Dentatum-Bindearmsystems zuruckgefUhrt werden. 

Das 25 Jahre alt gewordene Madchen aus gesunder Familie litt an einer idiopathischen 
Athetose ohne spastische Lahmung, ohne Pyramidenzeichen, mit epileptischen Anfallen. 
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(Keine Myoklonie.) LedigIich Dentatum und Bindearm waren atrophisch "die Verkleinerung 
und Faserverarmung des Bindearms konnte yom Nucleus dentatus iiber die Kreuzung in 
der vorderen unteren Briickenhaube bis zum roten Kern verfolgt werden". Kleinhirnrinde, 
roter Kern, zentrale Haubenbahn und die gesamten Stammganglien waren intakt. Nur die 
Briicke, die schon makroskopisch verkleinert war, zeigte einen relativ kleinen FuB im Ver­
haltnis zur Haube, lieB mikroskopisch aber keine Ausfalle erkennen. "Sowohl das histo­
logische Bild der reinen Atrophie als die systematische und symmetrische Ausbreitung der 
Veranderungen spricht fiir einen endogenenProzeB, ahnlich wie bei olivo-ponto-cerebellaren 
Atrophie. " 

Einen besonderen Typus einer familiaren Erkrankung mit Degeneration des 
Dentatums, des Opticus und Acusticus wurde letzthin von NYSSEN und VAN 
BOGAERT mitgeteilt: 

Die Eltern der beiden erkrankten Kinder sind gesund, nicht verwandt; 2 gesunde Ge­
schwister. Die kranke Tochter bIieb von vorneherein in der Entwicklung zuriick, lernte 
mit P/2 Jahren Gehen, mit 21/2 Jahren stellte sich ein Strabismus convergens ein und nach 
7 Monaten wurde sie blind. Vom 5. Lebensjahre ab zunehmende SchwerhOrigkeit, im 
10. Jahre Gangstorungen und Angstanfalle, sowie zeitweise stereotype Bewegungen. 1m 
II. Lebensjahre blind und taub, ataktischer, breitbeiniger Gang, skandierende Sprache, 
Adduktionsstellung der Extremitaten und gesteigerte Reflexe, Tod nach raschem Verfall. 
Der 9jahrige Bruder erkrankte 3 Wochen nach leichten Masern an Sehstorungen, wurde 
ziemlich rasch blind und auch taub, nahm dieselben Haltungen an wie seine Schwester; 
er litt an nervosen Erregungszustanden. Die Krankheit schritt rasch vorwarts. - Die 
sorgfaltige anatomische Untersuchung des Zentralnervensystems des verstorbenen Madchens 
ergab eine Degeneration der Sehbahnen bis zu den vorderen Vierhiigeln, der primaren und 
sekundaren Horbahnen bis an die hinteren Vierhiigel, dagegen sind die zentralen Bahnen, 
sowie Seh- und Horrinde intakt; ferner bestand eine symmetrische Atrophie der Nuclei 
dentati und der Bindearme bis zum roten Kern, wahrend dieser selbst nicht gelitten 
hatte. - Verf. erinnert an das von HAMMERSCHLAG gefundene Bild bei den japanischen 
Tanzmausen. 

In dieser bunten Reihe verschiedenartigster Krankheitsbilder heben sich aus 
der Fiille der Erscheinungen immer wieder zwei sich anscheinend widersprechende 
Symptome heraus: ein hyperkinetisches und ein akinetisches. Jedes kann fiir 
sich bestehen, es kann aber auch im Verlaufe der Krankheit das hyperkinetische 
von dem akinetischen abgelost werden. Dies ist ein charakteristisches Merkmal 
der Funktion des extrapyramidal-motorischen Systems; man darf es mit Recht 
auf den Nucleus dentatus beziehen, der als einziges Zentrum dieses Systems dem 
Kleinhirn zugehort. "Gleichartig aussehende Symptomenbilder konnen von 
verschiedenen Stellen des extrapyramidal-motorischen Systems ausge16st 
werden" (SPATZ), und zwar kann dasselbe Zentrum sowohl eine Hyperkinese 
wie eine Versteifung bei seiner Erkrankung bewirken, es kommt dabei auf die 
Art, Intensitat und das Tempo des Prozesses an. In Analogie zum Verhalten 
der Substantia nigra bei der epidemischen Encephalitis konnte man erwarten, 
daB die Erkrankung des Dentatums durch Reizerscheinungen zur Hyperkinese 
fiihrt und die vollige Atrophie und Zerstorung zur Versteifung, doch bliebe das 
immer noch zu beweisen. 

Es liegt hier also ein im Prinzip ganz anderes Symptomenbild vor als bei 
den iibrigen Kleinhirnerkrankungen; der cerebellare Symptomenkomplex ist hier 
kein regelmaBiger, sondern nur gelegentlicher Bestandteil des Krankheitsbildes. 
Bei den Rinden- und Markatrophien war das anders: das Grundsymptom war 
cerebellarer Natur und die extrapyramidal-motorischen Storungen waren nur 
Begleiterscheinungen. Bei der olivo-ponto-cerebellaren Atrophie muBte die 
Erkrankung der Substantia nigra hinzukommen, um das zusatzliche Symptom 
der Versteifung zu erzeugen. Die Akinese und Versteifung, die gelegentlich zu 
den Rindenatrophien hinzutritt, ist meines Erachtens nicht geklart; man darf 
wohl vermuten, daB es hier ahnlich gehen wird wie bei der olivo-ponto-cere­
bellaren Atrophie, namlich daB auch irgendwo extrapyramidal-motorische 
Zentren betroffen sind; jedenfalls sind sorgfaltige Untersuchungen in dieser 
Richtung erforderlich. 
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Anhang. Die sekundaren Atrophien. 
Umfangreiche GroBhirndefekte konnen eine Atrophie der gegeniiberliegenden 

Kleinhirnhalfte nach sich ziehen. Die Kleinhirnatrophie ist am ausgepragtesten, 
wenn die Schadigung des GroBhirns ein noch nicht vollkommen ausgereiftes 
Zentralnervensystem trifft, also um die Zeit der Geburt und im friihkindlichen 
Alter; dies ist der Fall bei der sog. Hemiatrophia cerebri, welche nach SCHOB 
als eine "progressive sklerosierende lobare Rindenatrophie" aufzufassen ist und 
sich gewohnlich in dieser Zeit entwickelt (Abb. 12). . 

Andererseits kommt die gekreuzte Atrophie im spateren Leben bei GroB­
hirnlasionen durch Erweichung, Blutung oder Traumen zustande, wenn be­
deutende Teile einer Hemisphare 
zugrunde gehen; nur in einem 
allerdings einzig dastehenden FaIle 
von CLAUDE und LOYEZ war fast 
nur die innere Kapsel durch eine 
SchuBverletzung betroffen (KLAR­
FELD). Die V oraussetzung fUr die 
Entstehung der Atrophie ist eine 
geniigend lange Zeit zu ihrer Ent­
wicklung. So sah ich eine deut­
liche Verkleinerung der linken 
Haifte des Cerebellums und des 
Nucleus dentatus bei einer 70jah­
rigen Frau, welche nach einem 
Schlaganfall im 40. Lebensjahr 
eine groBe Cyste als Rest einer 
Erweichung zuriickbehalten hatte. 
- Die gekreuzte Kleinhirnatrophie 
laBt sich iibrigens auch experi­
mentell durch Exstirpation einer 
GroBhirnhalfte erzeugen. 

In allen diesen Fallen sind 
klinisch niemals Zeichen einer 
KleinhirnstOrung beobachtet wor­

Abb. 12. Gekreuzte Kleinhirnatrophie bei linksseitiger 
Hemiatrophia cere bri. 

den, wahrscheinlich wohl schon deshalb, weil die Hemiplegie etwa vorhandene 
Symptome verdeckt. 

Da es keine groBere direkte Bahn von GroBhirn zum Kleinhirn gibt 1, so muB 
zur Erklarung eine transneurale Degeneration, nach MONAKOW "Atrophie 
zweiter Ordnung" herangezogen werden. THOMAS und CORNELIUS haben (nach 
KLARFELD) bereits eine Fortpflanzung der Degeneration yom GroBhirn iiber 
die cerebropontinen und pontocerebellaren Bahnen angenommen, wobei auch 
die Briickenkerne und die entsprechenden Bahnen leiden. TSCHERNYSCHEFF, 
JELGERSMA, HASSIN, GIACANELLI, MISKOLCZY und DANcz u. a. haben solche 
FaIle beschrieben. Andererseits wird aber vereinzelt ausdriicklich das Intakt­
bleiben der Briicke betont. Letzteres wird verstandlich, wenn man mit DEMoLE 
auBer diesem direkten Weg auch noch einen indirekten annimmt, welcher die 
Atrophie auf retrogradem Wege durch Thalamus und roten Kern iiber den 
Nucleus dentatus zur Kleinhirnrinde vermittelt, allerdings scheint es, als ob nicht 

1 Neuerdings hat SCHAFFER einen Kleinhirnanteil der Pyramidenbahn beschrieben, der 
eine direkte Verbindung zwischen der motorischen Rinde und dem Cerebellum darstellt. 
Dies kleine Biindel scheint aber nicht ausreichend, urn die ausgebreitete Degeneration so 
vieler Zentren 7.U erklaren. 
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immer nachweisbare Spuren vorhanden sind. So hat KLARFELD mit LHERMITTE 
einen Fall von gekreuzter Kleinhirnatrophie mitgeteilt, "wo nach einer im Alter 
von 3 Jahren durchgemachten Meningoencephalitis der linken GroBhirnhemi­
sphare mit 39 Jahren eine Atrophie der rechten Kleinhirnhalfte gefunden wurde. 
Es waren von der Entziindung und der nachfolgenden Verkalkung der Occipital­
lappen, die 2. Parietalwindung, der hintere Teil der 1. Temporalwindung und 
eine umschriebene Stelle der hinteren Zentralwindung betroffen. In diesem FaIle 
war aber sowohl die Briicke als auch der entsprechende Briickenarm so gut wie 
normal, nur die Pyramidenbahn der betreffenden Briickenhalfte war atrophisch. 
Auch der Sehhiigel, der rote Kern und die Bindearme wiesen keine wahr­
nehmbaren Veranderungen auf, wahrend der gezahnte Kern der betreffenden 
Seite leicht, aber deutlich atrophisch war. - Auch in dem FaIle von CLAUDE 
und LOYEZ war die Kontinuitat der Atrophie nicht ersichtlich". 

Die betroffene Kleinhirnhalfte ist im ganzen verkleinert, der Wurm ist 
gewohnlich intakt oder in den anliegenden Partien etwas in Mitleidenschaft 
gezogen. Nach KLARFELD sind mehr die dorsalen Teile, der Lobus quadrangu­
laris und semilunaris superior betroffen. TSCHERNYSCHEFF glaubt die Atrophie 
genauer lokalisieren zu konnen. Er fand bei Frontalaffektion des GroBhirns die 
homolateralen Briickenanteile und die gekreuzte laterale Kleinhirnhalfte be­
teiligt, bei Schadigung des Schlafen- und Scheitellappens die homolaterale mediale 
Briicke und in der gegeniiberliegenden Kleinhirnhemisphare mehr den Wurm 
und die medialen Gebiete betroffen. 

Die Rinde ist atrophisch, die PURKINJE-Zellen in den betroffenen Lappchen 
zum Teil ausgefallen, die Kornerschicht aufgelockert und gelichtet, doch ist die 
Schadigung nie so vollstandig wie bei den primaren Rindenatrophien. Die 
Windungen des Nucleus dentatus sind abgeflacht und verschmalert, die Zellen 
mitunter geschrumpft. An der Schrumpfung hat der Nucleus emboliformis 
teil, wahrend der Nucleus globosus und die Dachkerne nahezu freibleiben 
(DEMoLE). Das Mark ist im ganzen reduziert ohne merkliche Ausfalle, nur in 
den Markstrahlen und der Rinde sind die Markfasern an Zahl verringert, oder 
auch ganz verschwunden. Eine wesentliche Gliawucherung ist nach KLARFELD 
nicht vorhanden. Fast immer ist die der atrophischen Kleinhirnhalfte gegen­
iiberliegende Olive in ihrem entsprechenden Anteil atrophisch. Die Briickenkerne 
und zugehorigen Bahnen konnen deutlich betroffen sein. Nach DEMoLE ist bei 
kongenitalen und juvenilen Atrophien auch die gleiche Seite einschlieBlich der 
Bindearme und spinocerebellaren Faserung etwas beteiligt. Eine sorgfaltige 
Analyse der gegenseitigen Abhangigkeit der Degeneration in den einzelnen 
Teilen haben MISKOLCZY und DANcz gegeben. 

Manchmal kann die Degeneration auch ausbleiben, was nach den letzt­
genannten Autoren "nicht allein davon abhangig ist, ein wie groBer Zeitraum 
seit der GroBhirnschadigung verstrichen ist und in welcher Lebensperiode diese 
einsetzte, sondern was fiir Systeme ergriffen sind und in welchem AusmaBe sie 
von der Lasion betroffen wurden". In friihfetalen Fallen von GroBhirndefekten 
bleibt das Kleinhirn intakt, weil wegen mangelnder Ausbildung der ent­
sprechenden Systeme eine transneurale Degeneration noch gar nicht moglich ist. 
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Extrapyramidal-motorische Erkrankungen. 

Chorea HUNTINGTON. 

(HUNTINGTONSche Krankheit, degenerative Chorea, chronisch 
progressive Chorea, HUNTINGTONScher Typenkreis.) 

Von H. J OSEPHY-Hamburg. 

Mit 10 Abbildungen. 

Die Chorea HUNTINGTON ist in ihrer klassischen Auspragung gekennzeichnet 
durch folgende Merkmale: 

1. Durch die choreatische Bewegungsunruhe. 
2. Durch psychische Veranderungen. 
3. Durch das allmahliche Fortschreiten der Krankheitserscheinungen. 
4. Durch einen spaten Beginn (nach dem 20. Lebensjahre, meist im 4. und 

5. Lebensjahrzehnt). 
5. Durch die Erblichkeit. 
6. Durch einen charakteristischen histopathologischen Befund am Zentral­

nervensystem. 
Erbbiologische und anatomische Untersuchungen haben ergeben, daB es 

neben den klassischen Fallen auch solche gibt, die in bezug auf ihre klinische 
Symptomatologie und ihren Verlauf als "atypisch" zu bezeichnen sind. 

Die Geschichte der Chorea geht auf PARACELSUS zuruck. Er hat (zitiert nach 
HECKER) drei Arten des Veitstanzes unterschieden: die erste ist die aus Ein­
bildung (Vitista, Chorea imaginativa sv. aestimativa); damit ist die als psychische 
Epidemie auftretende Tanzkrankheit des Mittelalters gemeint. Die zweite Art 
ist der Veitstanz aus sinnlicher Begierde, die Chorea lasciva und die dritte endlich 
die aus korperlichen Ursachen entstandene Chorea naturalis sv. coacta. 

Die "Tanzkrankheit" als eine Volksepidemie ist im Mittelalter in West­
europa bekanntlich ofter aufgetreten. So ist unter anderem die Tanzseuche 
zu nennen, die sich 1374 von Aachen nach Luttich und Utrecht ausbreitete und 
der Veitstanz von StraBburg 1518. Diese psychischen Epidemien ergriffen bei 
Gelegenheit eine groBe Zahl von Menschen 1. Bezeichnet wurden die Tanze als 
"Veitstanz" nach dem heiligen Vitus oder als "Johannestanz" nach Johannes 
dem Taufer. Auch der heilige Willibrord gilt als Schutzpatron (Echternacher 
Springprozession). WITKOWSKI hat 1879 unter Berufung auf JAKOB GRIMM die 
Chorea St. Viti in Beziehung zu dem alten Slavengott Swantewit, dem zu Ehren 
orgiastische Tanze aufgefuhrt wurden, bringen wollen. Diese Deutung wird 
aber neuerdings von MARTIN scharf abgelehnt. 

Die geniale Konzeption von P ARA9ELSU:5, der offenbar ganz deutlich zwischen 
hysterischer und organischer ChorEja unterschieden hat, ist zunachst vollig 
verloren gegangen. Erst 1741 bescp.rieb SYDENHAM die nach ihm benannte 
Krankheit, der er den Namen Chorea! St. Viti beilegte. In der spateren Literatur 
wird dann diese Form als Chorea minor sv. Anglorum in Gegensatz gestellt zu 
der Chorea major sv. Germanorum, worunter die Tanzkrankheit des Mittelalters 
verstanden wird. VON ZIEMSSEN :'hat 1877 der schon vor ihm vertretenen , 

1 Auch heute kommt noch derartiges vpr. JAKOBI berichtet uber eine solche Tanzepidemie, 
die 1920 in ThUringen grofJere Kreise ergritt. Sie ging von einem gewissen Muck-Lamberty 
aus, der eine Zeitlang eine grofJe Schar von Anhdngern gewann. Diese Bewegung glitt sehr bald 
in uble sexuelle Bahnen ab und scheint .etwa 1924 erloschen zu sein. 
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Ansicht, daB es sich hier um ganz verschiedene Dinge handle, aligemeinere 
Geltung verschafft. 

Die hereditare Form der spat auftretenden Chorea ist 1872 zuerst von dem 
amerikanischen Arzt GEORGE HUNTINGTON in einer kurzen Arbeitl beschrieben 
worden, und zwar in allen wesentlichen Punkten richtig. Er kannte in Long 
Island einige Familien, die mit diesem Erbiibel behaftet waren. Es ist merk­
wiirdig genug, daB die so auBerordentlich charakteristische Krankheit nicht nur 
nicht friiher - es gibt allerdings vor HUNTINGTON schon kurze Notizen dariiber 
(WOLLENBERG) - den Arzten aufgefallen ist, sondern daB es auch noch eine 
gewisse Zeit nach der Publikation HUNTINGTONS gedauert hat, bis weitere 
Kasuistik mitgeteilt wurde. Erst von 1884 ab kamen mehr Beschreibungen 
heraus, so von EWALD, FACKLAM und vielen anderen. 

Bestritten wurde allerdings zunachst die Sonderstellung der HUNTINGTON­
schen Chorea gegeniiber der SYDENHAMSchen. Autoritaten wie CHARCOT und 
JOLLY faBten die HUNTINGTON-FaIle im wesentlichen als eine Spatform bzw. 
chronische Form der SYDENH.Ulschen Chorea auf. Andere, so MOEBIUS und 
HITZIG, erkannten von Anfang an ihre Sonderstellung, die dann in der bekannten 
Monographie von WOLLENBERG 1905 durchaus festgelegt ist. 

Die Bezeichnung HUNTINGTONSche "Chorea" trifft zwar fiir die Mehrzahl 
der hierher gehOrenden FaIle das Wesentliche, insofern als sie durchweg die 
charakteristische Bewegungsunruhe in Kombination mit den anderen typischen 
Merkmalen der Erblichkeit, des spaten Beginns - spat im Vergleich zur SYDEN­
HAMschen Form - und der Progredienz mit Beteiligung der Psyche zeigen. 

Da es nun aber, was unten im einzelnen auszufiihren ist, im Familienkreis 
von HUNTINGTON-Sippen FaIle gibt, die klinisch nicht als Veitstanz imponieren, 
die aber erbbiologisch und anatomisch eindeutig hierher gehOren, so ist die 
Bezeichnung Chorea eigentlich zu eng. Ich mochte aber mit KEHRER den ein­
gebiirgerten Namen beibehalten, der sich verhaltnismaBig leicht und unmiB­
verstandlich durch entsprechende erklarende Zusatze auch fiir die atypischen 
FaIle verwenden laBt. So kann man in Analogie zur Paralysis agitans sine 
agitatione von einer HUNTINGTONSchen Chorea sine Chorea sprechen, man 
kann Faile als HUNTINGTONSche Chorea "mit Versteifung" oder "ohne Demenz" 
herausheben und kann schlieBlich etwa von HUNTINGTONScher Psychose oder 
Psychopathie ohne Chorea sprechen und so mit wenig Worten kennzeichnen, 
was gemeint ist. 

Wenn man die typischen FaIle von HUNTINGTONScher Chorea nach klinisch­
symptomatologischen Gesichtspunkten rubriziert, das heiBt, aIle Erkrankungen 
hierher rechnet, die spat auftreten, progredient verIaufen und somatische und 
psychische Zeichen in der bekannten Kombination bieten, dann ergeben sich 
gewisse Schwierigkeiten hinsichtlich des letzten Merkmals von HUNTINGTON, 
der Erblichkeit. So einfach in den meisten Fallen der Nachweis der Hereditat 
ist, so schwer, wenn nicht unmoglich scheint er in anderen zu sein. Man hat 
deshalb vielfach hereditare von nichthereditaren Fallen unterscheiden wollen, 
wobei die einzige Differenz eben wirklich nur das familiare Auftreten der Krank­
heit ist. Klinik und pathologische Anatomie sind identisch. 

Nun sind in der Rubrizierung der nichterblichen FaIle zweifellos friiher 
Irrtiimer unterIaufen. Sie kommen auch heute noch vor. Sorgfaltige, "objektive" 
Anamnesen haben fiir manche FaIle, die in der Literatur als nicht erblich laufen, 
die Hereditat sichergestelit (MEGGENDORFER, ENTRES, KEHRER). 

Die Fehlerquellen bei der Erhebung der Familiengeschichte sind mannig­
facher Art. Da ist zunachst das absichtliche - oft durch Rentenwiinsche 

1 Deutsche Ubersetzung von STEYERTHAL im Arch. f. Psychiatr. 94 (1908). 
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provozierte - Verschweigen gleichartiger Falle. Es werden ferner formes frustes 
und atypische Erkrankungen tibersehen, es konnen die HUNTINGToN-Kandidaten 
einer Familie sterben, ehe die Krankheit manifest geworden ist, es konnen 
endlich die HUNTINGToN-Kandidaten einer Sippe bei zu kleiner Kinderzahl der 
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Abb. 1. Choreastammbaum "FlaccUB von Reithof" (nach ENTREB). Nr.12, selbst gesund, hat 
gesunde Kinder. Erhebliche Kindersterblichkeit, besonders unter den Nachkommen von Nr.7 

und Nr. 16. Nr. 25 und 26 sind ungekUl.rte Schwachsinnsfil.lle. 

betreffenden Generation sozusagen nicht geboren werden. KEHRER hat auf 
alle diese Punkte eindringlich aufmerksam gemacht und gerade seine Forschungen 
sprechen dafiir, daB man sich nicht ohne weiteres mit einem negativen Ergebnis 
beruhigen darf, daB man vielmehr bei Intensivierung der Familienforschung 
aus manchem nichterb-
lichem Fall einen erblichen 
machen wird. Ich bezweifle, 
daB eine Krankheit vom 
klinischen und anatomi­
schen Charakter der HUN­
TlNGTONSchen Chorea tiber­
haupt jemals vollig isoliert 
innerhalb einer Sippe auf­
tritt. Theoretisch muB wohl 
irgendwie einmal ein 
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Ob solche "ersten" Falle 
heute noch auftreten, ist 
schwer zu entscheiden; es 
ist letzten Endes weder zu 
beweisen noch zu bestrei­
ten. Aber wenn man nicht 
nur die Aszendenz, sondern 
auch die Deszendenz eines 
Kranken beriicksichtigt 
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Abb. 2. Choreasippe Kramer (nach MEGGENDORFER). Deutlich 
dominante Vererbung. Starke Kindersterblichkeit bzw. Aborte 
in der letzten Generation. Von den Kindern des Max Kramer 
war Nr. 16 im Jahre 1923 gesund und unauffallig und ist jetzt 
choreatisch. Die iibrigen Kinder, auch die Psychopathen, haben 

bis jetzt keine Chorea. 

und bis iiber das kritische Alter hinaus verfolgt - schon WOLLENBERG hat 
darauf hingewiesen, wie wichtig das ist -, wird man wohl kaum eine Familie 
finden, in der nur ein Krankheitsfall aus dem HUNTINGTONSchen Typenkreis 
vorgekommen ist. Nur eine Sippe mit zu geringer Kinderzahl konnte viel­
leicht eine scheinbare Ausnahme machen; sie wiirde aber im Vergleich zu den 
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zahlreichen Fallen mit sicherer Hereditat nichts beweisen. 1921 hat ENTRES 
aus der Literatur 25 solche angeblich nicht hereditaren Falle zusammengetragen. 
Er halt mit Recht keinen von ihnen fUr einwandfrei. 

Man wird jedenfalls ganz allgemein besser als von nicht erblichen Fallen 
von solchen mit nicht nachgewiesener Hereditat sprechen. 

Schon HUNTINGTON hatte festgestellt, daB in seinen Fallen die Erkrankung 
immer von einem kranken Elter auf die folgende Generation ubertragen wurde 
und daB ein wirklich gesunder Elter immer eine dauernd gesunde Nachkommen­
schaft hatte. Er hatte das Leiden damit schon eindeutig als dominant vererblich 
gekennzeichnet. 1921 ist dann ENTRES an Hand eines verhaltnismaBig groBen 
Materials dieser Frage systematisch nachgegangen. Er ist zu dem SchluB 
gekommen, daB die HUNTINGTONSche Chorea sich stets in direkter Linie 
vererbe, daB ferner die Nachkommenschaft gesund gebliebener Familienmit­
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Abb. 3. Vererbung derChorea von einer kranken Mutter 

auf zwei Kinder mit verschiedenem Vater. 

glieder dauernd von der Krank­
heit verschont bleibe und daB 
endlich in fast jeder Generation 
mit genugend groBer Kinderzahl, 
die von einem kranken Elter ab­
stamme, sich Choreafalle fanden. 
- SJOGREN hat an einem groBen 
Material aus Schweden den Ver­
erbungsmodus noch genauer sta­
tistisch analysiert. Er kommt zu 
dem Ergebnis, "daB die Krankheit 
mit einem sehr hohen Grad von 
Wahrscheinlichkeit einem mono­
hybriden dominanten Erbgang 
folgt" . 

Zweifellos genugt ein kranker Elter als Ubertrager der Anlage; es sind 
Falle bekannt (ENTRES, eigene Beobachtung), wo ein Choreatiker mit zwei 
verschiedenen gesunden Ehegatten aus beiden Ehen kranke N achkommenschaft 
hatte. 

Die H UNTINGTONSche Chorea ist demgemaB anzusehen als eine dominant 
gehende, mendeInde Krankheit, die durch direkte Ubertragung von einem 
kranken Elter erworben wird. Fur die meisten Falle laBt sich dieser Vererbungs­
modus ohne weiteres nachweisen. Von 17 zur Zeit in Friedrichsberg lebenden 
Fallen sind 13 von einem Elter her eindeutig gleichartig belastet (zum Teil 
publiziert von MEGGENDORFER). Unter den restlichen vier ist ein Kranker, 
der einen schwachsinnigen Bruder - genaueres ist nicht festzustellen - gehabt 
hat, ein Patient hat Renteninteresse und halt wahrscheinlich mit der Anamnese 
zuruck, die dritte Kranke ist verwahrlost von der Polizei aufgegriffen und 
uber ihre Familie ist gar nichts zu eruieren. Der letzte Fall machte zunachst 
insofern Schwierigkeiten, als beide Eltern in hohem Alter in Krankenhausern 
gestorben waren und nach den eingeholten Krankengeschichten offenbar keine 
Chorea gehabt hatten. Eine Nachfrage beim Standesamt ergab dann aber, 
daB der Patient vorehelich geboren war, so daB die Frage der Vaterschaft hier 
zum mindesten zweifelhaft bleiben muB. Bei den 13 positiven Fallen hat dabei 
die Feststellung der Hereditat nicht etwa besondere Muhe gemacht. In der 
Literatur sind zahlreiche Stammbiiume niedergelegt, die die dominante Ver­
erbung erkennen lassen (Abb. 1, 2). 

Mit dieser Festlegung der Erblichkeitsverhaltnisse ist der Umfang der 
HUNTINGTON-Erkrankung in weitem Rahmen festgelegt. Es gehoren hierher 
aIle FaIle von progredienter choreatischer Bewegungsstorung mit Demenz, die 
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erblich sind, wobei hinzuzufiigen ist, daB die klinische Symptomatologie und 
auch die pathologische Anatomie dieser klassischen FaIle charakteristisch genug 
ist, um wenigstens mit einem hohem Grad von Wahrscheinlichkeit auch die 
Einordnung solcher FaIle moglich zu machen, deren Erblichkeit nicht nach­
weisbar ist. Nun sind aber friiher schon in Choreatikersippen Mitglieder auf­
gefaIlen, die keinen Veitstanz hatten, wohl aber psychische und korperliche 
Storungen verschiedener Art, die zum Teil nicht nur bei einem, sondern bei 
mehreren Familienmitgliedern nachzuweisen waren. Es ist ferner schon in der 
alteren Literatur iiber Kranke berichtet worden, die die choreatische Bewe­
gungsstorung mit einer "anderen" Nervenkrankheit zugleich zeigten, wie z. B. 
Chorea mit "Epilepsie". So hat HOFFMANN eine Familie beschrieben (Fall 
KARcHER), wo eine epileptische Mutter neben epileptischen Kindern einen 
Sohn mit Chorea und Epilepsie hatte. In einer von GREPPIN publizierten 
Sippe fand sich in der dritten Generation als Abkommling eines Choreatikers 
eine hysterische Psychose, eine Hemiparese mit Hemiathetose nach Apoplexie 
und eine Paranoia. Auch Migrane und Psychosen sind in den alteren Stamm­
baumen mehrfach verzeichnet. 

ENTRES hat in seiner Monographie diese Beobachtungen eingehend be­
sprochen. Er kommt dabei 1921 zu einer durchaus "unitaristischen" Auffassung 
der Krankheit. Nur ihre klassische Manifestation, gekennzeichnet durch die 
Bewegungsunruhe, die psychischen Storungen und die Progredienz, gehort zum 
Erbkreis der HUNTINGTONSchen Chorea. Storungen anderer Art, vor allen 
Dingen Epilepsie, sind mehr oder minder akzidentell und haben im engeren 
Sinne mit der Erbkrankheit nichts zu tun. 

Diese Auffassung von ENTRES hat bald Widerspruch gefunden und ist auch 
von ihm selbst spater berichtigt worden. Gerade im AnschluB an die ENTREssche 
Monographie und als Beweis dafiir, daB die HUNTINGTONSche Krankheit sich 
eben nicht immer als Veitstanz manifestiere, hat zunachst FREUND zwei Ge­
schwister mit akinetischen Storungen beschrieben, die Nachkommen eines 
klassischen HUNTINGToN-Kranken waren. Gleichliegende FaIle, gekennzeichnet 
also dadurch, daB in Choreasippen einzelne Familienmitglieder nicht choreatisch, 
sondern akinetisch-rigide wurden, sind dann mehrfach beschrieben worden 
(vgl. S. 743f.). Es ist kein Zweifel mehr daran, daB es sich hier, wie MEGGEN­
DORFER es zuerst behauptet hat, um atypische HUNTINGTON-FaIle, um eine 
"Chorea mit Versteifung" handelt. Das ist nicht nur durch die Erblichkeits­
verhaltnisse, sondern fiir einen Teil der Fane auch durch die anatomische Unter­
suchung bewiesen. 

DAVENPORT hatte schon 1916 an Hand eines ungewohnlich umfangreichen 
Materials gefunden, daB die Chorea anscheinend innerhalb der einzelnen Sippen 
gewisse Besonderheiten aufzuweisen pflegte - derart, daB z. B. in einer Sippe 
die psychischen Storungen fehlten, in einer anderen die Krankheit beson­
ders friih zum Ausbruch kam. Er hat daraufhin vier verschiedene "Biotypen" 
der Krankheit unterschieden. Entsprechende Beobachtungen hat neuerdings 
PATZIG gemacht. 

KEHRER hat in einer sehr eingehenden Studie alles Material aus den 
Familientafeln von Choreatikern zusammengetragen und kritisch gesichtet. 
Er hat mit Recht auf die Gefahr hingewiesen, daB die HUNTINGTONSche Krank­
heit wegen ihrer durchsichtigen Erblichkeitsverhaltnisse in besonders hohem 
Grade der Gefahr ausgesetzt sei, im "Prokrustesbett des Mendelismus" ver­
gewaltigt zu werden und zu erstarren. AIle Moglichkeiten, sowohl hinsichtlich 
der Entstehung der Krankheit, sowie auch hinsichtlich ihrer klinischen Mani­
festation seien unvoreingenommen zu priifen und in Erwagung zu ziehen. KEHRER 
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unterscheidet neben der eigentlichen Kerngruppe der HUNTINGTONSchen Chorea 
vorlaufig folgende Phi:i.notypen. 

A. Konstitutionelle (d. h. nicht progressive) Choreokinesie und -dystonie 
ohne choreopathisches Temperament oder mit choreopathischem Temperament 
allein oder zugleich mit choreopathischen Psychosen (paranoide, seltener delirante 
Zustande) Init oder ohne fortschreitende Demenz. 

B. Tremor und zwar entweder konstitutionell, d. h. psychisch reaktiv oder 
progressiv, d. h. seniI oder klimakterisch, universell oder regionar, in Ruhe 
oder bei Einstellung. 

C. Choreopathisches Temperament, Choreademenz ohne Choreokinese und 
-dystonie. 

D. Epileptiforme Aquivalente (hypertonische, eventuell klonusfreie tonische 
Krampfanfalle, eventuell auch atonische Anfalle, Ohnmachten mit oder ohne 
BewuBtseinsverlust) . 

E. Hypertonisch-hypokinetische oder hypertonisch-hyperkinetische Zugaben 
oder Aquivalente oder Dauerzustande: rigide bzw. athetoide oder torsionelle 
Erscheinungen. 

F. Anfallsweise oder episodisch auftretende Hyperalgesien mit oder ohne 
BewuBtseinsverlust: Pseudorheumatische Krankheitsphasen. Pseudorheuma­
tische Delirien eventuell mit tonischen Anfallen. 

G. Wahrscheinlich sind anzureihen tJbergange zwischen Chorea und Ataxie 
und zwischen Chorea und Tic. convulsiv bzw. Myoklonie. 

Hinzuzufiigen sind hier nach einer neuen Beobachtung von KORBSCH Be­
ziehungen zur PIcKschen Krankheit, die SPATZ friiher schon auf Grund der 
histologischen Befunde vermutet hatte. Die endgiiltige Klarung der KORBschen 
Beobachtung steht alleJ,"dings noch aus. 

Mit dieser KEHRERSchen Auffassung wird der Rahmen dei- HUNTINGTON­
schen Chorea auBerordentlich weit gespannt. Kritisch ist dazu zu sagen, daB 
fiir eine Anzah! der von ihm beschriebenen Syndrome die ZugehOrigkeit zur 
HUNTINGTONSchen Chorea v6llig gesichert erscheint. Das gilt in erster Linie 
fiir die schon erwahnten akinetisch-rigiden Zustande. Das scheint mir weiter­
hin sicher zu sein fUr die hyperalgetetischen und pseudorheumatischen Syn­
drome und ferner fiir gewisse Formen des krankhaften Zitterns (GAULE). 

Enge Beziehungen bestehen auch offenbar zwischen Chorea HUNTINGTON 
und dem, was KEHRER als choreopathisches Temperament bezeichnet. Aller­
dings kann anscheinend (vgl. S. 735, 746) diese Choreopathie konstitutionell 
bedingt sein und muB nicht der Ausdruck eines beginnenden Prozesses sein. 

Nicht geklart sind die Beziehungen zu Psychosen ohne choreatische Er­
scheinungen, auch nicht letzten Endes die Frage des Verhaltnisses schizophrener 
und i:i.hnlich gefarbter Psychosen bei manifesten Choreatikern zur Erbkrankheit. 
Hier fehlen noch genealogische Untersuchungen, die den nicht choreatischen 
Elterteil und seine Familie beriicksichtigen und es stehen ferner auch noch 
geniigende anatomische Befunde in dieser Richtung aus. 

Einer Nachpriifung bedarf auch die Frage, ob die HUNTINGTONSche Krank­
heit sich als "Epilepsie" auswirken kann. Bei den akinetisch-rigiden Fallen sind 
epileptiforme Attacken haufig; bei den klassischen Fallen fehlen sie durchweg. 
Epileptiker in Choreasippen sind nicht allzuselten; es wird aber im Einzelfall 
sehr genau zu priifen sein, ob diese Epilepsie nicht auf andere Grundlagen als 
die Erbkrankheit zuriickzufiihren ist. 

Eine sehr ausfiihrliche und genau durchgearbeitete Familientafel einer 
Choreasippe bringt REISCH; er betont, daB sich in diesem Stamm nur Kranke 
mit choreatischen Symptomen finden und keine der iibrigen von KEHRER 
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genannten Phanotypen. Es gibt also sicher auch "nur choreatische Familien". 
Ebenso hat SJOGREN in seinen schwedischen Choreasippen durchweg "typische 
Falle" mit "recht einheitlichem klinischem Bild" gesehen. TIEKE beschreibt 
eine Familie, bei der allgemein im Rahmen der Chorea eine Neigung zu Parkin­
sonismen und zu athetotischen und torsionistischen Bewegungsstorungen 
besteht. PATZIG (zit. nach WEITZ) findet in Choreasippen "gesunde" Mitglieder 
mit einer starkeren oder schwacheren Neigung zu unwillkiirlichen Bewegungen. 
Bei mehreren von ihnen war anatomisch eine Unterentwicklung des Strio­
pallidums nachzuweisen, die PATZIG als einen Status subchoreaticus ansieht. 
Es ist in diesen Fallen allerdings doch noch zu erwagen, ob hier wirklich eine 
erbliche Aplasie oder vielme~ eine erbliche Degeneration vorliegt (KEHRER, 
Diskussionsbemerkung). 

Auf jeden Fall ist aber der KEHRERSChen Aufstellung eine groBe Bedeutung 
beizumessen. Auf das V orkommen aller von fum aufgefuhrten Syndrome wird 
bei der Vorgeschichte von Choreatikern in Zukunft zu achten sein und auf der 
anderen Seite kann das Vorkommen von Chorea in der Verwandtschaft derartiger 
sich nicht als Veitstanz manifestierender korperlicher und seelischer Erkrankungen 
und Abweichungen wichtige Hinweise fur die Bewertung des Einzelfalls geben. 

In der alteren Literatur, aber auch noch in neueren Arbeiten werden als 
Ursache der HUNTINGTONSchen Krankheit auBer der Vererbung noch andere 
Momente diskutiert. Vor allem werden Traumen verschiedenster Art und ferner 
allgemeininfektiose Erkrankungen im Sinne eines Rheumatismus herangezogen. 

Wenn es auch gar keinem Zweifel unterliegen kann, daB in allen Fallen 
yon HUNTINGTONScher Chorea die Hereditat die erste und wesentlichste ur­
sachliche Rolle spielt, so lassen doch manche Beobachtungen an eine mit­
bestimmende Einwirkung exogener Noxen denken, und zwar vorwiegend in 
dem Sinne, daB durch sie eine bis dahin latente Chorea vorubergehend oder 
dauernd manifest wird. Auszuscheiden sind allerdings jene nicht ganz seltenen 
Falle, wo der Veitstanz "nach einem Rheumatismus" entstanden ist. KEHRER 
hat es uberwiegend wahrscheinlich gemacht, daB dieser Rheumatismus nicht 
Ursache, sondern schon ein Symptom, ein "sensibles Aquivalent" der Chorea ist. 

Anders liegt die Sache, wenn bei einem Mitglied einer Choreasippe wahrend 
einer fieberhaften Erkrankung ein Veitstanz auftritt. ENTRES sah das bei einem 
Mann, der wahrend einer Pneumonie choreatische Bewegungen bekam, die 
nachher wieder verschwanden. Etwas ahnliches beobachtete MEGGENDORFER 
bei einem Enkel des Probanden aus seiner Familie Kramer. Es ist also immerhin 
moglich, daB eine echte HUNTINGTONSche Chorea einmal durch eine Infektion 
ausgelost wird. Lues spielt dabei wahrscheinlich keine Rolle (KEHRER). 
Choreatische Erscheinungen bei progressiver Paralyse sind wahrscheinlich uber­
wiegend darauf zuruckzufuhren, daB der Trager einer HUNTINGTON-Anlage 
zufallig auch paralytisch ist. Bemerkenswert ist, daB bei der Encephalitis 
chronisch choreatische Bilder sehr selten sind. KEHRER vermutet, daB bei 
diesen wenigen Fallen eine HUNTINGToN-Anlage zugrunde liegt. 

Fur die Moglichkeit, daB irgendwelche exogene Gifte eine Chorea auslosen 
konnen, fehlen Anhaltspunkte. Bei einem meiner Kranken sollen die Bewe­
gungsstorungen nach einer in Narkose ausgefiihrten Bruchoperation aufge­
treten sein. 

Was das Trauma betrifft, so hat schon SCHULZE vor einer Uberschatzung 
gewarnt. So nahe es fiir den Patienten liegt, in irgendeinem Unfall die Ursache 
seines Leidens zu sehen, so unsicher wird diese Atiologie bei kritischer Beurteilung. 
Man muB nicht nur daran denken, daB dem Kranken sein Leiden durch das 
Trauma erst "bewuBt" wird, man muB vor allem auch damit rechnen, daB ein 
Unfall uberhaupt schon Folge der krankheitsbedingten Ungeschicklichkeit war. 
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FLU-GEL hat 1928 15 FaIle zusammengesteIlt, die in der Literatur als unfaIl­
bedingt bzw. ausgelOst gehen. Es ist bezeichnend, daB KEHRER in einem von 
ihnen, dem von HAMMERSTEIN, gleichartige hereditare Belastung nachweisen 
konnte. ENTRES hat in einem Fall von sicherer HUNTINGTONScher Chorea einen 
Zusammenhang zwischen Verschiittung im Kriege und Erbleiden in dem Sinne 
angenommen, daB das Trauma einen verhaltnismaBig fruhzeitigen Ausbruch 
der Krankheit verursacht habe. Er denkt daran, daB die Verschuttung als 
stark erregend wirkender psychischer Dauerreiz die Bewegungsstorung habe 
auslosen konnen, oder daB vielleicht im Nachstadium der Schreckwirkung ein 
Tonusverlust sich einstellte, der die bisher yom Anlagetrager unbewuBt be­
herrschten Unruhebewegungen offenbar werden lieB oder es sei auch moglich, 
daB schreckbedingte Zirkulationsstorungen oder Veranderungen im Zusammen­
arbeiten der endokrinen Drusen den anlagemaBig vorbereiteten Krankheits­
prozeB in Gang gesetzt hatten. Daruber hinaus lehnt aber ENTRES auch in 
diesem Fall das Trauma als Ursache schlechthin ab: ist die Anlage vorhanden, 
so kommt die Krankheit auf jeden Fall fruher oder spater zum Ausbruch und 
ebenso wird der Ablauf des Leidens durch exogene Momente nicht beeinfluBt. 
Er sieht die Bedeutung des Traumas also lediglich darin, daB es die Krankheit 
vorzeitig manifest machen kann. Weitgehendste Zuruckhaltung in der An­
nahme eines ursachlichen Zusammenhangs zwischen Trauma und Chorea -
auch nur im Sinne einer Auslosung - ist jedenfalls dringend geboten. Einiger­
maBen beweisend wurde meines Erachtens fUr eine exogene Auslosung und 
Beschleunigung sein, wenn innerhalb einer Sippe und womoglich noch innerhalb 
derselben Generation ein Mitglied in zeitlichem Zusammenhang mit einem 
Trauma oder einer Infektion wesentlich fruher oder auch intensiver erkrankt 
als andere Familienangehorige. 

Die HUNTINGTONSche Chorea diirfte unter den Heredodegenerationen des 
Nervensystems die haufigste sein. Genaue Zahlenangaben lassen sich kaum 
machen. Es fallt auf, daB ENTRES die Krankheit als recht selten bezeichnet. 
In seinem aus Bayern stammenden Material finden sich bei 21000 Aufnahmen 
(3 Anstalten) nur 8 HUNTINGTON-FaIle 1. Andererseits weist ENTRES darauf hin, 
daB aus Kiel verhii,ltnismaBig zahlreiche FaIle veroffentlicht seien. Damit steht in 
Obereinstimmung, daB auch in Hamburg (Friedrichsberg) die Erkrankung nicht 
so selten ist. Die Anstalt beherbergt zur Zeit (1933) 17 FaIle, einige weitere sind 
ambulant bekannt. Es scheint also, daB die HUNTINGTONSche Chorea in Nord­
deutschland haufiger vorkommt als in Suddeutschland, speziell in Bayern. 
Bemerkenswert ist, daB sich zwischen den verschiedenen Choreafamilien in 
Hamburg, die MEGGENDORFER genauer genealogisch beforscht hat, keine ver­
wandtschaftlichen Beziehungen nachweisen lassen. Eine Haufung von Fii.llen 
in zwei kleinen nordschwedischen Kirchspielen fand SJOGREN, auf dessen Arbeit 
schon hingewiesen wurde. Hier konnten von 88 nachgewiesenen EI;krankungen 
50 auf ein Stammpaar, 27 auf ein zweites und die I;estlichen 11 auf drei Stamm­
paare zuruckgefiihrt weI;den. Wahrscheinlich waren diese flinf Stammpaare 
miteinander verwandt. VESSIE konnte Choreafalle in Nordamerika genealogisch 
300 Jahre zuruckverfolgen und sie auf drei Manner und deI;en Frauen, die 1630 

1 Diese Zahl ist vieIleicht zu klein, wie SCHEELE meint. Es seien friiher FaIle uber­
sehen worden. SCHEELE gibt fiir Wiirzburg - im Gegensatz zu einer friiheren Statistik 
von ULMER, wonach in 30 Jahren bei 3000 Aufnahmen nur 2 HUNTINGTON -FaIle sich fanden­
fur 5 Jahre (1925-1930?) 7 FaIle an. Dabei scheint aIlerdings die Diagnose sehr weit 
gesteIlt zu sein, denn SCHEELE rechnet 2 von ihm beschriebene FaIle dazu, die zwar aus 
Choreasippen stammen, aber klinisch nur "Psychopathie" und keinerlei Bewegungs­
storungen zeigten. 7 Choreaaufnahmen sind im Vergleich zum Hamburger Material auch 
noch wenig. Nach einer Mitteilung von Prof. KIHN, Erlangen, ist die Chorea in Bayern sehr 
viel Mufiger als ENTRES angibt. 
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aus einem Ort in Suffolk (England) eingewandert waren, zuriickfiihren. CRITCH­
LEY stellte dann fest, daB diese drei Ehepaare von 1630 untereinander verwandt 
waren! 

Eine rassenmaBige Disposition scheint insofern eine Rolle zu . spielen, als 
bei Juden nach einer Angabe von ENTRES hereditare Chorea nicht vorkommt. 
Auch ich habe keine derartigen FaIle finden konnen und habe auch keine durch 
Nachfragen festgestellt. Nur SCHEELE erwahnt kurz ein "typisch choreatisches 
KrankheitsbiId" bei einer Jiidin aus Ostdeutschland; genaue Angaben fehlen 
leider. 

Das Erkrankungsalter bei der HUNTINGTONSchen Chorea liegt fUr die Mehr­
zahl der FaIle bekanntlich in den mittleren Lebensjahren. WOLLENBERG be­
rechnet fUr 59,4% einen Beginn zwischen dem 30. und 45. Lebensjahr, ENTRES 
fUr 58,2%. Zwischen dem 21. und 60. Jahr erkranken etwa 94%, so daB die, 
die friiher oder spater von dem Erbleiden ergriffen werden, ein "verschwindend 
kleines Hauflein" bilden (ENTRES). 

Diese Statistiken basieren offenbar durchaus auf dem Zeitpunkt des Manifest­
werdens der Chorea im engsten Sinne, d. h. der Bewegungsstorung. Viel 
schwieriger ist das Erkrankungsalter festzustellen, wenn man die ersten noch 
nicht charakteristischen Zeichen mit einbezieht. Psychische Anomalien, leichte 
motorische Abweichungen in Form von Bewegungsunruhe oder Ungeschick­
lichkeit, symptomatischer Rheumatismus im Sinne KEHRERs treten oft auf, 
lange bevor die eigentliche Chorea sicher diagnostizierbar wird. Man muB 
bestimmt den durchschnittlichen Beginn der Krankheit friiher, wahrscheinlich 
wesentlich friiher ansetzen als es die Statistiken tun. 

Einige ganz ungewohnliche Friihfalle sind bekannt. So sah RUNGE eine 
choreatische Erkrankung, die spater in Versteifung iiberging, im zweiten Lebens­
jahr auftreten (vgl. S.745), KEHRER eine im dritten Jahr. Beide Patienten 
stammten aus HUNTINGTON-Sippen. Die angeborene Chorea, die KOMONOWA 
beschreibt, scheint mir hinsichtlich ihrer Zugehorigkeit zum HUNTINGTON-Kreis 
zweifelhaft. MEGGENDORFERS Geschwister K. (vgl. S.744) erkrankten in der 
Pubertat, eine der beiden Schwestern wahrscheinlich schon mit 13 Jahren. 
Ein Bruder einer meiner HUNTINGTON-Kranken starb mit 28 Jahren an einem 
offenbar schon weit vorgeschrittenen Veitstanz. 

1m allgemeinen sind aber diese Friihfalle selten. Dasselbe gilt fiir Spat­
erkrankungen. Es kommt aber sicher vor, daB die Chorea erst jenseits des 
65. Lebensjahres manifest wird (JAKOB: Vater des Falls FREIL, 66 Jahre; eigener 
Fall Bl. 67 Jahre: Geratowitsch 66 Jahre, anstaltsbediirftig mit 74!). DaB 
unter Umstanden falschlicherweise eine symptomatische Chorea auf der Basis 
einer senilen Hirnerkrankung diagnostiziert wird, liegt auf der Hand. Nach 
KEHRER sind die meisten FaIle von Veitstanz im Greisenalter wahrscheinlich 
HUNTINGTONSche Erkrankungen. Der Nachweis der Familiaritat ist aber bei 
ihnen begreiflicherweise besonders schwierig. 

In den einzelnen Sippen ist das Erkrankungsalter oft ungefahr das gleiche. 
Es kommt aber auch eindeutige Anteposition und Postposition vor. Vorzeitig 
erkrankte Mitglieder von HUNTINGTON-Sippen scheinen verhaltnismaBig hauiig 
zu hypokinetisch-rigiden Syndromen zu neigen; eine Regel ist das aber nicht 
(KEHRER). 

Zu erwahnen sind hier noch zwei Erscheinungen in F!itmilien mit erblichem 
Veitstanz, auf die KEHRER hinweist: es ist das die erhOhte Kindersterblichkeit 
und die Haufigkeit von ZwiIlings- und Mehrgeburten. 

Die Schilderung der Klinik der HUNTINGToNschen Ohorea beginne ich mit 
den korperlichen Erscheinungen. 

Handbuch der Neurologle. XVI. 47 
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Naeh O. FOERSTER setzt sieh das choreatische Syndrom aus folgenden 
Komponenten zusammen: 

1. Choreatisches Bewegungsspiel in der Ruhe. 2. Herabsetzung des plastischen 
Muskeltonus. 3. Verminderter Dehnungswiderstand, "Oberdehnbarkeit der 
Muskeln. 4. 1nkonstante, fliichtige Fixationsspannung der Muskeln. 5. Lebhafte 
Steigerung der Reaktions- und Ausdrucksbewegungen, geringe Neigung zu 
tonischer Nachdauer. 6. Ausgesprochene Mitinnervation und Mitbewegungen 
bei willkiirlichen Bewegungen. 7. Unmoglichkeit des Sitzens, Aufsetzens, Stehens 
und Gehens in schweren Fallen. Ersatz dieser Leistungen durch reaktive Massen­
bewegungen vom choreatischen Charakter. 

Am auffalligsten ist die Hyperkinese, das choreatische Unruhespiel der 
Glieder. Die ersten Spuren davon sieht der Arzt meist nur zufallig bei Mit­
gliedern von HUNTINGTON-Sippen, die in diesem Stadium zwar objektiv ein­
deutig krank sind, subjektiv sich aber nicht krank und arztbediirftig fiihlen. 
Diese Leute zeigen eine gewisse Bewegungsunruhe, vor allem in den Handen 
und im Gesicht. Ab und zu maeht der eine oder der andere Finger eine schnelle 
Bewegung, die Hand streckt oder beugt sich plOtzlieh kurz, iiber das Gesicht 
geht ein Muskelzucken, das als ticartig zu bezeiehnen ware, wenn es nicht in 
ganz regelloser Folge und an den versehiedensten Stellen auftreten wiirde. 
Manche Kranke sind in diesem Friihstadium, in dem die korperlichen Symptome 
schleiehend und langsam einsetzen, mehr allgemein "zappelig" , ohne daB diese 
nervose Unruhe zunachst als ein sicheres organisches Zeichen imponierte. Andere 
wieder sind vor Beginn deutlicher Zuckungen ungeschiekt und steif in ihren 
Bewegungen; sie haben, wie man spater in der Anamnese horen kann, schon 
lange vorher ihre Glieder nicht so recht in der Gewalt gehabt. 

Ganz allmahlich, meist im Laufe von Jahren, entwiekelt sich dann die aus­
gesprochene Hyperkinese. Weder die Patienten noch die Angehorigen konnen 
im allgemeinen sagen, wann der genaue Beginn des Leidens anzusetzen ist. 

Zunachst konnen manche Patienten ihre unwillkiirliehen Bewegungen noeh 
bis zu einem gewissen Grade unterdriicken, besonders bei intendierten Be­
wegungen (WOLLENBERG u. a.). So konnen sie gelegentlich ziemlieh lange 
im Beruf bleiben, sind allerdings aueh, worauf schon hingewiesen wurde, in 
erhOhtem MaBe unfallgefahrdet. Allmiihlich aber gewinnt die choreatische 
Unruhe vollig die Oberhand und beherrscht das ganze Bild des Motoriums. 
Dann kann man schon beim ersten Anblick des Patienten die Diagnose stellen. 

LaBt man einen Patienten mit vorgeschrittener Chorea sich hinlegen und 
beunruhigt ihn in keiner Weise, oder beobaehtet man ihn sonst in einem Zu­
stand, in dem er moglichst wenig ilritier t ist, so sieht man oft verhaltnismaBig 
wenig Spontanbewegungen. Sie treten vor allem in den distalen Absehnitten 
der Glieder und im Gesieht auf. Ein, zwei Finger der einen, dann der anderen 
Hand, einzelne Zehen oder auch eine Hand oder ein FuB machen plotzlich eine 
schnelle ganz zwecklose Exkursion. 1m Gesicht tritt hier und da eine grimas­
sierende Muskelkontraktion auf. Die groBen Gliedabschnitte werden meist 
verMltnismaBig still gehalten. 

Wesentlich grober wird das Bild bei jeder psychischen Alteration und bei 
beabsichtigten Willkiirbewegungen. Die Moglichkeit, Zuckungen zu unterdriicken 
besteht bei vorgeschrittener Krankheit jedenfalls nicht mehr. 

Schon im Stehen treten mannigfache und ganz unzweckmaBige Mitbewegungen 
groBeren AusmaBes auf. Der Rumpf dreht und wendet sich, wird vorwarts 
und riickwarts geneigt, die Beine werden gehoben oder gestreckt oder schleudern 
plOtzlich aus, die Arme fahren hin und her, der Kopf zuckt und das Gesicht 
verzerrt und glattet sieh wieder. Dieses choreatische Unruhespiel verstarkt 
sich noch mehr bei jeder intendierten etwas komplizierten Bewegung, z. B. bei 
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dem Versuch etwas zu ergreifen. Die AusfUhrung wird erschwert oder ganz 
unmoglich gemacht durch die mannigfachen einschieBenden unwillkurlichen 
Muskelkontraktionen, die wahllos von einem Korperabschnitt auf den anderen 
uberspringen und ebensoschnell verschwinden, urn durch neue abgelOst zu 
werden. So entsteht das Bild einer fratzenhaft-grotesken Bewegungsunruhe, 
die in schnellem Tempo und in schnellem Wechsel ohne faBbaren Zusammenhang 
der einzelnen Abschnitte verlauft. 

Bezeichnend fUr die choreatischen Bewegungen ist die Schnelligkeit des 
Ablaufs und die Regellosigkeit, mit der Muskeln der verschiedensten Korper­
gegenden ergriffen werden. Diese beiden Momente unterscheiden sie grund­
satzlich von der athetotischen Hyperkinese, die langsamer ist und vielfach 
fortkriechend von einem Muskel auf den anderen ubergreift, bei gleichzeitiger 
Gegenspannung der Antagonisten und die so das bekannte Bild der torquierenden 
Verzerrung erzeugt. 

1m ganzen haben zwar, wie das vielfach hervorgehoben ist (FACKLAM, 
SCHILDER, FOERSTER, BOSTROEM, STERTZ u. a.) die Hyperkinesen der HUNTING­
TONS chen Chorea einen etwas langsameren Charakter und wirken auch oft 
etwas drehender als die blitzartig schnellen Zuckungen der SYDENHAMschcn 
Krankheit. Besonders im Gesicht kommt das zum Ausdruck und BOSTROEM 
hebt als sehr charakteristisch walzende Bewegungen der Mundmuskulatur, 
begleitet von einem Hin- und Hermahlen mit dem Unterkiefer, ferner ein 
schraubenartiges langsames Hin- und Herbewegen der Lippen beim Sprechen 
hervor. Dberhaupt fallt im Gesicht der HUNTINGToN-FaIle, auch solcher mit 
sonst sehr erheblicher Unruhe, fast immer eine gewisse Amimie und Starre 
auf. Sie ist ohne weiteres zu erkennen, wenn die Zuckungen etwas sistieren, 
ist aber auch unter der Muskelunruhe oft deutlich. 

1m Film setzt sich, wie HERZ gezeigt hat, die choreatische Unruhe aus 
einzelnen Bewegungen zusammen, die nicht als Teil eines koordinierten Be­
wegungszusammenhangs anzusehen sind. Das gilt auch dann, wenn die Unruhe 
in einem einzigen Korperteil bei oberflachlicher Betrachtung einer komplizierten 
Bewegungsform oder selbst -handlung ahnlich sieht. 1m Film find en sich, was 
ubrigens auch schon bei Beobachtung deutlich ist, isolierte Einzelbewegungen 
durch Kontraktion eines einzelnen Muskels, Kombinationsbewegungen durch 
Einwirkung mehrerer Muskeln auf einen Gliedabschnitt und schlieBlich "Be­
wegungskomplexe", die zustande kommen durch gleichzeitiges Bewegen ver­
schiedener Gliedteile in einem groBeren Korperabschnitt. Das Charakteristikum 
ist auch hier im Gegensatz zur koordinierten Zweck- und Ausdrucksbewegung 
die Zufalligkeit und Sinnlosigkeit der Zusammensetzung. 

Der Bewegungsablauf zeigt sich im Film als ein kontinuierlicher. Er geht 
ohne Unterbrechung yom Ausgangspunkt zum Endpunkt vor sich und an eine 
Bewegung in einer Richtung schlieBt sich meist eine in einer anderen Richtung 
an, ohne daB die erste in ihre Ausgangsstellung zuruckgefUhrt wird. Selten 
folgen in einem Gelenk, das nach mehreren Richtungen bewegt werden kann, 
zwei gleichgerichtete Einzelbewegungen aufeinander. Das Intervall zwischen 
den einzelnen Bewegungen wechselt auBerordentlich und laBt auch nicht an­
deutungsweise etwas yom Rhythmus erkennen. 

Die einzelnen Bewegungen verlaufen zwar immer rasch, aber doch in recht 
verschiedenem Tempo. HERZ berechnet Zeiten von einigen Zehntelsekunden 
bis zu einer halben Sekunde. Dabei konnen Bewegungen in groBen Gelenken 
schneller ablaufen als in kleinen. 

Bei den Willkiirbewegungen der Choreatiker findet HERZ im Film ganz 
allgemein eine Verzogerung des Bewegungsbeginns. Sie ist bedingt durch das 

47* 
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Auftreten von Gegenimpulsen und dadurch, daB andere Bewegungen ver­
schiedenster Art einschieBen. Die intendierte Bewegung kann unstet ablaufen. 
Sie wird unterbrochen durch antagonistische Bremsung und kann dann fort­
gefiihrt werden oder in eine ganz ungewollte Bewegung iibergleiten. 1st bei 
Willkiirbewegungen das Zusammenarbeiten mehrerer Gliedabschnitte notig, so 
ist das AusmaB der Einzelbewegungen nicht aufeinander abgestimmt. So kommt 
es zur Koordinationsstorung FOERSTERS, zur Asynergie KLEISTS 1. 

Die Sprache der Choreatiker ist erheblich gestort. Durch das EinschieBen 
unwillkiirlicher Bewegungen und durch die mangelhafte Koordination kommt 
es zu ruckweisem und stoBweise abgehacktem, unverstandlichem Sprechen, das 
oft von allerlei unwillkiirlichen Nebenlauten unterbrochen wird. In schwersten 
Fallen wird das Sprechen allmahlich vollstandig unmoglich. Die Kranken 
bringen iiberhaupt keinen Ton mehr heraus und sind "aphasisch". DaB die 
Schrift durch die choreatischen Bewegungen auf das schwerste gestort, wenn nicht 
ganz unmoglich gemacht wird, liegt auf der Hand. 

Es ist noch zu erwahnen, daB die ganze choreatische Unruhe im Schlaf 
sistiert. 

Zu einer besonderen korperlichen Ermiidung scheinen die dauernden Spontan­
bewegungen auch in schweren Fallen nicht zu fiihren. 

HAUPTMANN macht interessante Ausfiihrungen dariiber, wie sich die 
Choreatiker subjektiv zu ihrer Bewegungsunruhe einstellen, wie sie sie "erleben". 
Ein Tell der Kranken sagt, daB die Bewegungen von selbst kamen und daB sie 
sie nicht unterdriicken konnten; eine zweite Gruppe von Patienten sagt: "ich 
muB das halt so machen, ich kann den Arm nicht ruhig halten, ich empfinde 
das Bediirfnis den Arm zu bewegen und muB es einfach tun". Eine dritte Gruppe 
endlich sagt: "meinArm bewegt sich und ich empfinde gleichzeitig das Bediirfnis, 
den Arm zu bewegen; tatsachlich bewegt er sich aber von selbst. AuBerdem 
aber muB ich dem Bediirfnis auch noch folgen und den Arm willkiirlich bewegen." 
Diese drei Gruppen von Kranken unterscheiden sich nicht etwa nach dem Grad 
ihrer choreatischen Unruhe, wohl aber nach der Fahigkeit sich selbst zu beob­
achten. Die dritte Gruppe ist die, die hierin am fahigsten ist. 

Allgemein ist die "Ichnahe", mit der die Patienten die Bewegungsunruhe 
empfinden, sehr bemerkenswert. Kein Choreatiker spricht etwa wie ein Mensch 
mit JACKsoN-Anfallen davon, daB sich z. B. etwas Krankhaftes an seinem Arm 
abspielt; aIle stellen sich selbst, ihre Personlichkeit in den Mittelpunkt. Eine 
meiner Kranken sagt bezeichnenderweise, sie mache die Bewegungen "als 
Ausdruck ihrer Freude." 

Diese Einstellung zu der motorischen Unruhe als einer willkiirlichen Ich­
leistung wird von den Kranken der dritten Gruppe am scharfsten prazisiert. 
Viele Choreatiker haben die Neigung, iiberhaupt nicht von einer Krankheit, 
sondern von einer Angewohnheit, von Nervositat und dergleichen zu sprechen. 
"Choreatische Unruhe und Bewegungsbediirfnis sind gleichzeitig auftretende 
Phanomene. Es sind gewissermaBen zwei nach verschiedenen Seiten gerichtete 
Facetten desselben V organgs; der pathologische choreatische ProzeB ruft einer-

1 1m Gegen.satzzu der iiblic.~en Auffassung der choreatischen Bewegung als eine unwill­
kiirlichen, betont WILSON die Ahnlichkeit der Spontanbewegungen mit solchen, die als 
willkiirlich bezeichnet werden. "Sie scheinen so komplex ~ gelegentlich wenigstens ~ 
so koordiniert, so zweckdienlich zu sein wie solchf;l freigewollter -Art." Sie sind "obwohl 
unabhangig vom Willen doch vom selben Typ wie Bewegungen, die als Resultat' von 
Willensakten ausgefiihrt"werden". Das ist sicher bedingungsweise richtig,wie ja auch die 
choreatische Unruhe einigermallen willkiirlich von jedem Gesunden nachgemacht werden 
kann, allerdings mit dem meines Erachtens grundlegenden Unterschied, daB der Gesunde 
schnell ermiidet, der Kranke nicht. 
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seits, nach auBen gerichtet, die Bewegung des Arms hervor und kommt, nach 
innen gerichtet, als Bewegungsbediirfnis zum BewuBtsein" (HAUPTMANN). 

MEGGENDORFER hat bei HUNTINGTON-Kranken eine Reihe von Storungen 
gefunden, die in das Gebiet der neurologischen Symptome gehOren. Sie sind 
offenbar haufig, fallen aber im allgemeinen nicht sehr in die Augen und sind 
erst bei genauer Untersuchung nachzuweisen. So bestehen deutliche Hinweise 
auf agnostische SWrungen. Es lassen sich Erschwerungen und Hemmungen 
bei der Erkennung von Sinneseindriicken, besonders optischer Art nachweisen. 
Die Kranken sind Mischbildern gegeniiber ratIos oder sie konnen, wie MAYER 
und REISCH gezeigt haben, perspektivische Bilder nicht erkennen. Auch auf 
anderen Sinnesgebieten kommen agnostische Storungen vor. Nach MEGGEN­
DORFER spielen bei den einzelnen Fehlreaktionen die von LIEPMANN beschriebenen 
Storungen der Einzelempfindungen eine wesentliche Rolle. Auch aphasische 
Storungen im Sinne einer Erschwerung der Wortfindung kommen vor, da­
gegen sind apraktische SWrungen kaum !nit Sicherheit nachzuweisen. 

Zu den Symptomen, die sich meiner Erfahrung nach immer bei typischen 
Choreafallen finden, gehort die Hypotonie. Sie laBt sich stets nachweisen, wenn 
man einen giinstigen Moment, in dem Spontanbewegungen nicht dazwischen 
kommen, abwartet. Einzelne Autoren finden in manchen Fallen den Muskel­
tonus normal; ich kann das nicht bestatigen. Hypertonie gehort nicht zur 
choreatischen Hyperkinese; sie findet sich aber bei solchen erkrankten Mit­
gliedern von HUNTINGTON-Sippen, die versteifen. 

MAYER und REISCH, sowie REISCH, fanden bei mehreren Mitgliedern einer 
Sippe eine Neigung gewisser Muskeln, besonders der Strecker, auf passive 
Dehnung mit tonischen Spannungen zu reagieren. In einem Fall traten beim 
Sitzen, d. h. bei Dehnung der Unterschenkelstrecker, tonische Streckkrampfe 
der Beine auf. 

Die Reflexe sind bei Choreatikern meist normal, durchweg etwas lebhaft. 
Es sind auch Pyramidenzeichen beobachtet worden (MAYER und REISCH, 
SCHROEDER). MAYER und REISCH sahen eine sonst nur bei Chorea SYDENHAM 
gefundene tonische Nachdauer der Reflexzuckung ("GoRDoNsches Phanomen"). 

SEVERIN be.schreibt iterative SWrungen, die auf einen Mangel an Unter­
brechbarkeit und auf ein Wiederauftreten schon abgelaufener Bewegungen 
zuriickzufiihren waren. 

Ieh sah· in, einem Fall, der sonst typisch war, eigentiimliche rhythmische 
Zuckungen im Cremaster bei Abkiihlung des Patienten auftreten. 

Augensymptome fehlen bei Chorea. 
1m allgemeinen sind die Kranken mager und gegen Ende oft ausgesprochen 

kaehektiseh. Der Grund hierfiir liegt wohl nieht allein in der Unruhe und in 
den Ernahrungssehwierigkeiten. Es ist nieht unwahrscheinlich, daB hier zentrale 
Storungen vom Zwischenhirn aus eine Rolle spielen. (MORGINE, FREUND, 
F. H. LEVY). Hyperhidrosis ist mehrfach beobachtet worden. MEGGENDORFER 
sah eigenartige Hyperkeratosen der Handflachen. Storungen der Blasen­
entleerung - stoBweise erfolgende, sich lange hinziehende Miktion - haben 
MAYER und REISCH beobachtet. 

Sensibilitatsstorungen finden sich bei den ausgebildeten Fallen von Chorea 
im allgemeinen nicht und es wird auch nicht von den Kranken iiber Schmerzen 
oder sonstige sensible Symptome geklagt. Ganz selten sind schwere lanzi­
nierende Schmerzen beschrieben (GERATOWITSCH). Dagegen findet sich in 
der Vorgeschichte vieler Choreatiker, worauf KEHRER hinweist, und was ich 
an unserem Material bestatigen kann, die Angabe, daB vor dem Ausbruch 
der Bewegungsunruhe rheumatische Beschwerden, Kopfschmerzen, gelegentlich 
auch Parasthesien bestanden haben. Auch choreafreie Mitglieder dieser Familien 
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haben oft aIle moglichen derartigen Beschwerden. Man ist bisher im allgemeinen 
der Ansicht gewesen, daB diesem "Rheumatismus" eine irgendwie ursachliche 
Bedeutung zuzuschreiben sei, in ahnlicher Weise wie bei der SYDENHAMschen 
Chorea. KEHRER vertritt im Gegensatz dazu die Meinung, daB es sich bei diesen 
Erscheinungen um ein Symptom, ein "sensibles Aquivalent" der Chorea handelt; 
es sei moglicherweise durch Thalamusbeteiligung bedingt. Diese Annahme hat 
zweifellos manches fUr sich, besonders, da diese rheumatischen Beschwerden 
ofter direkt uberleiten in die Chorea. 

Epileptische Anfalle gehOren nicht zum Bild der ausgebildeten klassischen 
Chorea, wahrend sich in der Verwandtschaft der Kranken, wie schon erwahnt 
wurde, verhaltnismaBig oft Epileptiker finden. 

Von den atypischen Fallen mit Versteifung (vgl. S. 743f.) haben eine Anzahl 
schwere epileptiforme Attacken gehabt. Beachtenswert sind auch einige FaIle, 
die in der Vorgeschichte Anfalle haben und die schlieBlich typisch choreatisch 
wurden. Hierher gehort der Fall Emanuel von HAMMERSTEIN -KEHRER. Die 
typisch choreatische Kranke, ursprunglich von HAMMERSTEIN falschlich als 
traumatisch bezeichnet, litt zwischen dem 17. und 22. Lebensjahr an Anfiillen 
von Ohnmacht mit volligem Steifwerden des Korpers. Dann folgte eine Phase 
groBer Nervositat mit Anfallen von Schmerzen und blitzartigen Zuckungen. 
Mit 40 Jahren, angeblich nach einem Unfall, entwickelte sich eine typische 
Chorea. 

Ein Kranker, den ich sah, bekam mit 43 Jahren Schwindelanfiille; angeblich 
hatte er einmal wahrend eines solchen fUr einen Tag nichts sehen konnen. Bei 
der ersten Krankenhausaufnahme bot er ein "Paralyse"-ahnliches Bild mit 
ausgesprochener Euphorie und Demenz. Die choreatische Unruhe wurde erst 
einige Jahre spater deutlich. 

KEHRER selbst beurteilt den Zusammenhang der tonischen epileptiformen 
Anfalle mit der Chorea vorsichtig, ist aber immerhin geneigt Beziehungen als 
moglich anzuerkennen. 

Von den Abweichungen des hier gezeichneten typischen korperlichen Bildes 
der Chorea sind vor allem die FaIle von Interesse, bei denen sich anstatt der 
Hyperkinese eine Hypo- oder Akinese mit Rigiditat und Versteifung zeigt. 
Die Zugehorigkeit derartiger Erkrankungen zur HUNTINGTON-Gruppe liegt klar, 
wenn ein klinisch eindeutiger und durch Hereditat gesicherter Veitstanz all­
mahlich versteift, die Versteifung also nur den atypischen Ausgang einer zunachst 
typisch verlaufenen Krankheit bedeutet. FaIle von dieser Art sind von JAKOB, 
TERPLAN, SCHROEDER u. a. beschrieben. Ich sah eine Patientin, bei der nach 
mehrjahriger Krankheitsdauer der eine Arm parkinsonistisch steif gehalten wurde 
und die Hand ausgesprochene Pillendreherbewegung zeigte. 

Diagnostisch schwieriger sind jene ziemlich seltenen Formen, bei denen von 
vornherein choreatische Hyperkinesen ganz fehlen oder hochstens andeutungs­
weise vorhanden sind. Akinesen und Rigiditat stehen hier von Anfang an im 
Vordergrund und was sich von hyperkinetischen Erscheinungen zeigt, hat oft 
nicht den Charakter der Chorea, sondern den der Athetose und des Torsions­
spasmus. Die nosologische Stellung dieser FaIle wird bestimmt durch die Here­
ditat und durch den histopathologischen Befund. 

In allen gesicherten Fallen finden wir in der Aszendenz eindeutige Chorea­
kranke. Das gilt fUr die von MEGGENDORFER-JAKOB beschriebene Sippe, fUr die 
Familie Buch von CHOTZEN-FREUND-RoTTER, fUr die Sippe H. von KRAEPELIN­
STERTZ-ENTRES-SPIELMEYER, fUr den Fall von RUNGE und schlieBlich auch 
fur den von BIELSCHOWSKY beschriebenen Fall von "progressiver Versteifung", 
der anscheinend zunachst isoliert dastand, fur den KEHRER aber spater die Be­
lastung mit einer hyperkinetischen Chorea des Vaters nachweisen konnte. 
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Fast alle diese Falle sind anfangs nicht unter der Diagnose einer atypischen 
HUNTINGTONSchen Chorea mitVersteifung gegangen. MEGGENDORFER hat 
zuerst von einer atypischen Form des Veitstanzes gesprochen. Andere Beob­
achtungen sind lange Zeit als WILSONsche oder WILSON-ahnliche Erkrankungen 
(Fane H. aus Miinchen und Falle Buch) angesehen worden oder sie haben einen 
besonderen Namen erhalten, wie die progressive Versteifung von BIELSCHOWSKY . 
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Abb.4. Ohoreasippe H. (nach ENTRES) mit typischen (18, 19, 26) und versteiften (11, 13) FiIlIen. 

Von den neueren FiiJlen, die jetzt in einem oder mehreren Familienmitgliedern auch 
anatomisch gesichert sind, sind zunachst die Miinchener Geschwister H. zu nennen, mit 
denen KRAEPELIN, STERTZ, ENTRES und SPIELMEYER sich befaBt haben. Abb. 4 bringt 
die Stammtafel nach ENTREs. Nr.26, 18, 19 sind typische ChoreafiiJIe, Nr. 11 und 13 die 
beiden zunachst als WILsoNsche Krankheit diagnostizierten akinetischen Geschwister. 
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Sympfomen frz;::g;gs-
Abb. 5. Sta=baum der FamlIie Bu. (nach FREUND). Dominante Vererbungl Die gesunde Frau Ko. 
(dritte Generation) hat gesunde Nachko=en. In der vierten Generation zwei versteifte Kranlm 
mit WILSON·il.hnIicher Krankheit. Die soziaIe Minderwertigkeit dreier Kinder in dieser Generation 
sta=t wahrscheinIich von der nichtchoreatischen Mutter! Die Gehirne Wilhelm Bu. und Martha 

Bu. sind von ROTTER untersucht und verglichen. 

Berta H. wurde im 7. Lebensjahre nach einer Rippenfellentziindung psychisch verandert, 
wurde scheu, schlafrig und gedankenlos. Gleichzeitig machte sich eine Gangstiirung bemerk­
bar. 1m 9. Lebensjahre traten epileptiforme Anfalle auf. Mit 13 Jahren hestand aus­
gesprochene Akinese, mit starrem Gesichtsausdruck; Kopf und Oherkiirper waren nach 
vorn geneigt. Aile Bewegungen waren steif und langsam, eigentiimlich eckig; es bestand 
deutliche Rigiditat. Die Sprache war miihsam, verlangsamt. Es traten kurze Anfalle 
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von tonischet Versteifung der Korpermuskulatur mit einem vibrierenden Tremor auf. 
Unter fortsclITeitender Verschlechterung mit typischen Anfallen Exitus im Status mit 
15 Jahren. ' 

Die Schwester erkrankte mit 5 Jahren ebenfalls akinetisch, sie wurde amimisch, zeigte 
starke Rigiditat und ahnliche tonische Krampfe wie Bertha und spater auch epileptiforme 
Attacken. Tod mit 17 Jahren. 

Auch die von CHOTZEN, FREUND und ROTTER beschriebene Familie Buch hat in den 
alteren Generationen zahlreiche FaIle typischer Chorea. Von einem choreatischen Vater 
stammen neben 3 gesunden 3 asoziale Kin,der, von denen eins leichte neurologische Zeichen 
hat und 2 Kinder mit Akinese. 1m Vordergrund des Krankheitsbildes steht Starre des 
Korpers :rr..it der typischen Haltungsanomalie, Bewegungsarmut, maskenartiger Gesichts· 
ausdruck. Daneben sind unwillkiirliche Zuckungen bemerkenswert, die im Rumpf, an den 
Fingern und im Gesicht gelegentlich auftreten. Beide erkranken fruh; der Bruder mit 
7 Jahren, die Schwester ebenfalls in den ersten Schuljahren. 

Der BIELSCHOWSKYSche Fall von progressiver Versteifung erkrankt im sechsten Lebens­
jahre mit leichter Unsicherheit der Arme und Beine. Er fallt bei raschem Gehen haufig hin; 
gleichzeitig wird er psychisch verandert, angstlich und weinerlich. Er solI in dieser Zeit 
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Abb. 6. Choreasippe K. (nach MEGGENDORFER). Neben typischen Choreafallen versteifte und 
psychotische Kranke (III,2 und IV,2), femer sind die FaIle IV,5 und 7, Anni und Grete K., jetzt 
versteift bzw. torsionsdystonisch. IV,4 undo 6 sind nicht'choreatisch geworden, bei IV,4 sollen die 
psychopathischen Eigenarten geringer geworden sein, IV,6, die 1924 zitterte, zeigt angeblich dies 

Symptom nicht mehr. 

unruhig zappelnde;~ d. h. cl!.oreatische Bewegungen ge'zeigt haben. Mit 9 Jahren hat er 
ausgesprochene choreatische Zuckungen. Ein Jahr spater fallt Steifigkeit auf, .die all­
mahlich zunimmt. Es entWickeltsich dann nach und nach eine immer mehr zunehmende 
Rigiditat und es treten ,S(ihwindelanfalle und epileptiforme Attacken auf. Die Steifigkeit 
der Muskeln nimmt immer mehr und mehr zu, Exitus erfolgt mit 14 Jahren. 

Die Geschwister K. (MEGGENDORFER) stammen von einem choreatischen Vater. In 
der Sippe (Stammbaum, Abb. 6) finden sich mehrere akinetische FaIle. III, 2 soIl "steif 
und stumpf" gewesen sein. IV, 2 wurde in den letzten Schuljahren sonderbar, konnte 
auf Lehrstellen nicht fertig werden und wurde mit 16 Jahren wegen einer Dementia praecox 
anstaItsbediirftig. Damals zeigte er keine Bewegungsstorungen. Mit 23 Jahren war er 
allmahlich steif, nahm eine nach vorn gebeugte HaItung ein und hielt die Arme leicht gebeugt. 
Der MuskeItonus war erhoht. IV, 5 und 7, die im Stammbaum als choreatisch bezeichnet 
sind, leben noch; bei beiden hat sich die Krankheit durchaus atypisch entwickelt. Die 
altere Anni K. erkrankte etwa mit 19 Jahren, vielleicht auch schon etwas friiher. Anfangs 
bestand leichte choreatische Unruhe in der Gesichtsmuskulatur. Daneben fiel Steifigkeit 
und Akinese auf. Die leichten choreatischen Zuckungen sind allmahlich fast vollstandig 
verschwunden, nur an den Fingern sind sie angedeutet. Der ganze Korper ist immer 
bewegungsloser geworden; es besteht jetzt Salbengesicht. Spater sind auch eigentiim­
liche an Torsionsspasmen erinnernde Rumpfdrehungen und Verdrehungen der Arme auf­
getreten. Jetzt, mit 33 Jahren, ist die Kranke voIlig bettlagerig. 

Die jiingere Schwester Grete K. erkrankt mit etwa 13 Jahren. Anfangs zeigt sie deut­
liche choreatische Storungen, Unruhe in den Handen, in der Gesichtsmuskulatur und 
wippende Bewegungen des Oberkorpers. Spater ist sie auch versteift, wobei aber die chorea­
tischen Bewegungen bestehen geblieben sind. Sie sind aber langsam und etwas torquierend. 
Es besteht allgemeine Muskelrigiditat und Salbengesicht. 
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Der Patient RUNGES - aus einer Sippe mit typischer Chorea stammend - erkrankt 
mit 2 Jahren; er zeigt zunachst geringe unwillkiirliche Bewegungen in den Fingern und wird 
vom 7. Lebensjahre> ab zunehmend akinetisch und dazu dement. 

Sehr viel spiiter erkrankt ein Fall vonScHoBs: erst mit 25 Jahren setzt progressive 
Versteifung mit Demenz ein, ohne daB vor dieser Zeit choreiforme Bewegungen sich gezeigt 
haben. 

Der klinische Verlauf aller dieser FaIle ist also nicht ganz gleichformig. 
Zum Teil tritt die Akinese sehr friih auf und von choreatischer Unruhe ist kaum 
etwas zu erkennen. In anderen Fallen, so in dem von BIELSCHOWSKY, ist die 
Chorea anfangs sehr deutlich und wird dann bald von der Versteifung abgelOst. 
Wieder andere, wie die Geschwister K., zeigen anfangs leichte choreatische 
Storungen, die aber gleich mit akinetischen Erscheinungen untermischt sind. 
Allmahlich werden sie abgelost von Symptomen, die eher ins Gebiet der Athetose 
und des Torsionsspasmus zu rechnen sind. Bemerkenswert sind die epileptischen 
Anfalle bei den Miinchener und Breslauer Fallen und bei dem von BIELSCHOWSKY. 

Es scheint auch noch andere Verlaufsformen zu geben. WESTPHAL hat einen 
Fall gezeigt, bei dem sich zunachst starrer Gesichtsausdruck, schwerfallige 
Sprache, steifer unsicherer Gang und Intensionstremor zeigte, erst 12 Jahre 
spater traten choreatische Zuckungen auf. Auch hier ist die Zugehorigkeit zur 
Chorea durch eine eindeutige Familienanamnese gesichert. 

Die sonstigen Moglichkeiten korperlicher Storungen bei HUNTINGTONScher 
Chorea sind in der Zusammenstellung von KEHRER S.734 aufgezahlt. Die 
Zugehorigkeit von Tremor, von Tic, von Rheumatismus u. a. zur Chorea laBt 
sich naturgemaB immer nur auf eine positive Familienanamnese stiitzen. 

Serologisch gehOrt zur Chorea der Normalbefund in Blut und Liquor. Die 
Wa.R. ist zwar verhaltnismaBig oft positiv, wenigstens im Blut. Das hangt 
damit zusammen, daB die Kranken auf Grund ihrer psychischen Konstitution 
zu Ausschweifungen neigen und sich leicht infizieren. Einweiterer Zusammen­
hang zwischen Chorea und Lues besteht nicht, wie die zahlreichen Choreatiker 
mit negativem Blut- und Liquorbefund beweisen. 

Die psychischen Storungen bei HUNTINGTON-Kranken sind seit langem be­
kannt und sind in den letzten Jahren mehrfach eingehend bearbeitet worden 
(MEGGENDORFER, RUNGE). 

Schon HUNTINGTON hat darauf hingewiesen, daB sie zum klaasischen Bild 
der Krankheit gehOren. Sie sind zum mindesten ber der Mehrnahl der vor­
geschrittenen FaIle deutlich und auf den ersten Blick zu erkennen. Vielleicht 
gibt es iiberhaupt keine Falle ohne diese psychische Komponente. In der alteren 
Literatur sind zwar mehrfach FaIle ohne seelische· Storungen beschrieben und 
auch DAVENPORT kennt einen Biotypus mit rein somatischen Storungen. Es 
muB aber doch wohl dahingestellt bleiben, ob nicht eine verfeinerte und ein­
gehende Untersuchung bei jedem Choreatiker eine Mitbeteiligung der Psyche 
feststellen wird. 

Seelische und korperliche Storungen stehen bei der HUNTINGTONSchen 
Chorea nicht in einer gesetzmaBigen quantitativen Beziehung, derart daB sich 
bei schwerer korperlicher Erkrankung schwere Demenz, bei geringer dem­
entsprechend leichte psychische Veranderungen finden miiBten. Es gibt viel­
mehr Kranke mit grobster Hyperkinese, die psychisch wenig gestort sind und 
andererseits sieht man zuweilen erhebliche geistige Veranderungen bei geringen 
korperlichen Symptomen. Auch das Fortschreiten beider Symptomreihen halt 
nicht immer gleichen Schritt. 

1m allgemeinen nimmt man an, daB bei den Choreakranken die Bewegungs­
unruhe sich zuerst einstellt und daB die psychischen Storungen sich erst 
spater bemerkbar machen. Das ist richtig, wenn man die eigentliche Chorea­
demenz im Auge hat. Aber die geringeren, zunachst oft gar nicht so recht aliI 
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krankhaft bewerteten Veranderungen, die ini Rahmen der unten zu schildernden 
Psychopathie liegen, scheinen doch recht. oft sehr friih und manchmal schon 
sehr lange vor dem Ausbruch der eigentlichen Chorea emzusetzen. Jeden­
falls ergibt sich aus der Vorgeschichtevon HUNTINGTON-Kranken haufig, daB 
sie in ihrer pramorbiden Personlichkeit auffallig waren (ENTRES, MEGGEN­
DORFER u. a.).· Schon in friiher Jugend findet sich bei ihnen Reizbarkeit, Erreg­
barkeit, aufbrausendes Wesen, Jahzorn und Streitsucht. Manche Kranke sind 
pramorbid nervos und erregbar, dabei aber weich, schlaff, verzartelt, iiber­
trieben gewissenhaft oder auch menschenscheu oder verschroben, und diese 
Eigenarten gleiten oft in langsamer Steigerung und Verstarkung in die deutliche 
Krankheit iiber. 

MEGGENDORFER hat nun bei seinen Choreasippen auch die erreichbare Nach­
kommenschaft von Kranken untersucht, die noch nicht das Krankheitsalter 
erreicht hatte und auch keinerlei korperliche Zeichen bot. Er hat hier neben 
gesunden nervenstarken Menschen andere Jugendliche gefunden, die eigen­
artig nervos erregbar waren, sexuell anspruchsvoll erschienen und sich leicht 
benachteiligt fiihlten. In ahnlicher Weise haben ROSENTHAL, SCHEELE und 
REISCH sich mit Nachkommenschaft der HUNTINGTON-Kranken befaBt. RosEN­
THAL findet Neigung zum Vagabundieren und zu UnregelmaBigkeit in der 
Erfiillung der Berufspflichten, auBerdem Jahzorn und Streitsucht. Ahnliche 
Symptome beschreibt SCHEELE, der auch noch Neigung zum Selbstmord hervor­
hebt. MEGGENDORFER hat die Frage aufgeworfen, ob etwa diese psycho­
pathischen Mitglieder der HUNTINGTON-Sippen die Kandidaten fiir die spatere 
manifeste Krankheit seien, eine Frage, deren eugenische Bedeutung auf der 
Hand liegt. Leider scheinen sich seine Vermutungen nicht zu bestatigen: Soweit 
ich feststellen konnte, ist von den von ihm besproehenen Choreatikerkindern 
nur eines erkrankt, und zwar gerade eine Frau, die er als "sehr begabt, in 
keiner Weise aufgeregt, nicht reizbar" schildert. Die ausgesprochenen Psycho­
pathen sind bisher gesund geblieben, sind allerdings meist auch noch nicht 
iiber das gefiihrdete Alter hinaus. Immerhin kann man schon soviel sagen, daB 
vollige Gesundheit ohne auffiillige seelische Ziige in der· Jugend keine Gewiihr 
dafiir bietet, daB die kranke Erbanlage nicht da ist. Man wird nach diesen 
Ergebnissen auch bezweifeln miisseil, daB die psychopathischen priimorbiden 
Eigenartigkeiten der Choreatiker immer schlechthin schon zur Krankheit 
gehoren und "prozeBbedingt" sind. Anders ist es dann, wie oben schon an­
gedeutet wurde, wenn diese charakterologischen Abartigkeiten sich steigern 
und schlimmer werden; sie sind dann als der Auftakt zur Chorea anzusehen 
und mehr oder weniger bald gesellen sich ihnen die korperlichen Zeichen hinzu. 

Die Choreatiker, die nicht oder noch nicht ausgesprochen dement und auch 
nicht im engeren Sinne psychotisch sind, sind durchweg iiuBerst schwierige 
Personlichkeiten. Das ist vor allem bedingt durch ihre starke Reizbarkeit, 
ihre Erregbarkeit, ihre Unvertriiglichkeit, ihre Norgelsucht und vielfach vor 
allem durch ihre paranoide Einstellung gegen ihre Umgebung. Da die Kranken 
auch bald hemmungslos werden und sehr unbeherrscht sind, kommt es zu 
schwersten reaktiven Erregungen. Demolierung des Hausrats. MiBhandlungen, 
ja schwere korperliche Beschadigungen der AngehOrigen finden sich in der 
V orgeschichte verzeichnet und in den Krankenhausern und Anstalten sind 
diese Art von Choreatikern oft genug eine Crux fUr das Personal und die anderen 
Patienten. Vielfach findet man auch eine erhebliche Abstumpfung auf ethischem 
Gebiet, eine "Verschlechterung" des Charakters, wobei es zu iiblen sexuellen 
Entgleisungen kommen kann. 

Fast immer nimmt allmahlich die geistige Regsamkeit ab; die Patienten 
werden stumpfer und gleichgiiltiger und gehen schlieBlich auch intellektuell 
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zuruck. MEGGENDORFER, der diese choreatische Demenz genauer analysiert 
hat, findet Ausfalle in der Auffassung, der Aufmerksamkeit, der Vorstellungs­
und Begriffsbildung. Die Auffassung der Kranken ist erschwert, verlangsamt 
und wenig umfangreich, wie das auch MARGULIES, MAYER und REISCH sowie 
RUNGE festgestellt haben. Die Aufmerksamkeit kann nicht dauernd und nicht 
gleichmaBig angespannt werden. Der Gedankenablauf ist verlangsamt. 1m 
Assoziationsversuch finden sich durftige und einformige Reaktionen. Die Merk­
fahigkeit ist akustisch und auch optisch (RuNGE) gestort. MEGGENDORFER 
fUhrt diese Storungen ganz allgemein zuruck auf eine Erschwerung und eine 
Verlangsamung aller gedanklichen Verknupfungen. Zum Teil handelt es sich 
vielleicht auch im KLEIsTschen Sinne urn Folgen der Bewegungsstorung, nament­
lich der damit verbundenen Storung der Einstellung. 

Auch bei sehr langdauernder Erkrankung braucht die Demenz der Choreatiker 
nicht sehr hochgradig zu werden. Oft kommt es aber auch zu schwerster Ver­
blodung. Die Kranken liegen dann vollig stumpf und hilflos im Bett, mussen 
gefUttert werden und lassen unter sich. Sie haben jeden Kontakt mit der 
Umgebung verloren. 

Es gibt nun bei den HUNTINGTON-Kranken nicht ganz selten Psychosen, die 
nicht einfach in der Richtung der Demenz gehen. Sie sind lange bekannt und 
vielfach beschrieben (FACKLAM, REDLICH, NEUMANN, GERATOVITSCH, MEGGEN­
DORFER u. a.). So kommt es gelegentlich zu ausgesprochenen euphorisch­
dementen GroBenideen wie bei einer Paralyse. Haufiger sind paranoide Zu­
stande, die uber das MaB des oben geschilderten miBtrauischen Wesens hinaus 
den Charakter ausgesprochen wahnhaft-systematisierter Psychosen annehmen 
konnen. HaIluzinationen konnen sich auch dabei finden. 

Wie diese Psychosen - und auch andere in der Vorgeschichte gelegentlich 
vermerkte akute delirante Zustande bei Choreatikern und auch bei nicht­
choreatischen Familienmitgliedern (KEHRER) - zu deuten sind und wie ihr 
Verhaltnis zur Chorea einzuschatzen ist, laBt sich nicht ganz leicht entscheiden. 
MEGGENDORFER denkt an eine Belastung mit Schizophrenie, wie sie CHOTZEN 
fUr einen Fall sicher gestellt hat. KEHRER scheint mehr geneigt zu sein, hier 
eine Auswirkung der Erbkrankheit zu sehen. 

Wie schwierig die Entscheidung sein kann, zeigt der Stammbaum Abb. 3. 
Hier konnte man zunachst an eine Belastung der Probandin durch den suicidalen 
Vater denken. Das ist aber ohne weiteres abzulehnen, da die von einem anderen 
Vater stammende Stiefschwester bei ihrer Chorea in gleicher Weise psychotisch 
war. Die choreatische Mutter zeigt dagegen nichts von der paranoiden Psychose 
der Tochter, wahrend die GroBmutter paranoid, aber nicht choreatisch ist. So 
besteht die Moglichkeit, daB von ihr eine Belastung mit einer von dem Veits­
tanz unabhangigen Geisteskrankheit vorliegt. 

Vielleicht ist in ahnlichem Sinn eine neuerdings von OPPLER beschriebene 
HUNTINGTON-Sippe zu bewerten. Die Stammutter war choreatisch und hatte 
eine schizophrene Psychose mit Wahnideen, Halluzinationen und Personen­
verkennung. In der Nachkommenschaft finden sich drei typische HUNTINGTON­
FaIle, ein Sohn, der als psychisch verworren bezeichnet wird, zwei Tochter, die 
Wahnideen haben. Von der nachsten Generation ab kommen Choreafalle in 
der Sippe nicht mehr vor, wohl aber Psychopathien und manisch-depressive 
Psychosen. OPPLER mochte aIle diese Zustande zur Chorea rechnen. Mir scheint 
bei dem Fehlen des Veitstanzes in den spateren Generationen gerade dieser 
Stammbaum darauf hinzudeuten, daB hier die psychischen Anomalien der 
nichtchoreatischen Familienmitglieder auf eine andere Erbanlage zuruck­
zufiihren sind. 



748 H. JOSEPHY: Chorea HUNTINGTON. 

Schon HUNTINGTON hat davon gesprochen, daf3 Selbstmorde bei Choreatikern 
nicht selten seien. In neuerer Zeit hat SCHE)U.E sich mit diesem Punkt be­
schaftigt und ist lin dem Ergebnis gekommen, 'da.B tats,iichl_ich in Choreasippen 
viel Suicide vorkii.meIi: lind dall hierdurch sogar' die Billasteten zum Teil aus­
gemerzt wiirden. Hier scheint mir eine Vberschatzung von Einzelfallen vor­
zuliegen; bei dem sehr umfangreichen Friedrichsberger Material besteht jeden­
falls keine erhohte Selbstmordneigung, ebensowenig wie in dem SJOGRENSchen 
Material. 

Die akinetischen FaIle bei Jugendlichen (vgl. S. 743) bieten psychisch meist 
die Zeichen eines erheblichen Schwachsinns, der durch die Akinese mit ihrer 
Verlangsamung noch merkbarer wird. 

Die pathologische Anatomie der Chorea HUNTINGTON ist durch zahlreiche 
Arbeiten so weit geklart, daB mit den uns heute zur Verfiigung stehenden 
Methoden neue wesentliche Befunde kaum mehr zu erwarten sind. An die 
grundlegende Arbeit von JELGERSMA (1908) haben sich Veroffentlichungen 
von ALZHEIMER, P. MARIE und L'HERMITTE, KLEIST, C. und O. VOGT, DUNLAP, 
F. H. LEVY, BIELSCHOWSKY, JAKOB, SPIELMEYER u. a. angeschlossen, die im 
wesentlichen zu iibereinstimmenden Ergebnissen gekommen sind. Abweichend 
von den allgemeinen Ansichten stehen von neueren Autoren WILSON und NIESSL 
V. MAYENDORF. 

Grundsatzlich hat sich gezeigt, daB die pathologische Anatomie und Histo­
pathologie aller FaIle von Chorea HUNTINGTON - auch solcher, bei denen die 
Erblichkeit nicht nachweisbar ist und solcher mit atypischem VerIauf - in 
ihren Hauptziigen gleichartig ist. So kommt fiir die Einreihung zweifelhafter 
FaIle dem mikroskopischen Befund dieselbe Bedeutung und Wertigkeit zu wie 
der Familiengeschichte. 

Scharf zu trennen ist bei der Darstellung der anatomischen Befunde die 
Beschreibung der Tatsachen, d. h. dessen, was man an Praparaten sieht, von 
den Folgerungen pathophysiologischer und lokalisatorischer Art aus diesen 
Tatsachen. Die Chorea-HuNTINGTON eignet sich im Grunde nicht sehr ffir die 
Erorterung lokalisatorischer Probleme und ich beschranke mich auch deshalb 
hier durchau~ auf, die Darstellung der ',Befunde. 

Das 'G(lhirn der Choreakranken ist in seiner Konfiguration und in seiner 
WinduIigsanlage im alJgemeinen normal. Es ist aber durchweg atrophisch und 
Gewichte unter WOO g - bei entsprechend hohen Differenzzahlen zwischen 
Schadelcavum und .Gewicht - sind nicht selten. lch habe aber auch vor­
geschrittene FaIle mit ziemlich hohem Hirngewicht gesehen. Meist findet sich 
eine deutliche Er'Weiterung der Ventrikel. An Frontalschnitten zeigt sich regel­
maBig eine mehr oder minder starke Atrophie des Striatums. Das Putamen 
erscheint gegen die Norm verkleinert und vor allem ist das Caudatum auIler­
ordentlich geschrumpft, so daB man statt der rundlichen Verwolbung nur eine 
ganz flache Platte sieht. Da die innere Kapsel von dieser Schrumpfung nicht 
betroffen wird, hat man den Eindruck, daB sie breiter ist als normalerweise. 

Die Verhaltnisse kommen im Markscheidenbild noch starker zum Ausdruck, 
wie Abb. 8 zeigt. Man sieht auch, dall infolge der Schrumpfung des Putamens 
die durchziehenden Markfasern dichter aneinander riicken. So entsteht ein 
recht charakteristisches Bild, das von C. und O. VOGT zuerst beschrieben wurde 
und von ihnen als Status fibrosus des Striatums bezeichnet wird. Es ist an sich 
nicht etwa charakteristisch fUr die Chorea (HUNTINGTON); es kommt auch als 
Folge anderer Prozesse (Paralyse) vor. 

Die mikroskopische Untersuchung ergibt bei der HUNTINGTONSchen Chorea 
einen rein degenerativen ProzeB ohne entziindliche oder vasculare Komponente. 
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1m Putamen und Caudatum zeigt sich bei schwacher VergroBerung ein starker 
Ausfall der "kleinen" Ganglienzellen, die gelegentlich fast vollstandig ver­
schwunden sein konnen. Die groBen Zellen sind viel weniger betroffen; sie sind 
scheinbar vermehrt, ein Eindruck, der in derselben Weise wie die scheinbare 
Vermehrung der Markfasern durch die Schrumpfung hervorgerufen wird. 

Bei genauer Untersuchung zeigen aich an den kleinen Zellen degenerative 
Erscheinungen verschiedenster Art: Schrumpfungen, Verfettungen und korniger 
Zerfall. Neben den vorwiegend betroffenen kleinen Zellen sind die groBen oft 
nicht vOllig intakt; man findet auch an ihnen degenerative Veranderungen, 
allerdings in wesentlich geringerem AusmaBe. Die Gliakerne sind erheblich 
vermehrt und dichter gestellt als normal. Gliafasern findet man Ofter ziemlich 

Abb. 7. Frontalschnitt durch das Gehirn eines ChoreafaIls. Starke Schrumpfung des Putamens 
und vor aHem des Caudaturns. Erweiterung der Seitenventrikel. 

reichlich; in anderen Fallen werden sie vermiBt, was moglicherweise einfach 
mit der Unzulanglichkeit unserer Methoden zu erklaren ist (SPIELMEYER). 
SCHROEDER ist geneigt, wie frillier schon MARGULIS, der Gliawucherung eine 
mehr primare Bedeutung zuzumessen und sie nicht nur als reaktiv anzusehen. 

Das Pallidum zeigt in den meisten Fallen nur eine maBige Schrumpfung 
(Vgl. unten). 

Diese Befunde im Striatum sind durchaus eindeutig und in jedem Fall zu 
erheben. Die gegenteilige Ansicht von NIESSL VON MAYENDORF ist in einer unter 
JAKOB8 Leitung entstandenen Arbeit von MEYJES eingehend widerlegt worden. 

An den anderen extrapyramidalen Zentren ist der Befund nicht gleich­
maBig. 1m allgemeinen sind hier die Veranderungen wesentlich geringer und 
auch inkonstanter als im Striatum. Relativ haufig betroffen ist der Zahnkern 
des Kleinhirns, der oft starke Zellausfalle aufweist. JAKOB erwahnt auch, daB 
der Thalamus Zelldegenerationen zeigen kann.. . 

Zu den regelmaBigen Veranderungen der HUNTINGTON-Chorea gehoren all­
gemeine Zellausfalle in der Hirnrinde. Sie verteilen sich recht diffus. Meistens 
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ist der Stirnlappen noch mehr betroffen als die anderen Abschnitte. Offen­
sichtlich auf Grund derselben degenerativen Prozesse wie im Striatum gehen 

hier vor aHem die kleinen Nervenzellen zugrunde. Die vierte, daneben auch die 
funfte bis siebente, gelegentlich auch der untere Teil der dritten Schicht sind 
besonders stark betroffen, ganz allgemein jedenfalls die unteren Schichten mehr 
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als die oberen. Die Gliakerne sind vermehrt und in der vordilrenZentralwindung 
ktinnen sie sich zwischen der dritten und fiinften Schi6ht so reichlich finden, 
daB sie die hier normalerweise fehlende vierte Schicht vortaus6hen. KOLPIN 

hat dies zuerst gesehen und hat diei'\e schein bare Ausbildung der vierten Schicht 
in der agranularen Rinde fiir das Zeichen einer Entwicklungssttirung gehalten. 
ALZHEIMER hat nachgewiesen, daB es sich urn eine von Gliakernen gebildete 
"Pseudoktirnerschicht" handelt; sie findet sich iibrigens nicht bei allen Fallen 
von Chorea. 
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Von den objektiven Befunden sind ferner noch hervorzuheben Lichtungen 
und Ausfalle im Hemispharenmark, zum Teil mit Wucherungen von faseriger 
Glia. Sie sind von TERPLAN und SPIELMEYER besonders im Hinterhauptslappen 

.... . ' ~. · .. r·:<~·~ ·~~~;~ 

c# : .; :: ......... . 
..... ..v.' ,,~ . ', 

gesehen worden. SPIELMEYER halt sie da, wo sie v orkommen , fUr diagnostisch 
bedeutungsvoll. Endlich sind noch Veranderungen im Riickenmark zu erwahnen 
und zwar Aufhellu~gen der .Ran<;lzone im _ Markscheidenbild. 

Von besonderem Interesse sind die Falle mit progressiver Versteifung (vgL 
S.742); JAKOB sowohl wie BIELSCHOWSKY, die'die ersten derartigen Gehirne 
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untersucht haben, haben seinerzeit im AnschluB an C. und O. VOGT geglaubt, 
die Versteifung bei der Chorea auf eine besonders starke Beteiligung des Pallidums 
zuriickfiihren zu konnen. Gegen diese Auffassung hat sich zunachst SPIEL­
MEYER gewandt. Er findet bei einem akinetischen Fall "mit WILsoNschem 
Symptomenbild" keine Veranderungen, die soweit von dem Durchschnittsbild 
schwerer hyperkinetischer Choreafii.lle abweichen, daB hieraus eine Erklarung 
der Versteifung moglich ware. O. VOGT halt auch in diesem Fall die Pallidum­
erkrankung (Status dysmyelinitatus) fiir so schwer, daB sie die Versteifung 
erklart. AuBerordentlich wertvoll ist weiterhin eine Arbeit von ROTTER, der 
vergleichsweise zwei Fii.lle aus der Breslauer Sippe Buch (Abb. 5) untersucht 
hat und zwar das Zentralnervensystem eines typischen hyperkinetischen und 
das eines hypertonisch-akinetischen Familienmitgliedes. Der akinetische Fall 
zeigt im ganzen eine quantitativ starkere Auspragung der Befunde als der 
hyperkinetische. Das wiirde zunachst im Sinne einer spater von JAKOB (MEYJES 
1931) und auch von SANTHA geauBerten Ansicht iibereinstimmen, wonach in 
zwei Fallen, die in Versteifung iibergingen, die Atrophie des ganzen Gehirns 
und namentlich des Striatums sowie des Pallidums, der hochgradige Ausfall der 
kleinen Striatumelemente sowie das deutliche Mitbetroffensein der groBen Zellen 
von Striatum und Pallidum besonders ausgesprochen war. Danach, meint 
MEYJES, habe es den Anschein, daB der anatomische ProzeB sich in den 
beiden "versteiften" Fallen im allgemeinen mit starkerer Intensitat entwickle 
und auBerdem das Pallidum so wie die groBen Striatumelemente starker 
mitbetroffen habe: ROTTER ist allerdings trotz seiner Resultate skeptisch. Die 
Befunde in seinem akinetischen Fall gingen nicht iiber das hinaus, was man auch 
sonst an hyperkinetischen Fallen finden konnte. 

Ich mochte mich dieser vorsichtigen Beurteilung anschlieBen. Ich habe 
in den letzten von mir untersuchten Fallen ebenfalls solche mit quantitativ 
sehr hochgradigen Veranderungen gefunden, die nicht in Versteifung iibergegangen 
waren. An sich ist es anzunehmen - auch SPIELMEYER und ROTTER stehen auf 
diesem Standpunkt - daB die Abii.nderung des Krankheitsbildes vom hyper­
kinetischen Syndrom zum akinetischen irgendwie morphologisch fundiert sein 
muB. Nur ist eben diese supponierte Anderung einstweilen noch nicht fiir uns 
faBbar. ROTTER denkt an Abanderungen des gliosen Grundnetzes von HELD, 
eine Meinung, die bisher aber nicht durch objektive Befunde zu stiitzen ist. 

Eine Sonderstellung nimmt einstweilen ein Fall von SCHROEDER ein, der 
neben choreatischen Erscheinungen RigiditiLt zeigte. Hier waren nicht nur 
Striatum, Pallidum und Rinde - diese auch mit fleckformigen Ausfii.llen im 
Markscheidenbild - betroffen, sondern auch das Corpus Luysii, der rote Kern, 
die Substantia nigra, die Vierhiigelgegend, die Medulla oblongata und das 
Riickenmark. Dieser in seiner Ausdehnung ungewohnliche Befund macht, 
besonders bei der Miterkrankung von rotem Kern und Substantia nigra., die 
ungewohnliche Symptomatologie einigermaBen verstandlich. 

ZusammengefaBt ist der anatomische Befund bei der Chorea zu kennzeichnen 
als ein chronisch degenerativer ProzeB, der Rinde und von den Stammganglien 
das Striatum, daneben aber auch andere extrapyramidale Zentren ergreift und 
weiter das Marklager des GroBhirns und das Riickenmark beteiligen kann. Der 
regelmaBigste und typischste Befund ist die Degeneration der kleinen Ganglien­
zellen im Striatum und in den unteren Rindenschichten. In toto ist der ProzeB 
zu diffus, um eine pathophysiologische Auswertung fiir die "Lokalisation" der 
choreatischen Bewegungsstorung zu erlauben; er ist aber so charakteristisch, 
daB man aus dem histologischen Befund die Diagnose der HUNTINGTONSchen 
Krankheit stellen kann. 

Der Verlauf der Chorea HUNTINGTON ist in den typischen Fallen immer 
ein progredienter und damit ist die Prognose auch eindeutig als schlecht 
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gekennzeichnet. Tritt die Hyperkinese auf, so wird sie auch allmahlich schlimmer. 
Das kann langsam gehen und oft dauert es viele Jahre, bis sich ganz schwere 
Storungen ausgebildet haben. Kranke mit sehr ausgesprochenen Bewegungs­
storungen konnen noch fUnf, zehn und mehr Jahre am Leben bleiben. Der 
Tod tritt entweder interkurrent an einer Infektion ein oder die Patienten erliegen 
dem schweren Marasmus, in den sie im Laufe der Jahre geraten. 

Eine Behanrllung gibt es nicht. Man kann, ut aliquid fiat, Arsen und 
Roborantien geben. Symptomatisch sind oft Sedativa und Hypnotica notig, 
besonders wegen der psychischen Symptome. Die meisten Kranken konnen 
trotz schwerer Hyperkinesen lange auBerBett bleiben und sich selbst etwas 
helfen. Unterbringung in Irrenanstalten und Siechenhausern ist oft notig. 

Wichtiger als die Behandlung ist die Vorbeugung. Bei dem Vererbungsmodus 
der Krankheit wiirde es geniigen, die Kranken von der Fortpflanzung aus­
zuschlieBen, urn das Leiden auszurotten. Nach den Bestimmungen des Gesetzes 
zur Verhiitung erbkranken Nachwuchses sind demgemaB Kranke mit "erb­
lichem Veitstanz" zu sterilisieren. Praktisch ergeben sich allerdings Schwierig­
keiten dadurch, daB die groben Zeichen des Leidens meist erst spat, nach Eintritt 
des Heiratsalters, aufzutreten pflegen. Da aber andererseits leichte, vom Trager 
iibersehene oder unterdriickte Symptome schon viel friiher nachweisbar sind, 
wiirde eine gesundheitliche Uberwachung aller Mitglieder von Choreasippen 
manches Unheil verhiiten konnen. 

Zivilrechtlich hat die Chorea insofern Bedeutung, als sie nicht nur einen 
Ehescheidungsgrund - als unheilbare Geisteskrankheit nach § 1569 BGB. -
geben kann, sondern auch die Anfechtung der Ehe aus § 1333 BGB. recht­
fertigt (MEGGENDORFER). Beides ist wichtig, denn die Ehe mit einem Choreatiker 
wird fUr den gesunden Partner oft genug zur Holle. 

Strafrechtlich diirften die psychischen Storungen meistens eine Exkulpierung 
aus § 51 StGB. bedingen. 

Die Diagnose der HUNTINGTONSchen Chorea macht in den typischen Fallen 
kaum Schwierigkeiten. Die Bewegungsstorung im Verein mit den psychischen 
Symptomen, das Erkrankungsalter, das Fortschreiten der Erscheinungen -
alles das erlaubt oft schon eine Diagnose, bevor die Erblichkeit gesichert ist. 
Allerdings muB der Untersucher die Krankheit kennen und an sie denken. Sonst 
gibt es Fehldiagnosen von der Paralyse und muItiplen Sklerose bis zur Hysterie 
und Simulation (KEHRER). 

LaBt sich die Erblichkeit nachweisen, so ist die nosologische Stellung des 
Einzelfalls gesichert. Gegen die Chorea wiirde es sprechen, wenn Hereditat 
ganz sicher auszuschlieBen ware. 

Fiir die atypischen FaIle gibt die Familiengeschichte Hinweise. Das gilt 
vor allem fiir die akinetischen Formen bei Jugendlichen. 

Differentialdiagnostisch sind zunachst die symptomatischen Choreafiille in 
Betracht zu ziehen, die auf der Grundlage einer lokalen Hirnschadigung ent­
standen sind (Arteriosklerose, Tumor). Sie unterscheiden sich von der HUNTING­
TONS chen Krankheit durch ihren Beginn und Verlauf und meist dadurch, daB 
die Chorea nicht ubiquitar ist, sondern sich auf einzelne Korperabschnitte 
beschrankt. Die Erblichkeit fehIt hier naturgemaB, wenn auch nach den Er­
gebnissen von KEHRER daran zu denken ist, daB eine Belastung vorliegen und 
sich in einer Bereitschaft zu choreatischen Reaktionen auswirken kann. Gegen 
eine Verwechslung mit luigenen Erkrankungen, besonders mit Paralyse schiitzt 
die Liquoruntersuchung. 

Die SYDENHAMSche Chorea unterscheidet sich von der HUNTINGTONSchen 
durch ihr friihes Auftreten, durch ihren Verlauf und auch durch die Art ihrer 
Zuckungen. 
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Die Ohorea gravidarum ist gekennzeichnet durch ihr Auftreten in der 
Schwangerschaft und dadurch, daB sie wieder verschwindet. 

Metencephalitische Ohorea ist selten. Vorgeschichte, Alter der Kranken Und 
eventuell der Liquorbefund sind differentialdiagnostisch wichtig. 

Ohorea bei Lebercirrhose (Pseud08klerose??) hat SCHALTENBRAND beschrie­
ben. Ikterus, apoplektiforme Attacken, Fehlen der Erblichkeit unterscheiden 
sie von der Chorea HUNTINGTON. 

Von der M yoklonusepilepsie, mit der die Chorea friiher zusammengestellt 
wurde, ist sie aus erbbiologischen und anatomischen Griinden zu trennen. Die 
Myoklonusepilepsie tritt im Kindesalter auf; ihre Zuckungen sind blitzartig schnell. 

Mit der Athetose ist die Bewegungsunruhe der Chorea kaum zu verwechseln; 
dagegen kann die Unterscheidung von gewissen Ataxieformen einmal Schwierig­
keiten machen (KEHRER). 

Eine Friihdiagnose, die bei den Abkommlingen von Choreatikem wesentlich 
sein kann, lii.Bt sich wohl nur dann stellen, wenn man die ersten Bewegungs­
storungen beobachten kann. Psychische Abartigkeiten sind vor aHem dann 
bedeutungsvoll, wenn sie in der Richtung einer Personlichkeitsanderung oder 
einer Verschlimmerung der Symptome gehen. 

Von motorischen Friihzeichen sind beachtenswert eine allgemeine motorische 
Unbeholfenheit und Ungeschicklichkeit (REISCH, "Insuffizienz der motorischen 
Leistungsfahigkeit", priifbar durch Geschicklichkeitspriifungen), femer gelegent­
liche unwillkiirliche Muskelzuckungen und vielleicht auch eine allgemeine 
"nervose" Unruhe, wobei nach REISCH Mimik und Gestikulation den Charakter 
von "Scheinzweckbewegungen" annehmen konnen. REISCH fand auch bei 
den noch nicht choreatischen Mitgliedem seiner Sippe die auf S. 741 be­
schriebenen Spannungsphanomene in passiv gestreckten Muskeln. 

Von anderen Fliihzeichen werden nachtliche Zuckungen (ROSENTHAL, 
KALKHOF-RANKE) und Hautjucken (ENTRES) genannt. 
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Paralysis agitans. 
(Morbus Parkinson, Schiittellahmung.) 

Von E. GAMPER·Prag. 

I. Einleitung. 
So reizvoll es ware, den Entwicklungsgang unseres Wissens iiber die P. a. 

historisch zu verfolgen und dabei die allgemeinen Zusammenhange aufzuzeigen, 
die den Etappenweg der neurologischen Erforschung dieser Erkrankung jeweils 
entscheidend bestimmten, so beansprucht doch die Fiille der Gegenwart den 
Vorzug vor dem riickschauenden "Oberblick. Wer sich in Einzelheiten des 
historischen Aufbaues der Lehre iiber die P. a. vertiefen will, findet die literarische 
Fiihrung bei F. H. LEWY. Einige kurze Notizen sollen aber doch hier ange­
bracht werden. 

Das Verdienst, das Krankheitsbild der P. a., der Schiittellahmung, in seinen 
klinisch kennzeichnenden Ziigen erfaBt und beschrieben zu haben, gebiihrt 
PAiuuNSON, der im Jahre 1817 seinen "Essay on the shaking palsy" veroffent­
lichte. Allgemein vertraut wurde die Erscheinungsformder Erkrankung erst 
durch die Vorlesungen CH.A:RCOTS (1875), der der Arztewelt jene klassischen 
Schilderungen gab, die bis heute fiir die Darstellung der klinischen Fassade 
der P. a. maBgebend geblieben sind. Beim Versuch, weiter vorzudringen, stieB 
CHARCOT aber an die zeitbedingten Grenzen: er stellte die P. a. als eine Neurose 
ohne pathologischen Befund der multiplen Sklerose mit ihren auffalligen Herden 
gegeniiber. Von den im Verlauf der folgenden Jahre erfolgten Erganzungen 
des klinischen Bildes sind vornehmlich die Beitrage ZINGERLES und OPPEN­
HEIMs zu erwahnen. ZINGERLE iibte Kritik an der Bezeichnung "Schiittel­
lahmung" und tat dar, daB von einer eigentlichen Lahmung nicht gesprochen 
werden konne; das maBgebende Manko liege in einem Ausfall an unwillkiirlichen 
Mitbewegungen. OPPENHEIM hinwiederum wies darauf hin, daB neben den 
motorischen Storungen sehr haufig vegetative Veranderungen nachweisbar sind. 

Zusammenfassende Darstellungen der klinischen Erforschung des Krankheits­
prozesses gaben WOLLENBERG, K. MENDEL und OPPENHEIM, letzterer in den ver­
schiedenen Auflagen seines bekannten Lehrbuches. 

So ausgezeichneten AufschluB die erwahnten Arbeiten iiber die Sympto­
matologie mid den VerIauf der P. a. bereits zu bringen vermochten, so zuriick­
haltend und vorsichtig waren die AuBerungen iiber das Wesen der Erkrankung, 
ihre Pathogenese, ihr pathologisch-anatomisches Substrat. Wohllagen bereits 
um die Jahrhundertwende mannigfache Befunde vor, die von den Beschreibern 
als kennzeichnend fiir die P. a. angesprochen und ausgewertet wurden. Die Hirn­
veranderungen schienen aber kritischen Beurteilern uneinheitlich und inkonstant, 
um mehr damit zu machen, als ihrer gewissenhaft Erwahnung zu tun. Und 
noch 1913 schrieb OPPENHEIM "das We sen der Erkrankung ist uns vollig un­
bekannt". 

In riickschauender Betrachtung konnen wir heute freilich feststellen, daB 
schon um 1900 eine Reihe von Befunden niedergelegt waren, die auf die richtige 
Fahrte wiesen. Bemerkenswert ist, daB MEYNERT, der in genialerDurchdringung 
des Hirnaufbaues die so bedeutungsvolle Sonderung zwischen motorischen 
FuB- und Haubenanteilen vorwegnahm, es erwahnenswert fand, daB bei einem 
Kranken mit rechtsseitigem Tremor der den Streifenhiigel und Linsenkern 
einschlieBende Stammanteil links um 6 g weniger wog als rechts. LEYDEN 
berichtete von einer halbseitigen P. a. bei einer Geschwulst des gekreuzten 
Sehhiigels Mitteilungen der franzosischen Schule wiesen auf die Hirnanteile, 
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die wir heute dem extrapyramidalen System im weitesten Sinne zurechnen: 
Substantia nigra (BRISSAUD), HaubenfuB in der Gegend des roten Kernes 
(MAILLARD), Kleinhirnbriickenbahnen (VIRES), Basalganglien (CATOLA), Hypo­
thalamus (BALLET und ROSE, MONTIU). 

Unter den deutschen Forschern gelangte als erster KLEIST zu einer bestimmten 
Vorstellung iiber die anatomischen und pathophysiologischen Grundlagen der 
P. a.: er vermutete eine vom frontocerebellaren System abhangige Hemmung 
des Striatums als Grundlage der Akinese. 

Entscheidende Fortschritte brachten die Jahre 1908-1913. Zunachst legte 
JELGERSMA zwei Markscheidenserien von P. a.-Kranken vor, die iiberein­
stimmend eine Degeneration der Linsenkernschlinge erkennen lieBen. Angeregt 
durch diese Mitteilung und durch Hinweise, die sich aus den Befunden ALz­
HEIMERS bei Senilen und Arteriosklerotikern ergaben, untersuchte nun F. H. LEWY 
in systematischer Weise 25 Faile von P. a. Die Frucht dieser Bemiihungen war 
die Erkenntnis, "daB das Krankheitsbild der P. a. eine Frage der Lokalisation 
in bestimmten Gegenden des Zentralnervensystems ist". Hier sei aus den histo­
pathologischen Ergebnissen F. H. LEWYS, auf die wir im einzelnen noch zuriick­
kommen werden, nur angefiihrt, daB in der iiberwiegenden Mehrzahl der Faile 
ein seniler ProzeB, vor allem an den groBen Zellelementen des Streifenhiigels 
und des Basalkerns vorlag und gleichzeitig Zellen und Achsenzylinder in den 
vegetativen Kernen des III. und IV. Ventrikels eigenartige Veranderungen auf­
wiesen. 1923 legte F. H. LEWY sein Gesamtmaterial in einer groB angelegten 
Studie vor. Hier erscheint die P. a. aber bereits eingegliedert in den weiten 
Problemkreis der "Lehre vom Tonus und der Bewegung". MuBte EDINGER 
noch 1911 erklaren, daB wir nichts von der Funktion der machtigen Ganglien­
masse des Streifenhiigels wissen und keine Symptome kennen, die bei ihrer 
Lasion auftreten, so war inzwischen durch die Untersuchungen von K. WILSON 
(1912), HUNT (1917), C. und O. VOGT (1920) jener Einbruch in die Physiologie 
und Pathologie der Stammganglien erfolgt, der dann in raschem Fortschritt 
den Einblick in jene Zusammenhange eroffnete, die die heutige Neurologie dem 
Begriff der extrapyramidalen Motorik und ihrer Storungen zuordnet. In diesem 
weiten Rahmen, dessen Umfang und Ausfiillung die vorziiglichen Referate 
von SPATZ und LOTMAR zur Anschauung bringen, erscheint die P. a. nur mehr 
als Teilproblem. Als solches finden wir sie in den verschiedenen Abhandlungen 
iiber die extrapyramidalen Erkrankungen (STERTZ 1921, FOERSTER 1921, 
BOSTROEM 1922, JAKOB 1923, RUNGE 1928) besprochen. Neuere handbuch­
maBige Bearbeitungen gaben F. H. LEWY, H. CURSCHMANN und KLIPPEL­
LHERMITTE. 

SchlieBlich geriet die P. a. fast in Gefahr, ihre nosologische Selbstandigkeit 
einzubiiBen. Der schon friiher von einzelnen Autoren geauBerte Gedanke, daB 
die P. a. nur ein Syndrom darstellt, das einzig und allein vom Sitz und der Aus­
dehnung, aber nicht von der Art des Prozesses abhangig sei, wurde besonders 
unter dem Eindruck der encephalitischen Folgezustande gelaufig; manche 
Autoren suchten bewuBt die Grenzen zu verwischen und besonders in der aus­
landischen Literatur wurde der Ausdruck "Parkinsonismus" ein Gattungs­
begriff; in dem der selbstandige Morbus Parkinson mehr oder weniger unterging 
(SOUQUEZ, GUILLAIN, NETTER, D'ABUNDO). Vber dem Gemeinsamen wurde 
da!il Unterscheidende vernachlassigt und manche Arbeit kann nur mit Vorsicht 
ausgewertet werden, weil Morbus Parkinson und Parkinsonismus nicht hinreichend 
sorgfaltig auseinandergehalten werden. 

Solchen Anschauungen gegeniiber muB wieder zuriickgegriffen werden auf 
das einheitliche klinische Gesamtbild, das von den klinischen Meistern scharf 
umrissen dastand, noch bevor sich die Hiille iiber dem pathologisch-anatomischen 
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und pathophysiologischen Hintergrund zu heben begonnen hatte. Die P. a. er­
scheint wohl der gesamten deutschen Neurologenschule als eine selbstandige 
nosologische Einheit und dieser Auffassung entsprechend wurde im vorliegenden 
Handbuche der Darstellung dieser Erkrankung ein eigener Abschnitt zugeteilt. 

II. Vorkommen, Geschlechts- uud Altersverteiluug, Hereditat. 
Die Paralysis agitans gehOrt nicht zu den haufigen, aber auch nicht gerade zu 

den seltenen Erkrankungen. Nach alteren statistischen Angaben, die K. MENDEL 
in seiner bekannten Monographie zusammenstellte, findet sich die P. a. unter den 
Nervenerkrankungen mit 0,23-1,15% vertreten. K. MENDEL selbst berechnete 
aus seinem poliklinischen und klinischen Material, daB auf etwa 25000 Kranke 
50 FaIle von P. a. entfallen, entsprechend also einem Prozentsatz von 0,2%. 
Dieser Wert steht in guter "Obereinstimmung mit den 0,23%, die sich KRAFFT­
EBING bei der Auswertung einer 34000 Nervenkranke umfassenden Zahl statistisch 
ergab. CURSCHMANN meint allerdings, daB die alteren Statistiken in den Angaben 
iiber die Haufigkeit der P. a. wohl zu tief gegriffen haben und weist darauf hin, 
daB unter 300 Siechen im Mainzer Invalidenhaus zeitweise 5 ausgebildete und 
einige inzipiente FaIle von Morbus Parkinson in Beobachtung waren. Auch 
F. H. LEWY halt die P. a. selbst in ihren ausgepragten Formen unter den Kranken 
der entsprechenden Altersklassen fiir relativ haufig. 

Ein sicheres Urteil ist kaum moglich, da das Ausgangsmaterial der ver­
schiedenen Autoren nicht einheitlich ist. Wer den Krankenstand eines Siechen­
hauses, eines Altersheims durchmustert, wird andere Verhaltnisse finden, als 
sie sich bei der Durchuntersuchung einer Poliklinik oder einer Privatklinik 
ergeben. "Oberdies kommt es sehr darauf an, wieweit leichtere FaIle mit erfaBt 
werden. 

"Ober die Verteilung in verschiedenen Landern, Klimaten, Rassen laBt sich 
aus den Literaturangaben nichts Sicheres ablesen. Vielleicht, daB das Leiden 
in den nordischen Landern, aus welchen die hauptsachlichsten Berichte stammen 
(CURSCHMANN), haufiger vorkommt, doch erscheint die zuerst von BROWN­
SEQUARD behauptete Anfalligkeit der angelsachsischen Rasse keineswegs be­
wiesen (KLIPPEL-LHERMITTE). In den Tropen konnte F. H. LEWY keinen Fall 
beobachten. 

Hinsichtlich der Verteilung auf die beiden Geschlechter ergab sich ERB 
unter 183 Fallen das Verhaltnis von 5 ~ : 3!? STUART HALL berechnete aus 
219 Beobachtungen die Relation 7 ~ : 4!? PATRICK T. HUGH und DAVID 
M. LEWY stellten in einer neueren Statistik von 146 Fallen das VerhiUtnis 
3 ~ : 4!? fest. Dagegen waren unter 125 Fallen von SOUQUES 68 ~ und 57 !? 
Die Werte differieren also ganz erheblich und stimmen nur im "Oberwiegen der 
Manner iiberein, wie es auch von COLLINS und MUSKENS behauptet wird. Da­
gegen finden HOLM und F. H. LEWY ein "Oberwiegen der Frauen. 

Viel iibereinstimmender sind die Feststellungen iiber die Altersverteilung. 
CHARCOT hob bereits heraus, daB die P. a. eine Erkrankung des reiferen Alters 
in der Periode zwischen dem 40. und 60. Jahr ist. Bei sehr alten Menschen und 
Jugendlichen ist das Leiden unvergleichlich seltener. Nach F. H. LEWY weist 
die Kurve des Krankheitsbeginnes 2 Haufungspunkte auf, den einen zwischen 
dem 40. und 50., den anderen zwischen dem 65. und 75. Lebensjahr. Del' aus 
beiden Gruppen berechnete Durchschnitt fallt fiir beide Geschlechter zwischen 
das 62. und 64. Lebensjahr. Dagegen setzt GOWERS den durchschnittlichen 
Beginn 10 Jahre friiher an. 1m Material von HART (219 Kranke) fiel der Krank­
heitsbeginn in 25% zwischen das 40. und 50. Jahr, in 40% zwischen das 50. 
und 60. Lebensjahr. Nach den neueren Statistiken von KRABBE sowie PATRICK-
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J. HUGH-D. M. LEWY liegt der haufigste Beginn zwischen dem 50. und 60. 
Lebensjahr. Unter 189 Kranken setzte nur bei 11 der Anfang des Leidens 
zwischen dem 30. und 40. Lebensjahre ein. Die Verschiebung des durchschnitt­
lichen Krankheitsbeginnes in das hahere Alter, wieer in der Statistik F.H.LEWY8 
zum Ausdruck kommt, diirfte wohl mit der allgemeinen Erhohung der durch­
schnittlichen Lebensdauer in Deutsc,hland zusammenhangen, die es mit sich 
brachte, daB mehr Menschen ihre P. a. erleben als zuvor. 

Als friihesten Krankheitsbeginn stellte F. H. LEWY in autoptisch sicher­
gestellten Fii.llen das 34. bzw. 38. Lebensjahr fest, CURSCHMANNS jiingster Fall 
begann im Alter von 32 Jahren. 

Mit der Frage des Vorkommens der P. a. im jugendlichen Alter, d. h. vor dem 
30. Lebensjahre, hat sich an Hand der bis zum Jahre 1911 dariiber vorliegenden 
Literatur WILLIGE kritisch befaBt. Er kam zum Ergebnis, daB die meisten der 
als jugendliche P. a. beschriebenen FaIle einer strengen Kritik nicht standhalten. 
Immerhin laBt er von 47 Mitteilungen 12 als einwandfreien Beweis fUr das Vor­
kommen der P. a. im jugendlichen Alter gelten, wobei sich als unterste Alters­
grenze fiir den Beginn der Krankheit das 20. Lebensjahr ergab. 

Die Erkenntnisse, die sich uns seit dem Jahre 1911 iiber die Physiologie 
und Pathologie der Stammganglien eroffnet haben, verIangen nun aber eine 
noch strengere Kritik als sie WILLIGE seinerzeit iiben konnte. Erwagt man, 
daB den alteren Autoren die feinere Differenzierung der Symptomatologie der 
Stammganglienerkrankungen abging, daB ihnen die heredodegenerativen und 
entziindlichen Erkrankungsformen unbekannt waren, daB in keinem der von 
WILLIGE anerkannten Fallen eine modernen Anforderungenentsprechende histo­
pathologische Untersuchung vorliegt, so erscheinen diese alten Beobachtungen 
heute fiir eine fruchtbare Diskussion kaum verwertbar. 

Inzwischen hat HUNT (1916) unter dem Namen "juvenile Paralysis agitans" 
ein seltenes Krankheitsbild beschrieben, das in der Jugend beginnt und sich in 
chronisch-progressivem VerIauf durch Jahrzehnte hinziehen kann. Histo­
pathologische Befunde liegen erst in 2 Fallen vor (HUNT und von BOGAERT). -
Ob dieses Leiden, das HUNT als heredo-degenerative Systemerkrankung be­
trachtet, mit der P. a. des Prasenium sin Beziehung zu bringen ist, muB vorerst 
dagingestellt bleiben (vgl. dazu S. 811). 

Die in friiheren Arbeiten iiber die P. a. wiederholt beriihrte, aber vollig un­
geniigend behandelte Frage nach der Erblichkeit dieser Erkrankung, fand im 
Jahre 1930 durch KEHRER eine eingehende, den Forderungen· der modernen 
Erbforschung gereclit werdende Erorterung. KEHRER ging von den in der 
Literatur mitgeteilten Vorkommnissen von familiarer Haufung und von Stamm­
baumen genau erforschter Sippen mitzahlreichen P. a.-Fallen aus. Das von 
ihm ausgemusterte Material umfaBt 15 Geschwisterfalle und 22 Berichte iiber 
P. a. in Generati6nsfolgen. KEHRER kommt zu der Feststellung, daB wenigstens 
in gewissen Sippen und Familien die P. a. in einer Haufigkeit auf tritt, die an der 
ausschlieBlichen' erblichen Verursachung derselben im Sinne einer Heredo­
degeneration nicht den geringsten Zweifel aufkommen laBt. Selhst wenn man 
nur jene Literaturangaben beriicksichtigt,die bei der Verarbeitung einer groBen 
Zahl von Parkinson-Fallen die Aussagen der Kranken iiber gleichartige Er­
krankungen in der Aszendenz anfiihren, hingegen die Sippen, bei denen die 
Vererbung des Leidens einwandfrei sichergestellt ist, nicht einbezieht, ergiht 
sich bereits ein Belastungsverhaltnis von 51 %. Diese Zahl kann selbstverstand­
lich nur ein unteres Minimum bedeuten, da sie ausschlieBlich aus den Angaben 
der jeweiligen Probanden selbst abgeleitet ist und nicht die tatsachlichen Ver­
haltnisse erfaBt. 
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Was den Erbgang anlangt, so iiberwiegen in den bisher vorliegenden Mit­
teilungen die Familien, in denen die Erkrankung in direkter Linie in zwei und 
mehr Generationen beobachtet wurde, iiber die Familien, in denen nur 
Geschwister des Probanden in gleicher Weise erkrankt waren. 

Liegt schon im Vberwiegen der ersten Gruppe ein Hinweis auf einen domi­
nanten Erbgang, so muB man sich iiberdies bei der Beurteilung der Gruppe 
der Geschwistererkrankungen, die an und fiir sich einem recessiven Erbmodus 
entsprechen wiirden, damn erinnern, daB verschiedene Umstande zu schein­
baren Abweichungen von der Regel der dominanten Vererbung fiihren konnen. 

Vor allem macht KEHRER aufmerksam, daB infolge des spaten Manifestations­
beginnes der P. a. die Wahrscheinlichkeit sehr groB ist, daB Vorfahren von 
Probanden, die P. a.-Kandidaten gewesen waren, noch vor Beginn des Leidens 
an einer anderen Todesursache zugrunde gingen und daher in der Anamnese 
als P. a.-frei gefiihrt wurden. Solche Erbtrager, die die Erkrankung nicht 
erlebten, sind umso eher zu erwarten, wenn sich im Stammbaum einer Familie 
die sog. Anteposition zeigt, also in den vorangehenden Generationen der Krank­
heitsbeginn spater einsetzte als in den nachfolgenden. 

Voll zustimmen wird man KEHRER, wenn er einen weiteren wichtigenGrund 
fiir die negativen Auskiinfte iiber gleichartige Erkrankungen von Blutsverwandten 
in der haufigen Verkennung des Leidens sieht. Erfahrungen von der Art, wie sie 
KEHRER mitteilt, sind jedem Facharzt gelaufig und verstarken die Einsicht, 
daB in der Erblichkeitsforschung nur die Untersuchungen brauchbar sind, die 
von guten Kennern der Symptomatologie der jeweils erforschten Krankheits­
form personlich durchgefiihrt sind. So waren gewiB, wie KEHRER bemerkt, 
in einer Reihe von Fallen, in denen von Vorfahren oder Nachkommen P. a.­
Kranker iiber Zittern der Hande oder des Kopfes berichtet wird, bei sorgfaltiger 
facharztlicher Untersuchung, noch anderweitige Zeichen einer P. a. festzustellen 
gewesen. Wiirde andererseits das Zittern bei einzelnen Mitgliedern von Parkinson­
Familien als isoliert vorkommendes Symptom festgestellt (Sippe BENEDEK­
CZORZ, Familie I KEHRER enthalten solche Hinweise), so ergabe sich eine rudi­
mentare Form der P. a. als Ausdruck jener Schwankung im Symptomenbestande 
eines Erbleidens, wie sie von KEHRER als phyletische Sypmtomenanreicherung 
bzw. -abnahme gekennzeichnet ist. Wieweit hier Zusammenhange mit dem 
erblichen Zittern, das MINOR als sog. "essentielles Zittern" in zahlreichen Familien 
verfolgte, bestehen, ist eine noch offene Frage, da MINOR keinerlei Angaben 
iiber das Vorkommen von P. a. in den von ihm untersuchten Sippen erwahnt, 
andererseits in 3 Sippen von erblichem Parkinson bei einzelnen Personen isoliertes 
Zittern zur Beobachtung kam. 

Die Schwierigkeit, das allenfalls zum Erbkreis der P. a. Gehorige voll zu 
erfassen, erscheint aber noch viel groBer, wenn man sich klar wird, daB sich die 
Moglichkeit der Formes frustes keineswegs auf das isolierte Zittern beschrankt. 
MENDEL hat schon seinerzeit hervorgehoben, daB abgesehen von der "Paralysis 
agitans sine agitatione" in manchen Fallen das eine oder andere Symptom 
fehlt oder zuriicktritt oder daB die vorhandenen Erscheinungen schwach aus­
gebildet sind, so daB Zweifel auftauchen konnen, ob es sich nicht noch um 
Zustande handelt, die einfach der Physiologie des hOheren Alters zugehOre:p.. -
Ebenso bemerkt F. H. LEWY, wie auBerordentlich haufig sich bei alten Leuten 
einzelne Symptome der P. a. beobachten lassen. Man sei ver/jucht, "in vielen 
Fallen da eine forme fruste der P. a. anzunehmen, wo ein anderer nur ein mehr 
oder weniger vorgeschrittenes Senium sieht." 

KEHRER erwahnt weiterhin die Moglichkeit, daB sich die erbliche Anlage 
zur P. a. gelegentlich in Symptomen und Syndromen auswirkt, die wir vorerst 
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noch nicht richtig nosologisch einschatzen. So wirft er die Frage auf, ob die 
bereits von CHARCOT gemachte, von K. MENDEL und F. H. LEWYwiederholte 
Behauptung, daB man von P. a.-Kranken auffallend haufig Angaben iiber 
arthritische Erkrankung in der Aszendenz bekomme, nicht vielleicht dahin zu 
deuten ist, daB mit der Bezeichnung "Rheumatismus, Gicht" und ahnliches 
entweder die typische Steifigkeit und Haltungsanomalie oder das pseudo­
rheumatische Endstadium (C. S. FREUND) gemeint wurde, oder daB es sich bei 
diesen Kranken um ein dysasthetisches-algetisches Aquivalent gehandelt hat, 
wie es bei typischen Fallen haufig im Initialstadium zur Beobachtung kommt. 

KEHRER erwahnt weiter, daB sich die Erbanlage zur P. a. bisweilen in be­
stimmten Eigentiimlichkeiten des Temperamentes oder Naturells erschapfen 
kanne. Die Anregung des Autors, der bisher nicht studierten pramorbiden Eigen­
art der P. a.-Kranken, ihrer Psychomotilitat, ihrem Temperament und Charakter 
Aufmerksamkeit zu schenken, ist jedenfalls beachtenswert, da skh vielleicht 
gewisse gesetzmaBige Abweichungen ergeben, die den Veranlagten noch vor 
Auftreten der eigentlichen Erkrankung irgendwie kennzeichnen. KEHRER fiihrt 
au~ der Literatur und eigenen Beobachtungen Beispiele an, die in diese Richtung 
WeIsen. 

SchlieBlich erinnert KEHRER an die Erscheinung des gelegentlichen Gestalt­
wandels in den Auswirkungen heredodegenerativer Anlagen des Nervensystems, 
die auch bei der Anlage zum Morbus Parkinson maglicherweise zur Geltung 
kommt. In einer Zusammenstellung von familiaren Fallen der alteren Literatur 
findet KEHRER Hinweise auf derartige familiare Homoiophanie bei Geschwistern 
oder Eltern von P. a.-Kranken in folgenden Syndromgestaltungen: 

Dementia senilis mit choreiformen Zungenbewegungen, multiple Sklerose, 
Bulbarparalyse, amyotrophische Lateralsklerose, "Riickenmarksleiden", Syringo­
myelie, progressive Paralyse. KEHRER hebt hervor, daB es sich, abgesehen von 
den zwei zuletzt genannten Erkrankungen, durchaus um Zustande handelt, 
deren Erscheinungsform den Grundsymptomen der P. a. auBerlich sehr ahnlich 
sind. Diese wichtige Feststellung des Autors verlangt bei weiteren genealogischen 
Forschungen von P. a.-Sippen ihre entsprechende Beriicksichtigung. 

Von besonderem Interesse ist die gleichfalls von KEHRER aufgeworfene 
Frage der Beziehungen der P. a. zur senilen Demenz. Es fallt ihm auf, daB in 
den genealogischen Ermittelungen iiber die senile Demenz, wie sie von MEGGEN­
DORFER und WEINBERGER angestellt wurden, die P. a. als Belastungspunkt nicht 
aufscheint, was um so verwunderlicher erscheint, als bei der P. a. nach allen 
neueren histologischen Untersuchungen ein seniler ProzeB vorliegt, der sich von 
der physiologischen Seneszenz nur durch die Lokalisation unterscheidet. Es 
laBt sich vorerst nicht entscheiden, ob diese Auffalligkeit durch die Einstellung 
der genannten Untersucher, die vielleicht nur die psychischen Abweichungen 
in der Verwandtschaft seniI Dementer beriicksichtigte, bedingt ist, oder ob 
zwischen der spezifisch erblichen Anlage zum Greisenschwachsinn (Feststellung 
von KEHRER, MEGGENDORFER, WEINBERGER u. a.) und der Anlage zum M. Par­
kinson eine Art AusschlieBungsverhaltnis besteht. Es ware jedenfalls recht 
bemerkenswert, wenn die beiden Alterserkrankungen sich gegenseitig aus­
schlOssen, besonders wenn man bedenkt, daB beide Erkrankungen nach den 
bisherigen genealogischen Untersuchungen darin iibereinstimmen, daB eine 
familiare Haufung nur in einem TeiI der Falle nachweisbar ist. 

So ergibt sich aus den Ausfiihrungen KEHRERS ein weitgespanntes Programm, 
das die genealogische und neurologische Forschung zu erfiillen hat, um das 
Problem der Erblichkeit der P. a. von den bisherigen Ansatzen zur befriedigenden 
Klarung zu fiihren. 
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Das bisher vorliegende Tatsachenmaterial ist noch viel zu diirftig, um die 
Hereditatsverhaltnisse der P. a. durchschauenzu lassen. Aus den weiteren 
Forschungen in dieser Richtung wird auch eine Klarung der Frage zu erwarten 
sein, ob und inwieweit juvenile Erkrankungen mit dem Geprage der P. a. dem 
Formenkreis des im Prasenium einsetzenden M. Parkinson zugehoren. 

III. Einleitnngsstadinm. 
Die Entwicklung der klinischen Erscheinungen der P. a. erfolgt meist ganz 

langsam und schleichend. In manchen Fallen von P. a. sind die Prodromal­
syndrome so geringfiigig, daB sie der Kranke selbst nicht bemerkt und nur ge­
schulte Beobachtung sie festzustellen vermag. 

Haufig treten zunachst Symptome in den Vordergrund, die nichts von der 
spateren Hauptstorung verraten. K. MENDEL hat zuerst die merkwiirdige Tat­
sache hervorgehoben, "daB die P. a., deren Erscheinungen sich hauptsachlich 
auf motorischem Gebiete abspielen, fiir ihre Prodrome das sensible Gebiet 
bevorzugt." Und MENDEL fiigt bei, daB mit dem wahren Beginn der P. a. -
also beim Hervortreten der motorischen Storungen - die sensiblen Prodromal­
erscheinungen (Schmerzen aller Art, Parasthesien, Koliken u. a.) geringer werden 
bzw. ganz aufhoren. Diese Feststellungen K. MENDELS werden von F. H. LEWY, 
CURSCHMANN, KLIPPEL-LHERMITTE durchaus bestatigt. 

Diese sensiblen Prodrome, die der Entwicklung der motorischen Storungen 
durch Jahre vorauseilen konnen, sind recht verschiedenartig. Die Kranken 
berichten iiber schwer beschreibbare "rheumatische" Schmerzen, die nicht akut 
und intensiv eintreten, sondern sich mehr als unangenehmes Ziehen, haufig 
verbunden mit Schwachegefiihl in den Muskeln bemerkbar machen. Andere 
Kranke melden unangenehme Krampfe in den Muskeln (CHARCOT-BRISSAUD). 
Bisweilen werden die Schmerzen recht lebhaft, ohne daB lokale Beziehungen 
zu den Gelenken oder dem Verlauf peripherer Nerven erkennbar waren (PURVES 
STEWART). SOUQUEZ, der dem Vorkommen von Schmerzen bei der P. a. besondere 
Beachtung schenkte, gibt an, daB iiber eigentliche Schmerzen etwa in 1/6 der 
FaIle berichtet wird. Die Schmerzen gehen gewohnlich den iibrigen Erschei­
nungen voraus, dauern verschieden lange, bisweilen wahrend des ganzen Krank­
heitsverlaufes an und sitzen vorzugsweise in den Hiiften, im Nacken und in den 
Extremitaten. 

Gelegentlich handelt es sich anscheinend urn einfache Parasthesien, andere 
Male liegt ein durch undefinierbare MiBempfindungen bedingtes allgemeines 
Unbehagen, eine unbestimmte innere Unruhe, Hitzegefiihl und Bediirfnis nach 
Ortswechsel vor. Manche Kranke klagen iiber kolikartige Beschwerden, andere 
iiber Diarrhoon, SpeichelfluB, verstarkte Tranensekretion (LEWY u. a.). In 
seltenen Fallen wird iiber Schwindel, Kopfschmerz und Schlaflosigkeit be­
richtet. Bisweilen zeigen sich die Erscheinungen einer Senilitas praecox mit 
Klagen, wie sie den Wechseljahren eigen sind: Herzklopfen, Hitzegefiihl, Wal­
lungen gegen den Kopf, allenfalls verbunden mit leicht veranderter Korper­
haltung, Rumpfneigung nach vorne und leichte Beugehaltung der Beine beim 
Stehen, Verlangsamung der Bewegungen und leicht starres Gesicht. 

KEHRER ist geneigt; in dem "dysasthetischen Krankheitsstadiurn" der P. a. 
den Ausdruck einer "progressiven Alternanz" zu sehen. Er versteht darunter 
die biologische Erscheinung, "daB der aus inneren, meist erblichen Ursachen 
sich entwickelnde Krankheitsvorgang im Laufe der Zeit sich nicht bloB in einer 
Steigerung eines Symptoms oder eines Syndroms auswirkt, sondern sich auf 
andere Abschnitte innerhalb eines bestimmten Organgebietes ausbreitet oder 
von einem fiir die Lebensfahigkeit unerheblicheren auf einen wichtigeren 
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Abschnitt desselben sozusagen hiniiberwandert". Auf diese Weise entstehen zwei 
ode~ drei Verlaufsabschnitte mit jeweils mehr oder weniger verschiedenformigen 
Symptomen: ein harmloseres Einleitungsstadium, ein schweres Hauptstadium 
und unter Umstanden noch ein zum Tode fiihrendes Ausgangsstadium. Diese 
progressive Alternanz macht sich nach KEHRER besonders deutlich bei heredo­
degenerativen Prozessen, vor allem bei Erkrankungen der zentralen Ganglien, 
bemerkbar. "Ober die zentrale Bedingtheit des dysasthetischen Vorstadiums 
wird noch an anderer Stelle zu sprechen sein. 

Es darf nicht unerwahnt bleiben, daB sich in manchen Fallen die Erschei­
nungen der P. a. schlagartig zu entwickeln scheinen. Nach F. H. LEWY schildern 
die Kranken derartige Vorkommnisse in recht charakteristischer Weise: es sei 
wie ein Ruck durch den ganzen Korper gegangen, der Kranke sei sten wie ein 
Stock geworden, ohne umzufallen und wenn sich der Krampf nach einigen 
Augenblicken gelost habe, sei die Steifigkeit und Schwerbeweglichkeit geblieben. 
Bisweilen bemerken die Kranken morgens diesen stenen Zustand oder das 
Zittern, ohne von einem nachtlichen Anfall etwas bemerkt zu haben. Lahmungen 
fehIen dabei fast stets und meist treten bei diesen apoplektisch einsetzenden 
Fallen auchkein BewuBtsemsverlust oder Sprachstorungen auf. Eine eingehendere 
Befragung wird bei unbefangenen Kranken meist ergeben, daB schon vor dem 
Anfall Storungen leichterer Art vorhanden waren. Wenn sich aber die apo­
plektnorme Symptomenentwicklung unter der Einwirkung einer starken gemiit­
lichen Erregung und Erschiitterung einstellt, wird das die Konstellation be­
herrschende Ereignis haufig eine derartige Vormachtstellung in dem Erklarungs­
bediirfnis des Kranken gewinnen, daB die Vorgeschichte nicht zu ihrem Recht 
kommt. Auf die ursachliche Bedeutung solcher Ereignisse fiir die Entwick­
lung einer P. a. soli in anderem Zusammenhange eingegangen werden. 

IV. Stornngen der Motorik. 
Fast mochte man meinen, ein einigermaBen geiibtes Laienauge miiBte die 

kennzeichnenderi Ziige erfassen, die den P. a.-Kranken zu einer so charak­
teristischen Erscheinung machen: die gebiickte steife Haltung, das versteinert 
leblose Gesicht, die Armrit und Langsamkeit der Bewegungen, das Fehlen dessen, 
was die individuelle Note in die motorische Personlichkeitsformel bringt, die 
Erstarrung, die an Stelle des elastisch-adaptionsfahigen Bewegungsspieles der 
Norm tritt. Ein ein£ormiges Zittern der Glieder verstarkt noch den Eindruck 
der motorischen Fesselung des Ganzen. "Statuen", "Wachsfiguren" sind die 
in der Beschreibung immer wiederkehrenden Vergleiche1• 

So einheitlich dieser Gesamteindruck ist, so kompliziert gestaltet sich das 
Gefiige der pathophysiologischen Aufbaubestandteile, aus dem das eindrucks­
volle Storungsbild resultiert. Immer· wieder haben sich die Beschreiber des 
Leidens bemiiht, auseinanderzuhalten, was als primare Veranderung, was als 
sekundare Storung in den motorischen Ablaufen zu deuten ist. Neben KLEIST, 
ZINGERLE, K. MENDEL, C. und O. VOGT, STRUEMPELL, BOSTROEM, STERTZ, 
F. H. LEWY war es vor allem O. FOERSTER, dersich um die Aufhellung des 
Syndroms bemiihte und in zunehmender Verfeinerung und Vertiefung schlieBlich 
zu der grundlegenden Analyse gelangte, die er 1921 vorlegte und die seither 
richtunggebend geblieben ist. Seine Schilderung des akinetisch-rigiden Syndroms 
bietet fiir jede moderne Darstellung derSymptomatologie der P. a. einen be­
sonders geeigneten Ausgangspunkt, da ihre klare Gliederung den Einbau des 
von anderen Autoren beigebrachten Erkenntniszuwachses wesentlich erleichtert. 

1 Vgl. dazu EMBDEN: Zum Kapitel der Parkinsondiagnose: Rembrandts Radierung 
"Der barmherzige Samariter". 
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Tremor. 
In der Reihenfolge der Hauptsymptome sei jenes Phanomen vorangestellt, 

das in der Krankheitsbenennung (P. agitans, shaking palsy, Schiittellahmung) 
als wesentliches Merkmal des Leidens herausgehoben wird, de~ eigenartige 
Tremor, den die Kranken vielfach als storend empfinden und deshalb friiher 
beachten als eine objektiv bereits recht deutliche Einengung der Motorik. 

Das Zittern leitet in den meisten Fallen nach den dysasthetischen Prodromen 
die Hauptphase der Erkrankung ein; In manchen Fallen kommt das Zittern 
allerdings spat, allenfalls erst jahrelang nach dem Rigor in Erscheinung (P. a. sine 
agitatione). Es gibt aber kaum einen Kranken, bei dem der Tremor wahrend des 
ganzen Krankheitsverlaufes fehlt; friiher oder spa.ter macht er sich doch, wenig­
stens voriibergehend, bemerkbar. 

ERB und WOLLENBERG trafen den Tremor in 67-80% der FaIle, F. H. LEWY 
vermillte bei 85 Kranken den Tremor nur 3mal, GOWERS sah in etwa 1/4 seiner 
FaIle den Tremor erst nach der Rigiditat und Muskelschwache auftreten. 

Das Zittern der P. a. ist sehr charakteristisch. Es handelt sich um einen 
Antagonistentremor im Sinne KLEISTS mit auBerordentlich gleichmaBigem 
Wechselspiel zwischen Agonisten und Antagonisten unter strenger Beibehaltung 
des Rhythmus. und der Amplitude. Die Schwingungszahl ist in den einzelnen 
Gliedabschnitten eines Kranken meist iibereinstimmend, variiert aber bei ver­
schiedenen Kranken. Die von verschiedenen Autoren bestimmten Schwingungs­
zahlen pro Sekunde schwanken zwischen 2-3 (K.MENDEL), 3,45-7 (HUBER), 
4-6 (F. H. LEWY) , 4-7 (CURSCHMANN), 4-8 (KLIPPEL-LHERMITTE). COBB 
STANLEY bestimmte die Sekundenfrequenz mit 5,8. 1m Vergleich zum Tremor 
des Basedowkranken (9-14) ist der P. a.-Tremor also langsam. 

Jedem TremorstoB, der abwechselnd Beuger und Strecker trifft, entsprechen 
2-3 Aktionsstromphasen (F. H. LEWY, BORNSTEIN, SAENGER). Nach COBB 
STANLEY ergibt jede einzelne Zitterkontraktion 2-4 groBe diphasische Schwan­
kungen mit der Durchschnittsgeschwindigkeit von 1/48 Sek. 

Das Zittern macht sich am starksten in der Ruhe. bei relativerschlafften 
Muskeln geltend und wurde deshalb als ausgesprochenes Ruhezittern be­
schrieben. Statische Beanspruchung einer Muskelgruppe und Bewegungs­
leistungen lassen das Zittern fiir die grobe Beobachtung schwinden. VULPIAN 
hat aber schon aufmerksam gemacht, daB Willkiirbewegungen das Zittern 
steigern konnen, GOWERS u. a. erwahnen das Vorkommen eines Intentions­
zitterns bei der P. a. Nach der Beobachtung von SOUQUES handelt es sich 
dabei vorwiegend um Anfangsfalle. Man kann aber auch in vorgeschritteneren 
Stadien immer wieder bemerken, daB bei aktivem Festhalten einer Glied­
stell'ung der Tremor nicht vollig und dauernd sistiert und bei Anwendung 
von Registrierapparaten (F. H. LEWY) laBt sich nachweisen, daB auch aktive 
Bewegung den Tremor nicht ganz zu unterdriicken vermag. 

H. DE JONG unterscheidet daher bei der P. a. zwischen Ruhetremor und 
Aktionstremor, der sich bei statischen und lokomotorischen Leistungen einstellt 
und FROMENT behauptet sogar, daB das Zittern der P. a.-Kranken iiberhaupt 
keinen Ruhetremor darstelle, well man das Zittern durch richtige Unterstiitzung 
der GliedmaBen vollig zum Schwinden bringe. Je mehr ein Tremor von der 
Haltung, also von statischen Einfliissen abhangig sei und bei guter Unter­
stiitzung schwindet, um so sicherer habe man es mit einem P. a.-Tremor zu tun. 

1m Beginn des Leidens pflegt das Zittern intervallar aufzutreten, wird aber 
im Verlauf der Erkrankung immer vordringlicher und ist schlieBlich nur von 
kurzen Pausen unterbrochen. Am Morgen ist der Tremor schwacher als am 
Abend, wahrend des natiirlichen oder kiinstlichen Schlafes hOrt er ganz auf. 
Gemiitliche Erregung, Ermiidung, geistige Arbeit steigern den Tremor durch 
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Erweiterung der Amplitude, aber ohne Veranderung des Rhythmus. Willens­
anstrengung und Ablenkung der Aufmerksamkeit vermogen, besonders im 
Krankheitsbeginn, das Zittern fiir kurze Zeit zu unterdriicken. Vielfach suchen 
sich die Kranken dadurch zu helfen, daB sie das schiittelnde Glied zu fixieren 
trachten, z. B. eine Hand mit der anderen umfassen, die Finger ineinander ver­
krampfen, ein Bein um das andere schlagen usw. Der Erfolg dieser MaBnahmen 
wird aber haufig durch ein Phanomen vereitelt, auf das K. MENDEL zuerst auf­
merksam machte. Er beschrieb als eine fiir die P. a. fast charakteristische Er­
scheinung, daB beim "Erheben des einen Armes der andere, bis dahin vollig 
ruhige, zu zittern beginnt". Die gleiche Wirkung kommt zustande, wenn 
der Kranke durch Willensanspannung und konzentrierte Aufmerksamkeit 
einen Gliedabschnitt zu beruhigen sucht: das Zittern verstarkt sich dann in 
einem anderen Glied oder kommt in Korperabschnitten zum Vorschein, die 
zuvor vom Zittern frei waren. Aber auch passive Fixierungen eines zitternden 
Gliedabschnittes konnen nach unseren Beobachtungen zur Ablenkung des 
Tremors in andere Gebiete fiihren. Es ist also so, als ob die zur Entladung 
drangende Erregung jeweils den Ort des relativ geringsten Widerstandes auf­
suchte. 

Hinsichtlich der Verteilung des Tremors stimmen wohl die meisten Autoren 
dahin iiberein, daB die oberen Extremitaten in der Mehrzahl der FaIle zuerst 
und starker betroffen sind (MENDEL, F. H. LEWY, KLIPPEL-LHERMITTE). Eine 
halbseitige Anordnung, wie sie CHARCOT zuerst beschrieb, wird recht selten 
beobachtet und stellt nur die Durchgangsphase zur Generalisierung des Tre­
mors dar. 

Gleichgiiltig, ob der Tremor mehr die obere oder untere Extremitat befalIt, 
immer sind es die distalen Extremitatsenden, an denen sich die Zittererschei­
nungen abspielen. Dabei ergeben sich recht typische Bewegungsformen. Der 
Daumen steht in Opposition und fiihrt regelmaBige Ab- und Adduktionsbewe­
gungen aus, wahrend in den iibrigen semiflektierten Fingern synchrone Beuge­
und Streckbewegungen ablaufen, ein Bewegungsspiel, das als Ganzes an die 
Bewegung des Miinzenzahlens, Pillendrehens, Zigarettenwickelns erinnert. 

1m Bereich des Handgelenkes stellen sich Beuge- und Streckbewegungen 
ein, die in Verbindung mit Rotationen die Bewegung des Schaumschlagens oder 
nach einem Ausdruck der Franzosen des "battre sa culpe" imitieren. Beuge­
und Streckbewegungen der Ellbogen sieht man selten. Sehr anschaulich werden 
die ZitterstoBe in Schriftproben registriert, die allerdings auch noch andersartig 
bedingte Veranderungen aufweisen (vgl. S. 785). 

An den unteren GliedmaBen betrifft das Zittern Zehen und FuBgelenke. 
Die Tremorbewegungen konnen an einen FuBklonus erinnern (falscher FuB­
klonus nach FRANK, KLJpPEL-LHERMITTE). MENDEL sah Beuge- und Streck­
bewegungen in den Kniegelenken, so daB eine scharrende Bewegung resultierte, 
ferner Ab- und Adduktion der Oberschenkel, besonders im Sitzen. 

Hiifte und Rumpf sind nur ausnahmsweise an der Zitterunruhe beteiligt. 
GOWERS stellte fest, daB die Bauchmuskeln frei bleiben. 

Dagegen laBt sich die seinerzeitige Behauptung CHARCOTS, daB die P. a. im 
Gegensatz zum senilen Tremor die Halsmuskeln freilasse, nicht aufrecht erhalten. 
Wie F. H. LEWY unter Anfiihrung einer Reihe von Gewahrsmannern darlegt -
KLIPPEL-LHERMITTE stimmen ihm bei - ist der Kopftremor nicht so selten 
anzutreffen, meist handelt es sich dabei um Dreh-, seltener um Nickbewegungen. 

Haufig zu beobachten sind Zittererscheinungen an den Lippen, Augenlidern 
und am Unterkiefer. Sehr haufig sind weiterhin die Zungenmuskulatur, weicher 
Gaumen, Uvula von regelmaBigen isochronen Zuckungen ergriffen. Dagegen 
nehmen die Augenmuskeln nach KLIPPEL-LHERMITTE nie am Tremor teil. 
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Wohl aber ist der Kehlkopf haufig in Mitleidenschaft gezogen. GRAEFFNER 
fand in 60% von 80 Fallen einen Tremor der Stimmbander, z. T. rhythmisch 
mit dem Zittern des iibrigen K6rpers, in mehr als der Halfte jedoch mit selb­
standigem Rhythmus. 

Neben dem eigentlichen Tremor sieht man, wie KLIPPEL-LHERMITTE hervor­
heben, auch Kontraktionen ohne Bewegungseffekt, ein feines Vibrieren und 
Wogen, das auf isolierte und sukzessive Kontraktionen einzelner Muskelfibrillen 
zuriickzufiihren ist. 

F. H. LEWY erwahnt krisenartige Zitteranfalle von 1/2-3stiindiger Dauer, 
eventuell mit heftigen Schmerzen und SchweiBausbruch, andererseits zuweilen 
auch ein p16tzliches Aufh6ren des Tremors ohne erkennbare Ursache. 

Bei der P. a. "sine agitatione" ist haufig ein leichter Tremor bei intendierter 
Haltung oder zumindest eine Tremorbereitschaft vorhanden. Die Meinung von 
C. und O. VOGT, daB das Fehlen des Tremors auf die Intensitat der zuvor ent­
wickelten Starre zuriickzufiihren sei, trifft sicher nicht zu, da in den Fallen von 
P. a. sine agitatione die Starre keineswegs erheblicher ist, als man sie auch 
bei Fallen mit Tremor antreffen kann. 

Die Kranken werden das Zittern unangenehm gewahr, empfinden es sehr 
st6rend und peinlich. Ein Kranker BRISSAUDS bezeichnete sich selbst als Hampel­
mann, der sich als Ganzes bewegt, wenn man an einem Faden zieht. Andere 
Kranke berichteten bereits zu einer Zeit, wo der Tremor objektiv kaum bemerk­
bar ist, von einem inneren Vibrieren (LAMY). Ein Kranker von KLIPPEL­
LHERMITTE erklarte, es sei ihm, als hatte er eine zitternde Maschine im Leib. 

Haltungsanomalien. 

Ein weiteres, von ZINGERLE und FOERSTER herausgehobenes Grundsymptom 
der P. a. sind die Haltungsanomalien. Sie geben der Gestalt des P. a.-Kranken 
die charakteristische Konturierung, da sie dem K6rper die modulationsreiche 
Wahl der jeweiligen bequemen Ruhelage nehmen und seine Glieder in ein­
toniger Stellung festhalten. Kopf und Riicken werden sehr friih nach vorne 
gebeugt und die Kriimmung nimmt allmahlich zu, so daB schlieBlich der Riicken 
hochgradig kyphosiert erscheint und im Liegen der Kopf die Unterlage nicht 
mehr beriihrt. In manchen Fallen besteht eine Ablenkung des Kopfes im Sinne 
eines Caput obstipum. Die Schultern riicken nach vorne, der Oberarm wird 
nach innen rotiert und leicht abduziert, bei vorgeschritteneren Fallen bisweilen 
an den Brustkorb angepreBt. 1m Ellbogen entwickelt sich eine zunehmende 
Beugestellung, die bis zum spitzen Winkel fortschreiten kann und gleichzeitig 
stellt sich eine Pronationsstellung ein, die von leichten Anfangsgraden bis zu 
maximalem AusmaB fortschreitet. Das Handgelenk riickt meist erst im Verlaufe 
der Erkrankung aus der anfanglichen Mittelstellung in Beugestellung, meist 
unter ulnarer Ablenkung, nur selten sah FOERSTER eine Dorsalflexion. Die 
Finger hinwiederum zeigen die wohlbekannte Pf6tchenstellung: Beugung im 
Grundgelenk, Streckung, oft sogar nberstreckung im Mittel- und Endgelenk. 
Der Daumen steht mit gebeugter Grund-, gestreckter Endphalange in Oppo­
sition. Gleichzeitig bemerkt man bisweilen eine ulnare Ablenkung der Finger 
Nach FOERSTER andert sich diese Anfangsstellung der Finger bei langerem 
Bestehen der Erkrankung in der Richtung einer zunehmenden Flexion, so daB 
schlieBlich der Daumen in der Hohlhand liegt und von den vier auBeren Fingern 
eingeklammert wird. 

An den unteren GliedmaBen findet man zumeist eine maBige Beugung der 
Oberschenkel gegen das Becken, allenfalls verbunden mit Innenrotation. Das 
Kniegelenk gerat sehr friih in leichte Beugestellung, die sich aber bei bettlagerigen 
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Kranken wesentlich steigern kann. Am FuB macht sich von Anfang an eine 
Supinationsneigung geltend, die sehr hochgradig werden kann und sich bis­
weilen mit einer Equinusstellung verkniipft. Dorsalflexion des FuBes ist nach 
FOERSTER viel seltener. 

Die geschilderten Haltungen haben etwas Starres, Eingerostetes; der physio­
logischen Bewegungsunruhe Entriicktes. Gleichgiiltig, ob ein Gliedabschnitt 
durch gute Unterstiitzung dem EinfluB auBerer Krafte, insbesondere der Schwer­
kraft, entzogen wird oder frei in den Raum ragt, die Stellung bleibt dieselbe 
und die Ermiidung macht sich auch in jenen Lagen nicht oder erst verspatet 
bemerkbar, in welchen der Normale durch die gegen die Schwerkraft arbeitende 
Muskelleistung ermiidet schlieBlich die SteHung wechselt. 

Formgebender Tonus. 
Bei vorgeschritteneren Fallen und besonders bei fettarmen Individuen laBt 

sich nun weiters feststellen, daB die Muskeln sich in schader Konturierung 
und Reliefbildung herausheben und der tastende Finger stoBt auf harte Muskel­
bauche und straffe Sehnenstrange: Erhohung des plastischen formgebenden 
Tonus im Sinne von FOERSTER. Die Veranderung ist an den groBen Muskel­
gruppen, wie an den kleinen Handmuskeln feststellbar. In Anfangsfallen ist 
die Erscheinung weniger ausgepragt oder iiberhaupt nicht sicher nachweisbar. 
Bisweilen ist die erhohte Straffung der Sehnen ein iiberzeugenderer Befund 
als die Resistenzerhohung der Muskelbauche, da sich schon bei Nervengesunden 
erhebliche Unterschiede in der Eindriickbarkeit der Muskelbauche zeigen. 

Verhalten der Muskeln bei passiver Dehnung. ("Rigor", ErhOhung der 
Dehnungserregbarkeit der Muskeln, adaptative Verlangerung.) 

Priift man in einem ausgepragten Fane von P. a. die passive Beweglichkeit 
in behutsamer Form, indem man z. B. im Handgelenk die Hand vorsichtig und 
langsam aus ihrer durch die Pradilektionshaltung gegebene Stellung gegen den 
Vorderarm heraus zu bringen sucht, so laBt sich feststellen, daB man alsbald, 
nach einem kaum sichtbaren BewegungsausmaB, an eine Grenze kommt, an 
der man, noch bevor man tatsachlich eine weitere Bewegung ausfiihrt, am 
AnstoB merkt, daB fiir die Weitediihrung der Bewegung ein gegeniiber der Norm 
erhohter Kraftaufwarid notig wird, daB einem also ein erhohter Widerstand 
entgegentritt. 

Fiihrt man die passive Dehnung eines Muskels bzw. einer Muskelgruppe 
langsam und gleichmaBig in vollem AusmaBe durch, so charakterisiert sich dieser 
Widerstand, fiir den die Bezeichnung "Rigor", "Dehnungsrigiditat"l iiblich 
geworden ist, durch besondere Merkmale, die sich ebenso von der spastischen 
Spannungszunahme bei Pyramidenbahnlasionen wie von der Widerstands­
erhohung bei Schrumpfungsvorgangen der Muskulatur unterscheiden. 

1m Gegensatz zum elastisch-federnden Widerstand der Spastizitat, der beim 
Einsetzen einer passiven Dehnung sich mindert oder ganzlich schwindet, gleicht 
der Widerstand des Rigors dem Verhalten zahen Wachses oder alten Gummis 
und halt von Anfang bis zum Ende der Dehnung gleichmaBig an. Nur bei ganz 
extremer Dehnung laBt er fiir einen Augenblick nach und wiederholte extreme 
Dehnungen vermogen ihn zu vermindern. 

Ein weiteresMerkmal des Rigors liegt darin, daB im allgemeinen der Dehnungs­
widerstand in allen Muskelgruppen, in Agonisten und Antagonisten gleichmaBig 
anzutreffen ist. Es liegt also keine Bevorzugung bestimmter Muskelgruppen 
nach Art eines Pradilektionstypus vor. Immerhin sind in manchen Fallen doch 

1 STERTZ, RUNGE, WILSON, HALL u. a. gebrauchen die Bezeichnung "Hypertonie". 
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gewisse Unterschiede in der Spannungsstarke nachweisbar. RUNGE weist darauf 
hin, daB die Beuger starker betroffen sein konnen als die Strecker, Ellbogen­
und Kniegelenk starker als Schulter- und Hiiftgelenk. 

GAMPER gewann bei der Untersuchung von Kranken mit postencephalitischem Parkinson 
den Eindruck, als ob gewisse Muskelanteile, wie z. B. der kurze Tricepskopf und der Musc. 
brach. into friiher und intensiver die Erscheinung des Rigors zeigen als andere Anteile. 
Die Moglichkeit, dall bei systematischer Untersuchung initialer und nicht zu weit fort. 
geschrittener FaIle von Rigorzustiinden doch bestimmte gesetzmaIlige Unterschiede im 
Verhalten der einzelnen Muskeln bzw. Muskelkopfe zutage treten konnen, ist besonders 
im Hinblick auf die Untersuchungen von DENNY· BROWN iiber die Beziehungen zwischen 
histologischem Bild und Funktion der quergestreiften Muskeln in Erwagung zu ziehen. 
Nach den Darlegungen dieses Autors scheint es, dall die statischen Leistungen vorwiegend 
von roten Fasern mit langsamem Kontraktionsablauf und niederer ReizschweIle, die phasi. 
Bohen Funktionen hingegen von blassen Fasern mit raschem Kontraktionsablauf und hohen 
Reizschwellen ausgefiihrt werden. Diese verschiedenen Fasertypen sind aber im Muskel 
nicht innig vermischt, wie GRUETZNER annahm, sondern bilden scharf getrennte Gruppen, 
meist in Form von Muskelkopfen - bei komplexer zusammengesetzten Muskeln werden 
die tiefen Kopfe von dem Fasertyp mit dem langsamen Kontraktionsablauf gebildet. Diese 
Befunde von DENNY· BROWN, auf die besonders HUNT Wert legt, beanspruchen jedenfalls 
bei der weiteren klinischen Untersuchung der Rigorzustiinde Beachtung. 

In vorgeschritteneren Fallen sind derartige Unterschiede allerdings kaum 
mehr feststellbar: von der Mittelstellung eines Gelenkes ausgehend begegnet 
man nach beiden Richtungen hin ungefahr gleich starkem, bis zum Ende der 
passiven Bewegung anhaltendem Widerstand. 

Was den Grad der Spannung anlangt, so kann sich die Intensitat des Rigors 
zu sehr hohen MaBen steigern, ja uniiberwindlich werden. SchlieBlich konnen 
sich Schrumpfungskontakturen entwickeln, die zu volliger Immobilisierung 
fiihren. In der Narkose schwindet der Rigor, im Schlaf laBt er zum wenigsten nacho 

Kaltereize fiihren zu einer Erhohung des Rigors, im warmen Bad tritt eine 
Minderung ein. - 1m starken Gegensatz zum Pyramidenspasmus laBt sich 
hingegen der Rigor durch irgendwelche lokal angreifende sensible Reize nicht 
lOsen. 

tiber die Einwirkung der Korperstellung auf den Rigor brachte LOTMAR eine 
iiberzeugende Beobachtung. In einem fast rein halbseitigen Falle von P. a. 
war in Riickenlage am betroffenen Bein nur ganz geringer Rigor nachweisbar. 
Sobald aber der Kranke zum Stehen iiberging, verstarkte sich der Rigor hoch· 
gradig, so daB das Bein nur miihsam vorgeschleppt werden konnte. Eine Ab­
hangigkeit des Rigors von der Stellung des Kopfes zum Rumpf oder von der 
Lage des Kopfes zur Horizontalebene bestand dabei nicht. MaBgebend war 
offenbar die verschiedene Verteilung der Beanspruchung der Muskulatur durch 
die Schwerereize in beiden Stellungen. 

Zu gleichsinniger Annahme kamen FROMENT, GARDERE und LOISON, die an 
Dickenkurven der Handstrecker feststellten, daB der Widerstand der Anta· 
gonisten bei passiven Handbewegungen am starksten ist, wenn die Kranken 
stehen oder sitzen, am schwachsten nach langerer Ruhelage. 

FROMENT kommt zu der ganz allgemeinen Annahme, daB die Intensitat des 
Rigors von der jeweiligen Haltung abhangig ist und verwendet diese Tatsache 
zur klinischen Feststellung leichter Rigorzustande. Der Autor empfiehlt, den 
Kranken in Rombergstellung zu bringen: im Moment des Augenschlusses ver­
starkt sich der Rigor. LaBt man den Kranken sich zwischendurch an die Wand 
lehnen, so wird der Rigor schwacher, steigt aber wieder an, wenn bei Fortdauer 
des Augenschlusses yom Kranken Bewegungen verlangt werden, die die Auf­
rechterhaltung des Gleichgewichtes storen. 

Durch Willkiirbewegungen kann der Rigor nur bis zu einem gewissen Grade 
iiberwunden werden: die intendierte Bewegung kommt zwar zur Durchfiihrung, 
wird aber durch den Dehnungswiderstand immer wieder gebremst. Gleichzeitig 
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macht sich bei der Durchfiihrung von Willkiirbewegungen eine allgemeine Zu­
nahme der Rigiditii.t geltend ("Hypertonie intentionelle massive" nach Lm:R­
MITTE). Besonders deutlich laBt sich diese Erscheinung nach NOICA an Fallen 
mit halbseitigem Parkinson dartun: kraftige Willkiirbewegungen der gesunden 
Seite fiihren zu einer starken ErhOhung der Rigiditat auf der kranken Seite, 
wahrend willkiirliche Bewegungen der kranken Seite keinen EinfluB auf den 
Tonus der gesunden Seite hahen, wohl aber die Rigiditat auf der kranken Korper­
seite steigern. 

Eine Beeinflussung des Rigors im Sinne einer willkiirlichen Entspannung 
ist dem Kranken nur in beschranktem AusmaBe, in Ansatzen moglich, oder 
iiberhaupt undurchfiihrbar (Ausfall der Denervation im Sinne von O. und 
O. VOGT, "impossibilite du relachement musculaire" nach LHERMITTE). 

Bei der Beschreibung der Rigorzustande wurde nun nicht immer hinreichend 
beachtet, daB die Feststellung eines erhohten Widerstandes gegeniiber passiver 
Dehnung an sich noch keinen AufschluB gibt, ob der Widerstand in einer bereits 
vor der Dehnung vorhandenen Muskelspannung begriindet ist oder erst reflek­
torisch auf den Dehnungsreiz bin einsetzt, oder ob beide Komponenten zusammen­
wirken. Es ist das Verdienst von O. MAYER, als erster diese Dinge klar aus­
einandergehalten und gezeigt zu haben, daB bei der P. a. die Muskeln nicht nur 
eine ErhOhung der Haltungsspannung in der Ruhe aufweisen, sondern iiberdies 
noch eine erhOhte Dehnungserregbarkeit der Muskulatur vorliegt. 

Tatsachlich kann unseres Erachtens kein Zweifel bestehen, daB bei Rigor­
zustanden die Muskeln bereits in der Ruhe eine Spannungserhohung aufweisen. 
Das beweisen schon die straff vorspringenden Sehnen und iiberdies merkt man, 
wie oben schon erwahnt wurde; bereits bei Beginn einer passiven Bewegung 
am "AnstoB", daB eine gegeniiber der Norm erhohte Spannung vorliegt. GAMPER 
hat zur scharferen Heraushebung dieser Tatsache den Ausdruck "Ruherigor" 
bzw. "Ruhespannung" vorgeschlagen, REISCH verwendet die Bezeichnung 
"RuhetonU8" oder " Grundspannung". 

Zu dieser bereits in der Ruhe vorhandenen SpannungserhOhung, die sich 
bei passiven Bewegungen als erhohter Widerstand mit den oben beschriebenen 
Merkmalen geltend macht, kommt nun, wie C. MAYER dargelegt hat, als 
weitere Widerstandssteigerung eine erhOhte Dehnungserregbarkeit der Muskulatur. 
Werden die Ansatzstellen eines Muskels, gleichviel, aus welcher Lage heraus 
voneinander entfernt, so kommt es zu einer abnormen Kontraktion mit Span­
nungsentfaltung des Muskels. Diese Dehnungsreaktion setzt mit einem jahen 
Anstieg aus der Ruhelage ein, gleichgiiltig, ob die passive Dehnung langsam 
oder rasch erfolgt. Eine gewisse Abhangigkeit der Geschwindigkeit der reaktiv 
einsetzenden MuskeIspannung von der Geschwindigkeit der passiven Dehnung 
besteht aber insofern, aIs bei rascher Ausfiihrung der passiven Bewegung ofters 
aIs bei langsamer Dehnung ein eigenartiges, oszillierendes Schwingen in der 
gedehnten Muskulatur ausgelost wird oder eine ruckartige Anspannung der 
Muskulatur eintritt. Bei plOtzlicher Unterbrechung der passiven Dehnung unter 
Festhalten der gerade erreichten Gliederstellung kehrt der Muskel, der auf die 
Dehnung zunachst mit einer Kontraktion und Spannungszunahme geantwortet 
hatte, entweder gleich in die Ruhelage zurUck oder verharrt unter Nachdauer 
der Kontraktion noch weiter in seinem Spannungszustand, um im Verlaufe 
von Sekunden oder Minuten allmahlich wieder in einzelnen Rucken in seinen 
Ruhezustand zuriickzukehren. Aktive Innervation der Antagonisten des durch 
passive Dehnung in Kontraktion geratenen Muskels fiihrt zu sofortiger Erschlaf­
fung des Kontraktionszustandes. Und ebenso bringt die Annaherung der 
Insertionspunkte den durch eine vorausgegangene Dehnung hervorgerufenen 
Kontraktionszustand eines Muskels sofort zum Schwinden. 
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Die erhohte Dehnungserregbarkeit liWt sich an einzelnen, fiir die Betrachtung 
besonders giinstig gelegenen Muskeln schon durch die 1nspektion in sinnfalliger 
Deutlichkeit erkennen, an optisch weniger gut kontrollierbaren Muskeln fiihlt 
der tastende Finger das Prallwerden des durch die passive Dehnung zu aktiver 
Anspannung angeregten Muskels. 

Die Feststellungen, die C. MAYER aus der unmittelbaren Beobachtung 
passiv gedehnter Muskeln ableitete, ergaben sich GOLDFLAM auf indirektem 
Wege. GOLD FLAM fand in Fallen extrapyramidaler Starre eine erhohte Be­
wegungsbremsung beim Riickschlagversuch. Den Mechanismus der schon beim 
Normalen vorhandenen Bewegungsbremsung erklart der Autor mit der Annahme 
einer Antagonistenkontraktion, die durch die briiske Dehnung ausgelOst wird, 
welche der Antagonist erfahrt, wenn der Agonist bei plOtzlichem Nachlassen 
des Widerstandes, gegen den er arbeitet, sich jah verkiirzt. Beim Parkin­
sonismus liegt nur eine Steigerung des Phanomens vor; ein geringer Reiz, eine 
kleine Zerrung geniigen, um die Kontraktion des Antagonisten hervorzurufen; 
diese erscheint beschleunigt und stark. Die Auspragung des Phanomens steht 
im geraden Verhaltnis zur Ausbildung der Starre, ist aber auch dann nach­
weisbar, wenn der "Rigor" nur wenig ausgesprochen ist. 

1m iibrigen ist es ganz gleichgiiltig, wie die passive Dehnung zustande 
kommt. Die gleichen Dehnungsphanomene, die durch Zerren des Muskels durch 
den Untersucher zu erzielen sind, treten auf, wenn die Zerrung durch das Gewicht 
eines Gliedabschnittes erfolgt, wenn z. B. die Hand in passive Dorsalflexion 
gebracht und dann freigelassen wird. Ja, es bedarf nicht einmal des Einflusses 
der Schwerkraft. Das Phanomen laBt sich auch demonstrieren, wenn man 
Ausgangsstellungen wahlt, in denen die Wirkung der Schwerkraft ausgeschaltet 
ist, z. B. bei spitzwinkeliger Kniegelenksbeugung, Dorsalflexion des Sprung­
gelenkes in Bauchlage, Dorsalflexion der Hand bei supiniertem Vorderarm. 
Fiihrt man eine solche extreme Gelenksstellung herbei und laBt das Glied frei, 
so tritt eine kleine Riickbewegung auf und sofort springen die Sehnen der Knie­
gelenksbeuger bzw. der Dorsalflexoren des Sprunggelenks oder der Hand, unter 
gleichzeitigem Prallwerden der zugehorigen Muskelbauche an. Diese Kontrak­
tion ist offenbar zuriickzufiihren auf den Dehnungsreiz, den die in solchen End­
stellungen gedehnten Antagonisten im Moment des Freilassens des Gliedes auf 
die in ihren Ansatzstellen genaherten Muskeln ausiiben. Die Antagonisten 
folgen einer passiven Gelenksverschiebung ja nicht als schlaffe Bander, son­
dern geraten bei der passiven Dehnung, die sie in den angegebenen Versuchen 
erfahren - abgesehen von der rein physikalisch-elastischen Zugwirkung -
in eine Dehnungskontraktion, die bei Freilassen des Gliedabschnittes wieder 
als Dehnungsreiz auf die Gegengruppe wirkt. GAMPER hat das Phanomen der 
erhohten Dehnungserregbarkeit seinerzeit an einem postencephalitischen Par­
kinsonzustand untersucht und zeigen konnen, daB jede Dehnung des Muskels, 
sei es nur ein kurzer Ruck oder eine fortschreitende Zerrung, AniaB gibt zum 
Auftreten lebhafter Aktionsstrome, die sich durch die GroBe der Saiten­
schwankung aufs deutlichste abheben von dem Bilde der Saite bei ruhendem 
Muskel und sich als einfache diphasische Schwankungen oder Serien solcher 
zwischen unregelmaBigen Ausschlagen von niedriger Amplitude darstellen. 

Was M. BABINSKI und JARKOWSKY als "Antagonistenphanomen" beschrieben 
haben, ist offenbar identisch mit der erhohten Dehnungserregbarkeit im Sinne 
von C. MAYER. Die Autoren meinen damit nichts anderes als die isolierte, jahe 
Kontraktion, die bei pas siver Verschiebung eines Segmentabschnittes in jenem 
Muskel einsetzt, dessen Wirkungsrichtung der Richtung der jeweiligen passiven 
Bewegung entgegengesetzt (antagonistisch) ist. JARKOWSKY ist allerdings der 
Meinung, daB dabei nicht eine Dehnung des Muskels als maBgebender Reiz in 
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Betracht komme, wird aber mit dieser Meinung den Tatsachen sicher nicht 
gerecht. 

Neben der sinnfalligen und leicht verfolgbaren Erscheinung der Dehnungs­
kontraktion darf nun ein anderer Vorgang, der sich am Muskel bei passiver 
Dehnung abspielt, nicht ubersehen werden; das ist die Anpassung des Muskels 
an die Dehnung. Schon C.MAYER hat hervorgehoben, daB der durch eineDehnung 
zur Kontraktion gebrachte Muskel nach k"iirzerer oder langerer Zeit in die 
Ruhelage zuruckkehrt. Fuhrt man die Dehnung sehr vorsichtig und langsam aus, 
so gelingt es, das Auftreten der Dehnungskontraktion ganz oder fast ganz zu 
vermeiden, der Dehnungswiderstand ist nunmehr gleichmaBig gleitend, ohne 
Sakkadierung und halt man nun in irgendeiner Stellung inne, so kann man fest­
stellen, daB sich der Muskel der neuen Stellung richtig anpaBt, adaptiert. 

Adaptive Verkiirzung und Fixationsspannung der Muskeln, pseudokataleptische 
Erscheinungen. 

Der erhohten Dehnungserregbarkeit des Muskels und seiner schlieBlichen 
Adaptierung an die passiv herbeigefUhrte Dehnung entsprechen analoge Vor­
gange bei Annaherung der Insertionspunkte eines Muskels. "Die Muskeln" -
schreibt FOERSTER - "zeigen die Eigenschaft, bei passiver Annaherung ihrer 
Insertionspunkte sich dieser Annaherung durch aktive Anspannung (Adap­
tationBspannung) anzupassen und in dieser Anspannung tonisch Zll verharren 
(FixationBspannung). " 

Erstmalig wurde diese Erscheinung bekanntlich von WESTPHAL beschrieben 
und als "paradoxe Kontraktion" bezeichnet. OPPENHEIM erwahnt schon in 
alteren Auflagen seines Lehrbuches, daB sich bei der P. a. haufig das paradoxe 
Phanomen nachweisen laBt, besonders in den FuBstreckern, aber auch in anderen 
Muskeln, deren Ansatzpunkte man einander naher bringt. Die grundsatzliche 
Bedeutung des Phanomens fUr das sog. "Pallidumsyndrom" hat aber erst 
FOERSTER herausgehoben. DaB seine generelle Feststellung richtig ist, wird am 
uberzeugendsten durch die saitengalvanometrischen Untersuchungen erwiesen, 
wie sie von SCHAEFER und GAMPER vorgenommen wurden. Vom Beginn der 
Annaherung an treten lebhafte Aktionsstrome auf, die wahrend der ganzen 
Dauer der passiven Bewegung anhalten. Bei der gewohnlichen klinischen PrUfung 
ist allerdings die adaptative VerkUrzung des Muskels und sein tonisches Verharren 
in den erreichten Endstellungen nicht immer klar zur Ansicht zu bringen. In 
manchen leichteren Fallen gewinnt man zunachst den Eindruck, daB die Muskeln, 
deren Ansatzstellen genahert werden, erschlaffen und die Spannung der Sehnen, 
z. B. der Handgelenksstrecker oder -beuger nachlaBt. Halt man nun aber die 
Hand passiv in einer Endstellung fixiert, so kann man beobachten, daB die 
Sehnen der Muskelgruppen, deren Insertionspunkte einander genahert werden, 
allmahlich unter zunehmender Anspannung hervortreten und die Muskelbauche 
derber werden. FOERSTER hat in solchen weniger ausgepragten Fallen den Kunst­
griff empfohlen, die passive Bewegung mit einem gewissen Ruck auszufuhren 
und das bewegte Glied scharf bis in die Endstellung hereinzudrucken, wobei es 
zweckmaBig ist, den Gelenkskopf des Gliedes in seine Pfanne noch besonders 
hineinzupressen; die Insertionspunkte sollen eine maximale Annaherung erfahren. 
Weiters bezeichnet FOERSTER es als wichtig, daB man das Glied eine kurze 
Weile in der erteilten Stellung passiv fixiert erhalt. Halt man bei der Durch­
fUhrung derartiger rascher, ruckartiger Bewegungen nach einer gewissen Strecke 
plOtzlich inne, so kann man gelegentlich rasch einsetzende, aber ebenso rasch 
abklingende Kontraktionen am Muskelbauch, dessen Haftstellen einander naher 
geruckt wurde, beobachten (C. MAYER, GAMPER). In ausgesprochenen Fallen 
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ist der Vorgang der aktiven Adaptation der Muskeln bei passiver Annaherung 
ihrer Ansatzstellen unschwer zur Darstellung zu bringen. 1m Einzelfall kann es 
allerdings so sein, daB das Phanomen an einzelnen Muskelgruppen lebhafter, 
rascher und ausgiebiger ist, als an anderen. 

Zu der "adaptativen Verkiirzung", die den Muskel bei passiver Naherung 
seiner Ansatzstellen der neuen Lage anpaBt, kommt nun die tonische Fixierung 
der neuen Stellung. Was den Grad der dabei auftretenden Spannung und 
die Promptheit ihres Einsetzens anlangt, so besteht offenbar eine groBe Spiel­
weite. Man begegnet Fallen, in denen sich eine Spannungserhohung, wenigstens 
bei grober klinischer Priifung, sich schlechterdings nicht nachweisen laBt. 
Anderemale sieht man ein rasches, schlagartiges Anspannen des Muskels in der 
neuen Verkiirzungsstellung, in wieder anderen Fallen erfolgt der Vorgang lang­
sam, allmahlich, und die Spannung erreicht nur eine relativ geringe Hohe. 1m 
allgemeinen gewinnt man den Eindruck, daB bei pas siver Annaherung der Haft­
stellen eines Muskels die Muskelspannung jener Spannungshohe zustrebt, die 
der Muskel in der Ruhe der Pradilektionsstellung aufweist. 

1m Zusammenhange mit den bei passiven Bewegungen beobachteten Erscheinungen 
muB noch das "Zahnradphanomen" erwahnt werden, das zuerst von C. NEGRO (1901), 
spater von H. MAYER bei der P. a. beschrieben und seither von verschiedenen Autoren als 
konstantes Symptom der P. a. sowie der postencephalitischen Parkinsonzustande bestatigt 
wurde. Nach der urspriinglichen Beschreibung C. NEGROS, die F. NEGRO festhaIt, handelt 
es sich dabei urn ruckweise einsetzende Kontraktionswellen, urn stakkatoartige Kontrak­
tionen, die sich in einem Muskel bemerkbar machen, dessen Insertionspunkte bei einer 
passiven Bewegung einander genahert werden. Spatere Autoren (JARKOWSKY, GAMPER) 
verwenden die Bezeichnung fUr die sakkadiert auftretenden Widerstandserhohungen, die 
sich bei passiver Dehnung eines Muskels bemerkbar machen und an den Eindruck der 
intermittierenden Bremsung durch ein Zahnrad erinnern .. 

Nach WILSON ist das Phanomen nur in dem passiv gedehnten Muskel aufzeigbar, wahrend 
es sich in dem jeweiligen Antagonisten, dessen Haftstellen sich einander nahern, nicht 
bemerkbar wird. Hingegen soll nach den Feststellungen desselben Autors bei willkiir­
lichen Bewegungen sowohl in den Agonisten wie Antagonisten dieser intermittierende 
Kontraktionsablauf feststellbar sein, allerdings in geringerer Auspragung als bei passiver 
Dehnung 

So sicher es ist, daB das Phanomen am deutlichsten bei passiver Dehnung eines Muskels 
ausgesprochen ist, muB doch NEGRO zugegeben werden, daB es, freilich weniger deutlich 
und lebhaft, auch bei passiver Annaherung der Haftstellen eines Muskels in Erscheinung 
tritt. Dementsprechend ergeben sich auch bei saitengalvanometrischen Kontrollen Aktions­
stromgruppen sowohl bei der einen wie der anderen Richtung der passiven Bewegung. 

Die Adaptation des Muskels bei passiver Annaherung seiner Haftstellen 
(adaptative Verkiirzung) und die Spannungsentwicklung in der neuen Lage ist 
das klare Gegenstiick der adaptativen Vorgange, die sich bei passiver Dehnung 
eines Muskels nach Abklingen der zunachst einsetzenden Dehnungskontraktion 
abspielen. 

Die beiden Vorgange lassen sich wohl in der Beschreibung, nicht aber in 
ihrem Zusammenspiel trennen: wir haben ja bei unseren klinischen Unter­
suchungen stets ein Antagonistensystem vor uns, in dem die Dehnung des Agonisten 
zwangslaufig mit einer Annaherung der Ansatzstellen des Antagonisten einher­
geht und umgekehrt. 

Diese Tatsache kommt eindringlich in dem pseudokataleptischen Verhalten 
der Parkinsonkranken zum Ausdruck. Man kann in ausgesprochenen Fallen 
fast jedes Glied in irgendeine Stellung bringen, in der es entgegen der Schwere­
wirkung stehen bleibt. FOERSTER hat diese Zustande in schonen Bildern zur 
Darstellung gebracht. Der Kopf bleibt von der Unterlage abgehoben, der Rumpf 
verharrt in halbaufgerichteter Stellung; Arme, Beine behalten, frei in der Luft 
schwebend, die ihnen kiinstlich gegebene Stellung. In weniger schweren Fallen 
kehren die Glieder mehr oder weniger rasch in die Ruhestellung, in die Pra­
dilektionshaltung, zuriick; die Tendenz zu kataleptischem Verhalten gibt sich 
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aber bereits in dem eingangs geschilderten Festhalten der sogenannten Pra­
dilektionsstellungen zu erkennen. 

Die Aufrechterhaltung kataleptischer Stellungen hat das Bestehen eines der jeweiligen 
Stellung angepaBten Spannungsgleichgewichtes zwischen Agonisten und Antagonisten 
zur Voraussetzung. Wird nun bei einem Parkinsonkranken mit ausgesprochener Katalepsie 
ein Glied in eine andere Stellung gebracht, z. B. der Vorderarm in spitze Beugung, so wird 
durch die passive Verschiebung das friihere Gleichgewicht gestort, der Triceps gedehnt, die 
Beuger erschlafft und das Festhalten der neuen Stellung wird nur verstii.ndlich mit der 
Annahme, daB das der nunmehrigen Lage entsprechende Spannungsgleichgewicht durch 
Absinken der Spannung im gedehnten Triceps und Spannungsentfaltung in dem Beuger 
hergestellt wird, also Adaption auf der einen wie der anderen Seite. 

Zur gleichen Einsicht fiihrt eine andere "Oberlegung: 
Ein Glied, das sich in einer kataleptischen Stellung befindet, z. B. ein in Mittelstellung 

zwischen extremer Beugung und Streckung befindlicher Unterschenkel, kann ebensowohl 
aus der Beuge- wie aus der Streckstellung in diese Lage gebracht worden sein. In einem 
Fall muBten sich die Beuger verlangern und die Strecker verkiirzen, gerade umgekehrt im 
zweiten FaIle. Der Endeffekt ist derselbe: eine neue Gleichgewichtslage. Es ware also 
einseitig, wollte man nur das Geschehen in einer Muskelgruppe - sei es nun derjenigen, 
deren Ansatzpunkte genahert werden, oder jener, die gedehnt wird - beachten. Es liegt 
vielmehr eine innige Koppelung der adaptativen Vorgangen auf beiden Seiten vor. 

Verhalten des Muskels bei elektrischer Reizung. - Chronaxie. 

Faradische Reizung, gleichgiiltig ob der Muskel direkt oder vom Nerven­
stamme her gereizt wird, erzeugt eine Kontraktion mit tonischer Nachdauer. 
Je nach der Intensitat des Falles bleibt der Kontraktionszustand langere Zeit 
in vollem MaBe bestehen oder es folgt eine langsame Erschlaffung, die gelegentlich 
durch einzelne Gegenkontraktionen aufgehalten wird. Bei Anwendung galva­
nischen Stromes tritt eine schnell einsetzende und bei Verwendung schwacher 
Strome schnell wieder absinkende Zuckung ein. Dagegen kann es bei Reizung 
mit hoheren Stromstarken, bisweilen schon bei 8-10 rnA, zu einem Kathoden­
schlieBungstetanus kommen (FOERSTER). BOURGUIGNON und LAIGNEL-LAVA­
STINE fanden bei der Untersuchung der Chronaxie Unterschiede, je nachdem 
ein Zittern oder Rigiditat vorlag. Nach ihren Angaben ist die Chronaxie zitternder 
Muskeln normal. Allerdings muB bei der Priifung darauf geachtet werden, daB 
der StromschluB in eine Ruhepause fallt, denn untersucht man wahrend des 
Zitterns, so kommt man zu irrigen Werten. Rigide Muskeln zeigen erniedrigte 
Chronaxiewerte und das wesentliche Merkmal rigider Zustande ist nach BOUR­
GUIGNON in einer Angleichung der Chronaxiewerte gegeben. ALTENBURGER 
bestatigt, daB bei erlrapyramidalen Lasionen mit hypokinetischem Symptomen­
komplex eine Angleichung der Chronaxiewerte sehr haufig ist; sie kann nach 
STEIN die gesamte Muskulatur der oberen und unteren GliedmaBen umfassen. 
Diese Tendenz zur Angleichung kann schon in Friihfallen mit nur wenig aus­
gepragtem klinischen Bilde nachweisbar sein, ein Parallelismus zwischen letzterem 
und chronaxischem Verhalten besteht nicht. So konnen bei einem Hemiparkinson 
die Veranderungen der Chronaxie auf der klinisch intakten Seite ebenso aus­
gepragt sein, wie auf der erkrankten. 

Die "Angleichung" der Chronaxiewerte dad aber, wie ALTENBURGER hervor­
hebt, keineswegs etwa als spezifisches Syndrom fiir Krankheitsprozesse be­
stimmter Lokalisation gelten, da sich die gleichen Veranderungen bei Lasionen 
von ganz verschiedenem Sitz finden konnen. 

Verhalten der Refiexe. 

Die Sehnenreflexe sind bei der P. a. vorhanden, konnen sogar lebhaft sein. 
Bisweilen sieht man, daB bei Priifung des Achilles- und Kniesehnenreflexes 
die durch die Reflexbewegung erreichte Stellung fiir eine Weile tonisch fest-
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gehalten wird. CLAUDE und MORGUE haben diesen Reflexablauf graphisch fest­
gehalten und gefunden, daB sich bei Parkinsonzustanden ein charakteristische.s, 
durch einen sehr langsam abfallenden Kurvenschenkel gekennzeichnetes Be­
wegungsbild ergibt, das sich sowohl yom Normalbild wie dem Kurvenbild bei 
PyramidenbahnHisionen unterscheidet. - Von Bedeutung ist die durch FOERSTER 
hervorgehobene Tatsache, daB bei den Rigorzustanden im Gegensatz zum 
Pyramidenbahnsyndrom die fiir das letztere typische Strecksynergie fehlt 
(gleichzeitige Kontraktion des Quadriceps, der HUftstrecker, der Wadenmuskeln, 
eventuell der Abductoren bei Beklopfen der Patellar- bzw. der Achillessehne 
oder der FuBsohle). Die Periostreflexe an der oberen Extremitat sind erhalten, 
allenfalls sogar gesteigert und zeigen nach FOERSTER im Gegensatz zu den 
Sehnenreflexen an den unteren Extremitaten oft dieselben Synergien, wie sie 
bei Pyramidenbahnlasionen und bisweilen schon in der Norm angetroffen werden, 
z. B. bei Beklopfen des Radiusperiostes Flexion der Finger, Pronation und 
Beugung des Vorderarmes und gelegentlich Abduktion des Oberarmes. Die 
Gelenkreflexe an den oberen Extremitaten (MAYER, LERI) zeigen kein von der 
Norm abweichendes Verhalten. Ebenso ist der FuBsohlenreflex erhalten; das 
BABINsKI-Zeichen kommt der P. a. nicht zu. 

In charakteristischem, differentialdiagnostisch wesentlichem Unterschied 
zum Pyramidenbahnsyndrom, wo verschiedenartige und verschieden lokalisierte 
Reizung der FuBsohle und anderer tiefer Teile des Beines eine lebhafte Beugung 
des Beines, oft unter Mitbeteiligung der Gegenseite, der Bauchmuskeln, der 
Arme und des Kopfes auslost, fehlt bei der P. a. diese Reflexsynergie des "Beuge­
reflexes" entweder vollig oder ist nur durch wiederholte Reizung der FuBsohle 
in Ansatzen von geringem AusmaBe zu erzielen. Die Ausbreitung der reflexo­
genen Zone fehlt dabei ganz (FOERSTER). 

Gekreuzte Reflexphanomene, alternierende Beuge- und Streckreflexe, spon­
tane unwillkiirliche Beuge- und Streckbewegungen wie das Phanomen der sog. 
Riickschlagszuckung sind nach FOERSTER den Rigorzustanden und damit auch 
der P. a. fremd. 

Ebensowenig gehoren, wie insbesondere SCHALTENBRAND hervorhebt, die 
MAGNUS-DE KLEJNSchen Halsreflexe ZUlli Bilde des Parkinsonismus. 

Die bisher geschilderten Phanomene (Pradilektionsstellungen - Ruhespannung­
erhOhte Dehnungserregbarkeit - adaptative Vorgange - Fixationsspannung - tonische 
Nachdauer der Kontraktion hei elektrischer Reizung und Reflexhewegungen) stehen in 
engster Verkniipfung untereinander. Die Diskussion ist nur dadurch etwas erschwert, daB 
die klinischen Autoren die einzelnen Begriffe nicht so einheitlich verwenden, wie es fiir eine 
klare Verstandigung und insbesondere fiir den Vergleich klinischerBefunde mit den Ergeh­
nissen der Physiologen notig ware. 

Da die in der Pathophysiologie der Stammganglien zur Diskussion stehenden Probleme 
im allgemeinen Teil des Handbuches ihre kritische Darstellung finden, eriibrigt sich hier 
eine in Einzelheiten greifende Erorterung. Dagegen solI die personIiche Auffassung nicht 
unterdriickt werden. 

Die Aussprache iiber den "Muskeltonus" auf dem internationalen KongreB in Bern hat 
gezeigt, wieviele MiBverstandnisse auf den in verschiedenem Sinne gebrauchten "Tonus"­
Begriff zuriickzufiihren sind (vgl. den kritischen Bericht von COBB und WOLF). Und ebenso 
klar wurde dabei, daB die Klinik die Begriffe, die sie sich zur Kennzeichnung ihrer Beobach­
tungen macht, immer wieder an den experimentelle~ Ergebnissen der Physiologie zu revi­
dieren hat. Damit ist keineswegs die unkritische Ubertragung der im Tierversuch sich 
ergebenden Verhaltnisse auf die menschliche Pathologie gemeint, als vielmehr die Priifung, 
inwieweit in der klinischen Phanomenologie physiologisch bereits geklarte Vorgange und 
Zustande aufzeigbar sind. 

Bei der Beurteilung des Verhaltens der Muskulatur bei Rigorzustanden verlangen vor 
allem die lichtvollen Analysen, die SHERRINGTON und seine Schule iiber die elementaren 
Vorgange bei der reflektorischen ReguIierung der Muskelkontraktionen und den integrativen 
Aufbau der Motorik gegeben haben, ihre ausgiebige Berucksichtigung und Verwertung. 
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GewiB geht es nicht an, die Starre des Morbus Parkinson mit der Enthirnungsstarre zu 
identifizieren, denn wie KLEIsT hervorhebt, ist die Raltung des P. a.-Kranken eine Beuge­
haltung und nicht eine Streckstellung. Das schlieBt aber nicht aus, daB sich bei der P. a. 
an den Einzelmuskeln VerhaItnisse ergeben, wie sie bei der Enthirnungsstarre an den 
Streckern nachweisbar sind. Verfasser hat schon seinerzeit (1925) den Versuch gemacht, 
durch Vergleich der klinischen Erscheinungen bei der extrapyramidalen Starre mit dem 
Phanomen der experimentellen Enthirnungsstarre die tJbereinstimmungen herauszuarbeiten 
und zu priifen, wieweit die Inhalte klinischer Begriffe und Auffassungen sich mit den von 
den Physiologen gebotenen Daten in Deckung bringen lassen. Bei einem solchen Vergleiche 
zeigt sich, daB die Ergebnisse SHERRINGTONS und seiner Schule bereits eine weitgehende 
tJbertragung auf die Klinik gestatten. 

Was zunachst den "Rigor" (im Sinne einer bereits in der Ruhe vorhandenen Spannungs­
erhohung) anlangt, so herrscht wohl kein Zweifel mehr, daB es sich dabei um einen echten, 
reflektorisch durch propriozeptive Erregungen unterhaltenen Kontraktionszustand handelt. 
In diesem Kontraktionszustand zeigt der Muskel, wie POLLOK und DAVIS dargetan haben, 
ein besonderes physikalisches Verhalten, das von dem des normalen und spastischen Muskels 
abweicht. Wahrend letztere eine hohe elastische Schwelle bei geringer innerer Reibung im 
Sinne der Viscositiit aufweisen, macht sich bei den Rigorzustandim eine hohe innere Reibung 
und ein ausgesprochen viscos-elastisches Verhalten geltend. Bezeichnenderweise zeigen 
dasselbe Verhalten aber auch Muskeln, die unter dem Einflusse tonischer Labyrinthreflexe 
stehen, sich also in einem der Korperstellung zugeordneten reflektorisch-tonischen Kon­
traktionszustand befinden. 

Meines Erachtens ist die Ruhespannung nichts anderes, als der durch bestimmte zentrale 
Veranderungen aufein gegeniiber der Norm erhohtes Niveau eingestellter plastischer Tonus 
im Sinne SHERRINGTONB, eine propriozeptiv unterhaltene Muskelspannung von abnormer 
Rohe. 

Als selbstiindige Teilerscheinung der Parkinsonzustiinde geht der "Rigor" im allgemeinen 
seine eigenen Wege und strebt mit fortschreitendem Krankheitsverlauf einem Maximum zu. 

In einem gegebenen Augenblick herrscht aber in den einzelnen Antagonistensystemen 
eine bestimmte, sich das Gleichgewicht haltende SpannungshOhe. Die Tatsache nun, daB 
der Widerstand bei passiven Bewegungen gleichmaBig anhalt und es andererseits gleich­
giiltig ist, ob wir dabei von einer Mittelstellung oder Enq.1'tellung ausgehen, setzt einen 
Regulationsmechanismus voraus, der die Spannung trotz Anderung der Muskellange auf 
gleicher Rohe hiilt, eine Regulierung also, die auf die Erhaltung der Isotonie abzielt. Nicht 
weniger deutlich tritt dieser Regulierungsmechanismus bei der Fixierung der kataleptischen 
Raltungen zutage. 1m einen wie im anderen FaIle handelt es sich immer wieder darum, 
daB bei Veranderung einer Gliedstellung die Agonisten und Antagonisten sich in ihrer Lange 
der neuen Lage anpassen, sich also verkiirzen, bzw. verlangern und dabei die Spannung 
auf der urspriinglichen Rohe aufrecht halten. 

DaB Verstiindnis fur diesen Regulationsmechanismus - adaptative Verkiirzung und 
Verlangerung bei Aufrechterhaltung der Spannung - bringen uns wieder die von SHER­
RINGTON beschriebenen und analysierten Phanomene der "shortening and lengthening 
reaction". Durch die "V erkiirzungs- und Verlangerungsreaktion" vermag nach der Dar­
stellung SHERRINGTONB der in Enthirnungsstarre befindliche Muskel trotz verschiedener 
Lange seine Spannung auf einem bestimmten, gegeniiber der Norm erhohtenNiveau aufrecht 
zu erhalten oder anders ausgedriickt, bei der Enthirnungsstarre liWt sicl).. zeigen, daB der 
Muskel auf einer bestimmten Spannungshohe isoton reguliert wird. Die Ubereinstimmung 
mit den adaptiven Regulierungsvorgangen, wie wir sie an den Muskeln bei Rigorzustanden 
sehen, liegt klar zutage. Wie GAMPER seinerzeit schon darlegte, entspricht der Adaptations­
und Fixationsreflex FOERSTERB der "shortening reaction" SHERRINGTONS. Die von FOERSTER 
vorgenommene Trennung des Vorganges in zwei Anteile, in die adaptative Verkiirzung des 
Muskels und die tonische Fixierung der erreichten Stellung scheint durchaus berechtigt, 
da diese beiden Vorgange zwar innig miteinander verkniipft, aber nicht identisch sind. 
Der "Verkiirzungsreflex" laBt sich auffassen als Steigerung des schon normalerweise vor­
handenen Verkiirzungsreflexes (WERTHEIM-SALOMONSON), der den Muskel bei passiver 
Annaherung seiner Insertionsstellen der neuen Lage adaptiert. Dann tritt der reflektorische 
Mechanismus ins Spiel, der die Raltungsspannung auf einer bestimmten, bei Rigorzustiinden 
abnormen Rohe halt, so daB in der neuen Stellung wieder die Spannung der Ausgangs­
stellung erreicht wird. Bei elektrischer Reizung eines Muskels oder bei reflektorischen 
Kontraktionen schlieBt sich die Fixationsspannung in Form der tonischen Nachdauer an 
die vorausgegangene Verkiirzung an. 

Was die "lengthening reaction" anlangt, so ist dieselbe in klinischen Versuchen immer 
schon mit der Verkiirzungsreaktion gegeben, denn wenn die Ansatzstellen eines Muskels 
einander geniihert werden, werden gleichzeitig seine Antagonisten gedehnt, und wenn man 
das Glied in der ihm passiv gegebenen Stellung kataleptisch verharrt, so muB die durch 
die passive Verschiebung der Glieder gestorte Gleichgewichtslage wieder in einer der neuen 
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Stellung entsprechenden Weise reguliert werden; der Antagonist muB in Lange und Spannung 
ebenso der neuen Lage angepaBt werden wie der Agonist. Nun stellt sich aber bei passiver 
Dehnung eines Muskels zunachst eine Spannungszunahme ein, da die Dehnung ja einen 
Dehnungsreflex auslost. SoIl nun das Glied in der ihm passiv verliehenen Stellung ver­
harren, so muB diese reflektorische Spannungserhohung irgendwie herabgesetzt werden, 
soweit, bis wieder GIeichgewicht mit dem Agonisten besteht. Zur Erklarung dieser Span­
nungsherabsetzung konnte man an reziproke Innervationsverhii.ltnisse denken, daB z. B. 
der reflektorische Verkiirzungsvorgang eine entsprechende Hemmung des Antagonisten 
bedingt. Das Tierexperiment zeigt aber, daB sich die "lengthening reaction" auch im vollig 
isolierten Kniestrecker einstellt, also von antagonistischen Mechanismen unabhiingig ist. 
Es ergibt sich daher die Folgerung, daB auch die adaptative Spannungsregulierung des 
Muskels bei passiver Entfernung seiner Ansatzpunkte durch einen propriozeptiven Reflex· 
vorgang gewahrleistet wird, denselben der der Aufrechterhaltung der Konstanz der Ruhe­
spannung zugeordnet ist. 

Fiir die ErhOhung der reflektorischen Dehnungserregbarkeit des Rigormuskels ("Er­
hohung des Dehnungsreflexes", "verstiirkte Bremsung") finden wir hinwiederum die un­
zweifelhafte Analogie in dem "stretch reflex" (myotatischer Reflex) von LIDDELL und 
SHERRINGTON. Wir haben hier eine der Dehnung entgegenwirkende, kompensierende 
Innervation vor uns und konnen in tibereinstimmung mit WEIZSAECKER den Zusammen­
hang mit der Ruhespannung dahin ausdeuten, daB diese reflektorischen Dehnungskontrak­
tionen auf die AufrechterhaItung einer bestimmten Gliedstellung hinarbeiten. Oder anders 
ausgedriickt: durch die Dehnungskontraktionen wird die Isometrie eines Muskels bei ein­
setzender Neubelastung zu erhalten versucht. 

Diese reflektorische Regulierung spielt nun auch bei der Aufrechterhaltung der Pra­
dilektionsstellungen eine bedeutsame Rolle. Diese Stellungen sind ja dadurch charakteri­
siert, daB die ein bestimmtes Gelenk beherrschenden Muskelgruppen eine bestimmte Lange 
einhalten, zu der sie nach passiven Verschiebungen auch bei kataleptischen Kranken schlieB­
lich immer wieder zuriickkehren_ FOERSTER und ZINGERLE nehmen fiir das Zustande­
kommen der Pradilektionsstellungen die Wirksamkeit eines selbstandigen stellunggebenden 
Faktors cerebellaren Ursprungs an und weisen mit Recht darauf hin, daB man nicht etwa 
in den Muskelspannungen die primiire Ursache der Haltungsanomalien sehen diirfe. Tat­
sachlich sind diese Stellungen von dem Grade der jeweiligen Muskelspannung ganz unab­
hangig, man findet sie ebenso in Fallen, in welchen von erhohter Muskelspannung keine 
Rede sein kann, wie z. B. nach initialen schlaffen Liihmungen wie in den Fii.llen, bei welchen 
die Gelenke wie mit unnachgiebigen Bandern festgehalten erscheinen. - Gerade aber 
diese Tatsache, daB die Pradilektionsstellungen bei von Fall zu Fall variierenden Spannungs­
verhii.ltnissen wiederkehren und bei progredienter Spannungsentwicklung in ein und dem­
selhen FaIle bestehen bleiben, zwingt zur SchluBfolgerung, daB der stellungsgebende Faktor 
auf den Spannungszustand in der Richtung einen EinfluB nimmt, daB sich die Agonisten­
und Antagonistenspannung fiir eine ganz bestimmte, den Habitualstellungen entsprechende 
Muskellange kompensiert. 

Unter Verwendung der bei den Physiologen geltenden Terminologie kOnnte man also 
die Rigorzustiinde dahin kennzeichnen, daB bei ihnen eine progrediente Zunahme der Ruhe­
spannung (Haltungsspannung, Ruherigor) einsetzt, die die Merkmale des plastischen Tonus 
mit lengthening und shortening reaction im Sinne SHERRINGTON8 aufweist. Unabhangig 
vom Grad der SpannungserhOhung macht sich die Wirkung eines stellungsgebenden Faktors 
geltend, der die Muskelspannung in den Antagonistensystemen so einreguIiert, daB bei 
einer bestimmten, den Pradilektionsstellungen entsprechenden Muskellangen Spannungs­
gleichgewicht herrscht. Jede passive Anderung einer "Habitualstellung" lOst in den ge­
dehnten Muskeln Dehnungsreflexe (stretch reflex) aus, die der Stellungsanderung entgegen­
arbeiten, bis schlieBlich durch die shortening und lengthening reaction die Adaption an die 
neue Stellung erreicht ist. 

Stets tendiert aber der stellungsgebende Faktor wieder auf Herstellung der Pradilektions-
stellung. . 

Die Resultante aus dem Zusammenspiel der einzelnen Faktoren ist die zunehmende 
statische Fixierung, die schlieBlich in KontrakturbiIdungen ihr Ende findet. 

Die eben gegebene Darstellung weicht von den Auffassungen FOERSTERB etwas abo 
Fiir FOERSTER ist der Rigor Ausdruck eines Muskeleigenreflexes, den er als "Dehnungsreflex" 
bezeichnet und mit dem stretch reflex von LIDDELL und SHERRINGTON identifiziert. Mit 
dieser Auffassung ist aber die Tatsache schwer in Einklang zu bringen, daB - ebensowenig 
wie ein geringerer Grad von Enthirnungsstarre die Lebhaftigkeit des stretch reflexes beein­
trachtigt - auch der Grad des Rigors der Lebhaftigkeit des Dehnungsreflexes nicht parallel 
geht; man kann bei Kranken mit nur maJ3igem Rigor eine lebhafte erhOhte Dehnungs­
erregbarkeit nachweisen (MAYER, GAlIIPER). Wichtiger erscheint aber ein anderer Umstand. 
MAYER hat darauf hingewiesen, daB die durch eine passive Dehnung hervorgerufene Kon­
traktion eines Muskels sofort erschlafft, wenn der Kranke willkiirlich den Antagonisten 
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innerviert; der Dehnungsreflex unterliegt also prompt der antagonistischen Hemmung. 
Darin liegt unseres Erachtens ein prinzipieller Unterschied gegeniiber dem Rigor, der sich, 
wie FOERSTER selbst hervorhebt, gerade durch das Fehlen bzw~ die Verzogerung der 
antagonistischen Erschlaffung bei Willkiirbewegungen auszeichnet. 

Endlich liegt in der von FOERSTER vorgenommenen Abgrenzung eines selbstii.ndigen, 
vom Dehnungsreflex zu unterscheidenden "Fixationsreflexes"bereits schon die Folgerung 
enthalten, daB bei passiver Dehnung eines Muskels nicht nur der Widerstand zu iiberwinden 
ist, der erst auf die Dehnung bin eintritt, sondern eben auch die "Fixationsspannung". 
Diese Fixationsspannung entspricht aber dem, was in den obigen Darlegungen als Rube­
spannung (Ruherigor) bezeichnet wurde. 

Bei Durchschneidung der Hinterwurzel schwindet freilich der Rigor ebenso wie die 
Dehnungsreflexe; damit ist wohl der Beweis fiir die propriozeptive Bedingtheit der beiden 
Phiinomene erbracht, bingegen nicht ihre Identitat erwiesen, da der Rigor ja durch andere 
Reizkonstellationen und vielleicht von anderen Proprioceptoren her unterhalten werden 
kann alB die auf Dehnungsreize einsetzenden Kontraktionen. 

So sehr die abnormen Spannungsverhaltnisse das natiirliche Bewegungsspiel 
des Korpers zu beeintrachtigen vermogen und um so mehr beeintrachtigen, je 
intensiver die Spannungen sind, so ware es doch irrig, die statuenhafte Starre 
der P. a.-Kranken darauf allein zuriickfiihren zu wollen. Man kann sich viel­
mehr bei systematischer Untersuchung von P. a.-Kranken ebenso wie bei der 
Untersuchung anders bedingter Parkinsonbilder unschwer iiberzeugen, daB die 
"Starre" keineswegs vom Grade des jeweiligen Rigors abhangt, sondern in voller 
Auspragung gegeben sein kann, ohne daB die Muskeln eine merkliche Erhohung 
der Haltungsspannungaufweisen. STERTZ spricht von Starre ohne Hypertonie, 
BOSTROEM hat den Ausdruck "rigorfreie Starre" gepragt, um diese eigenartige 
motorische Gebundenheit zu kennzeichnen. 

Aus der Analyse derartiger Krankheitsfalle ergeben sich nun weitere ele­
mentare Bestandteile des Storungsbildes, das die P. a. kennzeichnet. 

Verhalten der Beaktiolls- nnd der Ausdrncksbewegungen. 
Die allgemeine Feststellung FOERSTERS, daB die Erschwerung, ja das ganz­

liche Fehlen der Reaktionsbewegungenfiir das Pallidumsyndro:r;n. ungemein typisch 
ist, gilt naturgemaB anch fiir den Spezialfall der P. a. Beobachtet man solche 
Kranke in einer Ruhestellung, beirn Sitzen, Liegen, Stehen oder wahrend ein­
facher, mehr oder weniger automatisch ablaufender Bewegungsleistungen wie 
beirn Gehen, Laufen, so stellt man - den Blick irnmer wieder vergleichend 
auf den Normalen richtend - fest, daB eine Reihe von Bewegungen, die beim 
Normalen irn bunten Wechsel gleichzeitig und hintereinander ablaufen und die 
natiirlich anmutende physiologische Bewegungsunruhe mit ihrer individuellen 
Tonung beQingen und die jeweils richtige Einstellung des Korpers und seiner 
Abschni~te zur Umwelt gewahrleisten, sparlicher, schleppender sind oder vollig 
fehlen. Es handelt sich dabei in allgemeinster Fassung um jene Bewegungen, 
mit denen der Organismus in prompter Reaktion auf die stets wechselnden 
Umweltreize sich zuwendend, sichernd, abwehrend einstellt, die sog. Reaktiv­
bewegungen. 

Schon in leichteren Stadien fallen die Kranken durch ihre relative Regungs­
losigkeit, die mangelnde motorische Modulationsfahigkeit, die "Starre" - das 
Wort irn Sinne motorischer Gebundenheit gemeint - auf. Kranke in vorge­
schritteneren Stadien sitzen oder liegen in steinerner Ruhe da. Sie wischen, 
wie FOERSTER beispielsweise anfiihrt, die SchweiBperlen nicht vom Gesicht, 
wehren lastige Fliegen nicht ab, verziehen nicht das Gesicht, wenn man sie an 
der empfindlichen Schleirnhaut des Naseneinganges sticht. Es geJingt nur schwer, 
durch Stiche einen abwehrenden Fluchtreflex an den Armen und Beinen aus­
zulosen, Kitzeln der FuBsohle, des Ohreinganges bleiben ohne Reaktion. Ein 
unbequem sitzendes Kleidungsstiick wird nicht zurechtgeschoben, das Aufsuchen 
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einer bequemeren Lage des Korpers bleibt aus, die Kranken verharren in der 
Stellung, in der sie hingesetzt oder gelegt werden und iiberlassen der pflegenden 
Umgebung die Anpassungder stiitzenden und schiitzenden Unterlagen, die 
Vornahme des Lagewechsels. 

Licht- und Gehorreizen gegeniiber, selbst wenn sie unerwartet und in kraf­
tiger Intensitat auftreten, scheinen die Kranken wie unempfindlich. Sie fahren 
nicht zusammen, wenden Kopf und Ohren nicht oder erst verspatet der Schall­
richtung zu, stellen Auge und Kopf nicht auf die Lichtquelle ein. Rasches An­
nahern eines Gegenstandes an die Augen losen oft nur einen matten Lidschlufl 
aus oder es tritt iiberhaupt kein Blinzeln, geschweige denn eine Ausweichbewe­
gung des Kopfes ein. 

Besonders storend macht sich der Ausfall jener regulierenden Anpassungs­
bewegungen geltend, die die Erhaltung der Gleichgewichtslage bei Verschie­
bungen des Schwerpunktes sichern, gleichgiiltig, ob nun die Schwerpunktsver­
lagerung bei Versuchen spontaner Lageveranderung oder unter dem Einflusse 
einer von auflen einwirkenden Kraft auftritt. FOERSTER schildert sehr anschau­
Hch diese vom Vestibularis und den sensiblen Gelenk-, Sehnen- und Muskel­
nerven vermittelten Reaktivbewegungen, die beim Normalen sofort einsetzen, 
wenn der Korper im Stehen von irgendeiner Seite her einen Stofl bekommt 
oder der in Bewegung befindliche Korper plotzlich eingehalten wird, wie endlich 
die reaktiven Einstellungen, die den glatten "Obergang vom Sitzen zum Stehen 
und umgekehrt ermoglichen (vgl. dazu auch NOICA). 

Dem P. a.-Kranken geht die Moglichkeit dieser prompten, schmiegsamen 
Sicherung der Gleichgewichtslage bei Verschiebungen des Schwerpunktes ver­
loren. Bekommt der Kranke einen Stofl, so bleibt die Verschiebung der Korper­
teile, die notwendig ware, um die Pulsion zu paralysieren oder sie durch 
Schaffung einer neuen Unterstiitzungsbasis abzufangen, aus. Je nach der Rich­
tung des StoBes folgt ein Schritt nach vorwarts, riickwarts oder nach der 
Seite. Da er aber zu kurz oder zu langsam ist, urn den Bewegungsimpuls auf 
einer hinreichend groflen Unterstiitzungsflache abzustoppen, da weiterhin Kopf­
und Oberkorper inzwischen nicht zuriickgenommen und die oberen Gliedmaflen 
nicht zum Ausgleich herangezogen werden, bleibt die Schwerpunktsverlagerung 
bestehen und verlangt einen zweiten, dritten Schritt. SchlieBlich findet der 
Korper iiberhaupt nicht mehr zur Ruhelage zuriick, der Kranke wird Schritt 
um Schritt weitergeriickt, bis er durch ein Rindernis aufgehalten wird: Pro­
pulsion, Retro- und Lateropulsion. 

WILSON priifte das Verhalten der Reaktionsbewegungen, die auftreten, wenn 
sitzende Kranke plotzlich mit dem Sessel unvermutet nach vorne, nach hinten 
oder nach der Seite gekippt werden. Er fand dabei die verschiedensten Varia­
tionen in der Auspragung der reaktiven Arm- und Beinbewegungen, prompt ein­
setzende Reaktionen underhebliche Rerabminderungen. SOUQUES macht auf­
merksam, dafl in derartigen Versuchen beim Zuriickkippen des Sessels der Nor­
male die Beine streckt, wahrend beim P. a.-Kranken diese Streckbewegung aus­
bleibt oder nur mangelhaft ist. Bei halbseitiger P. a. ist der Unterschied zwischen 
dem Verhalten des gesunden und des betroffenen Beines recht auffallig. 

Je vorgeschrittener das Leiden, desto schwerer fallt es dem Kranken, sich 
im Gleichgewicht zu halten. Er gleicht immer mehr einem steifen Klotz, der 
im labilen Gleichgewicht aufgestellt ist und ein leichter Stofl geniigt, urn ihn 
hiHlos ausgleiten zu lassen. SchlieBlich ist es iiberhaupt nicht mehr moglich, 
den Korper in die Stellung zu bringen, die ein aufrechtes Stehen ermoglicht: 
Die Raltungsanomalien, die Muskelspannung und der Ausfall des reaktiven har­
monischen Zusammenspiels vernichten endgiiltig die Zuordnung der Korper­
abschnitte zu der ffir die aufrechte Raltung notwendigen Schwerpunktslagerung. 
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Der Abschwachung und dem Ausfall der Reaktionsbewegungen geht der 
Mangel an Ausdruolcsbewegungen parallel. Das Gesicht als Trager des mimi­
schen Ausdrucks wandelt sich bei der P. a. zur unbeweglichen Maske. P. RICH­
TER unterscheidet dabei die Stirnpartie vom iibrigen Gesichtsanteil. Unterhalb 
der Augen herrscht nach seiner Beschreibung leidenschaftslose Ruhe, ein Ein­
druck, der zustande kommt durch das Fehlen der Falten. Die Stirnpartie 
dagegen weist Falten auf, deren Verlaufsrichtung den physiognomischen Aus­
druck bestimmt: verlaufen die Falten rein quer, so bekommt die Miene den 
Ausdruck des Erstauntseins, stehen die Falten senkrecht und sind gleichzeitig 
die Brauen tiefgezogen und einander genahert, so entsteht der Ausdruck auf­
merksamer Spannung. Liegen die Falten quer und langs, so kommt in die Miene 
etwas Widerspruchsvolles. SOUQUES halt diese Schilderung insofern nicht zu­
treffend, als er in der Faltelung der Stirne bei der P. a. keine abnorme Erschei­
nung sieht, sondern die Falten darauf zuriickfiihrt, daB die Kranken infolge der 
gebeugten Kopfhaltung zu einer Blickhebung genotigt sind, mit der die Stirn­
runzelung verkniipft ist. Das wesentliche ist fUr SOUQUES die ausdruckslose 
Unbeweglichkeit des Gesichts, zu der die Augenbewegungen in einem merk­
wiirdigen Kontraste stehen. FOERSTER wahlt die Ausdriicke "Leere des Ge­
sichtes", "eisige Ruhe im Ausdruck", "maskenartige Starre". Die Miene des 
Kranken gibt keine Auskunft, man weiB nicht, was in dem Kranken vorgeht. 
Das Mienenspiel der inneren affektiven Erregungen und Bewegungen von Freud 
und Leid wird gedampft bis zum Erloschen. Soweit die mimischen Ausdrucks­
bewegungen nicht vollig fehlen, kommen sie verlangsamt in Gang, die mimische 
Konfiguration setzt verspatet, zogernd ein, kann aber noch, wie FOERSTER 
hervorhebt, tonisch fixiert bleiben, so daB der mimische Ausdruck die innere 
gemiitliche Bewegung iiberdauert - Ganz ohne EntauBerung bleibt die emotive 
Erregung aber auch beim Versagen der mimischen Ausdrucksbewegungen nicht 
Bei der Schilderung des Tremors wurde bereits erwahnt, daB affektive Er­
regungen der verschiedensten Art das Zittern steigern oder bei sonstiger Ruhe 
hervortreten lassen. FOERSTER macht weiterhin aufmerksam, daB nebenbei eine 
starke Beschleunigung der Respiration einsetzen kann. 

Mit den mimischen Ausdrucksbewegungen kommen auch die Ausdrucks­
bewegungen des iibrigen Korpers bei der Entwicklung der Erkrankung fort­
schreitend in Wegfall. Die verschiedenen Modalitaten, in denen sich die indi­
viduelle Temperamentsform normalerweise auBert, jene Besonderheiten der Mo­
torik, an denen man Bekannte auf Entfernungen hin erkennt, die besondere Art 
des Gehens, Gestikulierens, GriiBens und ahnliches, gehen verloren. 

Storungen der willkiirliehen Einzelbewegungen und zusammengesetzter 
Bewegungsakte. 

Geht man, um in die Art der bei der P. a. vorliegende Beeintrachtigung 
der motorischen Aktivitat Einblick zu gewinnen, von einfachen Leistungen, etwa 
von einer Handgelenksstreckung, dem FaustschluB oder der Dorsalflexion des 
FuBes aus, die der Kranke auf Kommando auszufiihren hat, so zeigt sich, daB 
schon der Ablauf derart einfacher Bewegungen mehr oder weniger gestort ist. 
Die Bewegung kommt verspatet in Gang, wird langsamer ausgefiihrt, stockt vor 
Erreichung der Endstellung. Schnelle Bewegungen sind den Kranken unmog­
lich, bisweilen bedarf es stets neuer Willensimpulse, um die Bewegung ruckweise 
weiterzufiihren. - Bei vorgeschritteneren Fallen kann es vorkommen, daB trotz 
energischer Anstrengung eine vom Untersucher verlangte Bewegung gar nicht 
zustande kommt. 

Man steht hier vor der Frage, ob den erwahnten Mangeln eine "Lahmung" 
zugrunde liegt. Wie Wn..SON hervorhebt, betonte bereits JAMES PARKINSON 
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in seinem beriihmten "Essay on the skaking palsy" das Vorkommen herab­
gesetzter Muskelkraft. CHARCOT und TROUSSEAU stellten hinwiederum das V or­
kommen echter Lahmungen in Abrede, wahrend BOURNEVILLE und BOUCHER 
von Lahmungen sprechen und feststellten, daB die Kraftleistungen urn 1/3-1/2 
verringert sein konnen. Ebenso versichert MONCORGE, daB in allen Stadien der 
Erkrankung Lahmungserscheinungen auftreten konnen. 

WILSON hat die Frage neuerdings einer eingehenden Priifung unterzogen, 
wobei ihm besonders Kranke mit halbseitigem Parkinson wertvolle Aufschliisse 
brachten. Nach seinen dynamometrischen Aufstellungen ist eine Herabsetzung 
der Kraft bei Parkinsonzustanden unzweifelliaft, wenn auch in weiten Grenzen 
schwankend. Weniger deutlich trat bei den dynamometrischen Messungen mehr­
mals hintereinander wiederholter Bewegungen ein allmahliches Absinken der 
Kraft zutage, wie es vielfach als charakteristisch fiir die Parkinsonzustande 
angegeben wird. Wohl aber lieB sich die Annahme der Leistungshohe, eine ab­
norme Ermiidbarkeit bei anderen Versuchsanordnungen erkennen. 

Besonders klar macht sich nach WILSON die Schwache an den Interossei 
geltend. Der P. a.-Kranke kann seine Finger nicht prompt spreizen, sehr schwer 
fallt ihm die Abduktion des kleinen Fingers; die rasche kriiftige und prazise 
Annaherung der Daumenkuppe an die Kuppen der iibrigen Finger ist ihm nur 
schwer oder gar nicht moglich. 

Die Bewegungen der Zunge innerhalb und auBerhalb des Mundes sind be­
hindert, kompliziertere Leistungen, wie Lecken, Schnalzen werden ganz unvoll­
kommen oder unmoglich. - Ein weiteres Beispiel fiir die Unvollkommenheit 
willkiirlicher Bewegungen bieten die Phonation und Artikulation, die Stimme 
wird eintonig, leise, schleppend, langsam, undeutlich und verwaschen. Die 
Kranken verlieren nach dem Ausdruck BRISSAUDS, "Ie chanson du language", 
die Biegsamkeit und Modulationsfahigkeit, wie sie der normalen Vokalisation 
zukommt. Graphische Stimmaufnahmen, die WILSON bei Gesunden und P. a.­
Kranken durchfiihren lieB, lassen die Unterschiede deutlich erkennen: bei letz­
teren fehlt vollstandig die Biegsamkeit, gemessen an der Zahl der in 1 Sekunde 
erfolgenden Schwingungen. 

Bei radioskopischer Betrachtung der Zwerchfellbewegungen fanden LAIGNEL­
LAVASTINE und G. MAINGOT, daB selbst forcierte Respirationen wenig tief sind, 
zogernd und langsam ablaufen. Die Bewegung des Zwerchfelles erreichte nur 
ein geringes AusmaB; gelegentlich scheint das Zwerchfell zu zittern und gegen 
das Ende der Respiration verlangsamt sich die Bewegung. 

Die Kau- und Schluckbewegungen erfolgen langsam, mangelliaft, so daB die 
Nahrungsaufnahme erhebliche Zeit beansprucht und die Kranken sich mit jedem 
einzelnen Bissen a bplagen. 

Bisweilen laBt sich auch eine mehr oder weniger erhebliche Einschrankung 
der Blickbewegungen nach der Seite oder in der Vertikalen nachweisen, beson­
ders oft liegt aber eine mangelhafte oder fehlende Konvergenzbewegung vor. 
P. MARIE und BARRE machten bereits 1910 auf die Haufigkeit einer mehr oder 
weniger hochgradigen Konvergenzschwache, verbunden mit gekreuzten Doppel­
bildern beim Blick in die Nahe aufmerksam; VELTER und WILSON bestatigen 
neuerdings die Richtigkeit dieser Angabe. Dberdies beobachtet man nicht selten 
eine Schwache des Lidschlusses: die Kranken vermogen die Lider nicht kraftig 
aneinander zu pressen, dafiir stellt sich im M. orbicularis eine Art blepharo­
spastisches Zittern ein. Kommt es zu vollem LidschluB, so halt er bisweilen 
nur einige Augenblicke an, weil der Kranke eine kriiftige tonische Innervation 
nicht fertig bringt. .Ahnliche Schwacheerscheinungen lassen sich am Orbicularis 
oris feststellen: der Mund steht offen, die Lippen sind voneinander entfernt, 
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ein fester LippenschluB gelingt manchmal gar nicht, andere Male nur voriiber­
gehend, ohne Nachdauer. 

FOERSTER weist darauf hin, daB das Facialisgebiet - im Gegensatz zum Ver­
halten beim Pyramidensydrom - im ganzen Innervationsbereich betroffen ist, 
so daB besonders bei einem Hemiparkinson eher der Eindruck einer peripheren 
Facialislahmung zustande kommt. Die fehlende oder geringe Mitbeteiligung der 
paretischen Halfte an den mimischen Ausdrucksbewegungen verstarkt noch diese 
Almlichkeit. Zum Unterschied von einer peripheren Lasion tritt aber schlieB­
Hch die paretische Seite verspatet doch in Aktion und bekommt durch die 
tonische Nachdauer des mimischen Ausdrucks ihr eigenartiges Geprage. 

Aligemein gesprochen findet WILSON, daB die Schwache der wiIlkiirlichen 
Innervation hauptsachlich an den kleineren, zarteren Muskeln gut aufzeigbar 
ist, bei den Bewegungen grBBerer Gliedabschnitte ist eine Schwache viel weniger 
bemerkbar. Er formuliert den Tatbestand darin, daB bei der P. a. die Muskeln 
mit kleinerer Masse eine Schwii.che der "wiIlkiirlichen" Kontraktion aufweisen, 
und daB, den Korper als Ganzes betrachtet, diese Schwache im umgekehrten 
Verhaltnis zu der Masse der jeweils in Betracht kommenden Muskeln bzw. 
Muskelgruppen steht. In den kleinen Muskeln ist aber so Mufig ein Mangel 
an BewegungsausmaB,.Anpassungsfahigkeit und Geschwindigkeit der Kontrak­
tion, eine solche Ermiidbarkeit und geringe Ausdauer bei Aufrechterhaltung 
der Kontraktion festzustellen, daB WILSON den Ausdruck "Parese" berechtigt 
findet. 

Eine sehr aufdringliche Erscheinung ist die Langsamkeit der Bewegungen 
des P. a.-Kranken. Neuere Messungen der Reaktionszeiten auf eine,n optischen 
Reiz ergaben bei normalen Individuen 0,24 Sek. bei P. a.-Kranken 0,36 Sek. 
Es geniigen aber schon einfachere Methoden, ja meist schon die gewohn­
liche klinische Beobachtung, um festzustellen, daB eine verIangte Bewegung 
verspatet in Gang kommt und langsamer ablauft als bei Normalen. 1st der 
Kranke anfanglich noch imstande, eine Bewegung mit ungefahr normaler Ge­
schwindigkeit durchzufiihren, so tritt bei weiterer Wiederholung der Bewegung 
eine zunehmende VerIangsamung der Bewegung bis zum volligen Erloschen ein. 
In allen Verrichtungen des Tageslebens, beim Ankleiden, Essen usw. macht 
sich diese Verzogerung geltend und oft genug kommt im VerIauf einer Bewegungs­
folge die Willkiiraktion wenigstens voriibergehend zum Stillstand. Hand in Hand 
mit dieser VerIangsamung des Bewegungsbeginnes und -verlaufes geht eine Ein­
engung des BewegungsausmaBes. 

Bei der Deutung der geschilderten "paretischen" Erscheinungen liegt es nahe, die 
Ursache der Erschwerung der WiIlkiirbewegungen in dem Widerstand zu suchen, den die 
gespannten Antagonisten der jeweils intendierten Bewegung entgegensetzen. Zwar behiilt, 
wie WILSON darlegt das Antagonistengesetz bei Parkinsonzustii.nden seine Geltung: bei 
graphischer Aufzeichnung des Kontraktionsablaufes lii.Bt sich keine merkliche Storung 
der antagonistischen Hemmung erkennen, Kontraktion der Agonisten und Dekontraktion 
der Antagonisten zeigen das gleiche Wechselspiel wie beim Normalen. Es ist aber zu 
bedenken, daB sich Agonist und Antagonist von vorneherein in einem Zustand erhOhter 
Ruhespallllung befinden. Wii.hrend sich nun im Agonisten die WiIlkiirinnervation zu der 
bereits bestehenden Kontraktion addiert, kommt der Antagonist, der sich entspannen solI, 
infolge seiner gegeniiber der Norm erhOhten Spannung ins Hintertreffen; es ist mehr De­
kontraktion notwendig als in der Norm, bevor sich der Antagonist verlii.ngern kann und 
dadurch kommt eine Verzogerung und Verlangsamung in den Ablauf der intendierten 
Bewegung. 

Das rein mechanische Hindernis der erhOhten Antagonistenspannung geniigt jedoch 
nach FOERSTER fiir sich aHein nicht, um die Erschwerung der WiIlkiirbewegungen zu 
erklii.ren. Er macht darauf aufmerksam, daB es den Kranken gelingt, eine Stellung, die 
willkiirlich nur mit Miihe oder iiberhaupt nicht herbeizufiihren vermogen, mit guter Kraft 
festzuhalten, wenn die SteHung passiv, unter 'Oberwindung des Antagonistenwiderstandes 
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herbeigefiihrt wird. .Anders ausgedriickt, ein Agonist, der nicht oder nicht geniigend inner­
viert werden kann, um eine bestimmte Bewegung, z. B. eine Kniebeugung durchzufiihren, 
wird nach passiver "Oberwindung des Streckerwiderstandes und passiv hergestellter Beugung 
mit voller Kraft innerviert. FOERSTER zieht aus diesem Verhalten die Folgerung, daB die 
bestehende Kontraktion des .Antagonisten reflektorisch die willkiirIiche Innervation des 
Agonisten hemmt und die willkiirIiche Innervation erst moglich wird, sobald durch passive 
"Oberwindung der .Antagonistenspannung die reflektorische Hemmung beseitigt wird. 

Diese Deutung FOERSTERS wird unseres Erachtens der Tatsache nicht gerecht, daB 
eine Beseitigung der .Antagonistenkontraktur gar· nicht notwendig ist, um eine kraftvolle 
statische Innervation zu ermogIichen; man kann in irgendeiner gerade gegebenen Stellung 
eine ausgezeichnete Kraftleistung gegen Widerstand feststellen, also zeigen, daB eine beIiebige 
Muskelgruppe auf Haltung beansprucht werden kann, wahrend sie bei kinetischen Leistungen 
versagt. 

Dieser Unterschied zwischen verringerter dynamischer Kraftleistung und Erhalten­
bleiben der statischen LeistungsMhe wurde seinerzeit schon von TROUSSEAU hervorgehoben 
und zuletzt wieder von DYLEFF als Merkmal der Parkinsonzustande unterstrichen. Es ist 
nun schwer einzusehen, warum eine bestehende .Antagonistenspannung im einen FaIle 
(kinetische Leistung) die willkiirIiche Innervation reflektorisch hemmen soIl, im FaIle 
statischer Beanspruchung dagegen nicht. Man mochte daher das unterschiedliche Verhalten 
eher anders erkliiren. Eine MogIichkeit dazu bietet die Annahme FOERSTERS, daB sich die 
Willkiirimpulse "schwer und langsam zum Muskel durchringen". Das gleiche meint wohl 
auch WILSON, wenn er sagt, daB vermutlich die normale Innervation auf einen Block in den 
distalen motorischen Mechanismen sWBt. Man konnte sich nun vorstellen, daB beim will­
kiirIichen Festhalten einer Stellung gegen Widerstand diese Blockade dadurch durch­
brochen wird, daB die durch den passiven Dehnungsversuch angeregte Dehnungskontraktion 
(stretch reflex), bzw. der ihr zugeordnete innervatorische Erregungsstrom die Bahn fiir die 
Willkiirimpulse offnet, daB also gleichsam die Willkiirimpulse auf der reflektorisch ange­
regten Strecke einlaufen konnen, wahrend ohne derartige periphere Anregung, also bei 
spontanen kinetischen Innervationen, die prompte Bereitschaftsstellung der letzten gemein­
eamen Strecke infolge Zerstorung einer zentralen motorischen Station nicht mehr moglich ist. 

Wie dem auch sein mag, gewiB ist, daB die Verlangsamung und Erschwerung 
der Willkiirbewegungen nicht ausschlieBlich auf die Haltungsspannung bzw. den 
Widerstand der jeweiligen Antagonisten zuriickzufiihren ist. Diese Erkenntnis 
ergibt sich schon aus jenen Fallen, in denen keineswegs eine wesentliche Haltungs­
spannung vorliegt und trotzdem Bewegungsbeginn und -ablauf beeintrachtigt 
sind. Und in jenen Fallen, in denen eine mehr oder weniger hochgradige Spannung 
besteht, geniigt, wie FOERSTER selbst hervorhebt, die Beseitigung der Antago­
nistenspannung durch Tenotomie nicht, urn die normale Promptheit und Aus­
gie bigkeit der Antagonistenleistungen her beizufiihren. 

Weiterhin ist zu beachten, daB eine Bewegung, die man ofters hintereinander 
ausfiihren laBt, zunehmend kleiner wird und erstickt, urn nach kurzer Pause 
wieder besser abzulaufen, daB also eine ausgesprochene Ermiidbarkeit vorliegt 
und schlieBlich kann man bei vorgeschritteneren Fallen feststellen, daB auch 
bei statischen Leistungen die Muskelkraft nur allmahlich ihre volle Hohe er­
reicht oder erheblich gegeniiber der Norm zuriickbleibt. 

Aile die angefiihrten Umstande notigen zur Annahme, daB bei der Beein­
trachtigung der Willkiirbewegungen eine direkte Abschwachung der motori­
schen Innervation mitbeteiligt ist, daB ein eigentlich paretisches Moment vorliegt. 

Was die Verteilung der Paresen anlangt, so bezeichnet es FOERSTER alB 
eine charakteristische Tatsache, daB alle Muskeln eines Gliedes gleichmaBig von 
ihr betroffen sind. Einen Pradilektionstypus, wie er dem Pyramidenbahnsyndrom 
eigen ist, gibt es hier nicht. Wo eine "Pallidurnparese" vorliegt, werden will­
kiirliche Bewegungen, soweit sie iiberhaupt ausgefiihrt werden, ohne Auswahl 
gleichgut oder gleichschlecht ausgefiihrt: die Supination der Hand, die Streckung 
der Finger usw. haben keinen Vorzug vor der Pronation, vor der Finger­
beugung usw. Die Beeintrachtigung der Willkiirbewegung erstreckt sich nach 
FOERSTER grundsatzlich auf die gesamten, der Willkiirinnervation zuganglichen 
MuskeIn des Rurnpfes, der Extremitaten wie des Kopfbereiches. 
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Wn.SON will allerdings die Feststellung FOERSTERS nicht gelten lassen. Wie 
schon fruher erwahnt, findet er, daB eine spezielle Klasse von Bewegungen, jene 
die von den kleineren Muskelgruppen durchgefiihrt werden, besonders leicht 
leiden. Nach PARKINSON sind diese zarteren Muskeln fiir feinere Bewegungs­
formen bestimmt und arbeiten mit besonderer Exaktheit. Wahrend die Rigi­
ditat eine generelle Sttirung darstellt, zeigt nach Wn.SON die "Schwache" einen 
speziellen Verteilungstypus, der nicht aus anatomischen Verhaltnissen begreif­
lich zu machen ist, sondern sich aus der physiologischen Dignitat der Bewe­
gungen erklart, die am friihesten und starksten betroffen sind. 

Der Gegensatz zwischen WILSON und FOERSTER ist sichtlich dadurch bedingt, daB 
beide Autoren unter "Prii.dilektionstyp" nicht das gleiche meinen. Halt man sich an die 
naheren Ausfiihrungen, bzw. an die Tatsachen., die als Belege auf der einen und der anderen 
Seite angefiihrt werden, so haben beide Forscher recht. Der P. a. kommt sicher der pyra­
midale Verteilungstyp nicht zu, andererseits sind die von WILSON herausgehobenen Ab­
stufungen nicht zu bezweifeln. 

Zu den bereits erwahnten Beeintrachtigungen der Willkiirbewegungen 
kommt nun noch ein weiterer sttirender Faktor hinzu, der sich dem AbschluB der 
Bewegungen anfugt: das Glied verharrt ohne weiteres Zutun in der Stellung, 
in die es durch die Willkiirbewegungen gebracht wurde - "tonische Nachdauer 
der Innervation des Agonisten" (FOERSTER). Diese Tendenz zu tonischer Nach­
dauer ist allerdings nicht spezifisch fiir die Beendigung einer Willkiirinnervation 
sie begegnet uns, wie schon friiher angefuhrt wurde, auch bei der elektrischen 
Reizung eines Muskels, in der Nachdauer mimischer Ausdrucksbewegungen, als 
Fixation passiv herbeigefiihrter Stellungen und ist im Einzelfalle von verschieden 
starker Auspragung. 

Begreiflicherweise greift dieser elementare Vorgang, der auf die Fixierung 
jeder neuen Stellung hinarbeitet, sehr sttirend in den Ablauf der Willkiirbewe­
gungen ein. Dies zeigt sich sofort, wenn man von den Kranken Bewegungsfolgen 
verlangt. 

SolI ein P. a.-Kranker rasche antagonistische Bewegungen leisten, etwa rasch 
alternierende Pro- und Supination der Hand, Beugen und Strecken der Finger, 
so zeigt sich, daB derartige Wechselbewegungen nur langsam erfolgen, daB das 
BewegungsausmaB bald abnimmt und schlieBlich die Bewegung erlischt. 1st 
schon die Einzelbewegung durch die Antagonistenspannung und erschwerte Will­
kiirinnervation behindert, so wird (lin rascher Wechsel der Bewegungsrichtung 
eben erst recht schwierig, da die der jeweils erreichten Endstellung prompt sich 
anpassende Haltungsspannung der Bewegungsumkehr entgegenwirkt und die 
Ermudbarke~t der Willkiirinnervationen ehebalds in Erscheinung treten laBt. 

Das Versagen der Parkinsonkranken bei antagonistischen Bewegungsfolgen als Adia­
dochokinese zu bezeichnen scheint nicht zweckmaBig, da dieser Ausdruck bereits in zu fester 
Bindung mit der ganz anders strukturierten Storung cerebellarer Herkunft steht; die Be­
zeichnung Pseudoadiadochokinese hebt zwar diesen Unterschied heraus, ist aber an sich 
eine nichtssagende Wortzusammensetzung. Es ist woW uberhaupt uberfiussig, der SWrung 
einen eigenen Namen zu geben, da sie ja nicht irgendein selbstandiges Phiinomen darstellt, 
sondem nur e~ Beispiel ffir die Erschwerung willkfirlicher Bewegungsfolgen darstellt, wie 
sie bei der P. a. auch bei anderen Bewegungskombinationen zutage tritt. 

Je komplizierter eine Bewegungsfolge ist, die zur Durchfuhrung einer Hand­
lung notwendig ware, je mehr Teilakte erforderlich sind, je mehr Gliedabschnitte 
zur Bewaltigung der Aufgabe herangezogen werden mussen, desto aufdring­
licher machen sich die Schwierigkeiten bemerkbar, desto langsamer, unvoll­
kommener, stockender wird die Leistung. 

Die gelaufigsten Verrichtungen, die beim Gesunden fast automatisch ablaufen 
wie das An- und Auskleiden, die Fiihrung von Loffel, Gabel und Messer und 
anderes werden fiir den P. a.-Kranken zu schwierigen umstandlichen Lei­
stungen. Der. flieBende, glatte "Obergang einer Bewegung in die andere geht 
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verloren, nach jedem Teilakt stockt die Handlung, die Glieder und Gliedteile 
bleiben in der jeweils gerade erreichten Stellung stecken, bis sich der Impuls 
zur Einleitung der nachsten Bewegungsphase durchsetzt. 

Man trifft den Kranken am Bettrand sitzend, den Strumpf in den Handen 
haltend, ohne weiter zu kommen, sie brauchen die langste Zeit, um in die Hose 
zu schliipfen, die Knopfe zu schlieBen. Das Waschen erfolgt in miihsam zahen, 
stockenden Bewegungsfolgen. Die Kranken fiihren den Loffel in die Suppe und 
erstarren dann eine Weile, bis sie die Bewegung gegen den Mund hin folgen 
lassen. 

Auch so relativ einfache Bewegungsleistungen wie die Lokomotionsbewegungen 
erfahren infolge der Behinderung der Einzelbewegung und der Storung in der 
Bewegungsfolge ihre charakteristische Umwandlung. Die Schrittweite verringert 
sich, das Stiitzbein wird im Kniegelenk mangelhaft durchgestreckt, der Schwer­
punkt wandert ungeniigend nach vorne, so daB die bekannte "marche en petit 
pas", die Brachybasie, zustande kommt. 

Besonders anschaulich werden die Storungen des Bewegungsablaufs in Ver­
anderungen der Schrift bemerkbar. In Anfangsstadien kann die Schrift, wenig­
stens bei fliichtiger Betrachtung, normal erscheinen. Nimmt man aber die 
Lupe zu Hille, so konnen die Schriftziige bereits die Merkmale der Zittrigkeit 
aufweisen, bevor der Tremor deutlich entwickelt ist. Beim Fortschreiten der 
Erkrankung gehen Fliissigkeit und Schwung der Schrift verloren, die Strich­
fiihrung wird unregelma.Big, ausgesprochen zittrig, die Schriftzeichen sind von 
ungleicher GroBe. LAMY gibt an, daB die Buchstaben der ersten Zeile eines 
Schriftstiickes von normalem Aussehen sein konnen, dann werden die Schrift­
zeichen immer kleiner und kleiner, drangen sich aneinander, bis sie schlieBlich 
unlesbar werden und in eine feingezahnelte, gerade verlaufende Linie iibergehen: 
Mikrographie. - WILSON unterscheidet zwei Typen mikrographischer Schreib­
weise, je nachdem, ob vom Anfang bis zum Ende der Schriftprobe eine gleich­
maBige Kleinheit der Buchstaben vorliegt oder erst im Laufe der Schreibbewegung 
die Schriftziige immer kleiner und gedrangter werden. Der gleiche Autor macht 
iiberdies aufmerksam, daB die Mikrographie durchaus nicht der Schwere des 
Gesatntbildes parallel zu gehen braucht; er sah schwere FaHe ohne und leichte 
AnfangsfaHe mit ausgesprochener Mikrographie. 

Neben den geschilderten Storungen im Ablauf willkiirlicher bzw. spontaner 
Bewegungsfolgen macht sich bei den Kranken schon recht friihzeitig die Ten­
denz zur Einsparung von Spontanleistungen im Gesamtgebahren bemerkbar. 

Die Kranken heben bei Begegnungen den Hut nicht mehr vom Kopfe, reichen 
die Hand nicht mehr zum GruBe, schauen sich nicht nach Eintretenden um, 
wischen sich den Mund nicht ab, schlieBen die Kleider mangelhaft und ahnliches 
mehr. Dabei empfinden sie diese Ausfalle selbst als peinlich und unangenehm, 
sie mochten sich benehmen wie friiher, aber diese Einstellung kommt nicht oder 
erst bei intensivem Wollen verspatet zur Wirksamkeit. 

Mit fortschreitendem Leiden engt sich der Kranke bei der Durchfiihrung 
seiner Willkiirbewegungen immer mehr und mehr auf das Minimum ein, das 
gerade noch ausreicht, um eine Handlung ungefahr, beilaufig, gerade daB das 
Ziel noch erreicht wird, fertigzubringen. SchlieBlich versagt er vollig und ist 
auf die Hille der Umgebung angewiesen. 

Es hieBe aber das Storungsbild unvollkommen erfassen, woHte man in der 
Erschwerung der willkiirlichen Einzelbewegungen den aHein maBgebenden Fak­
tor fiir die Mangel im Ablauf kompliziertel' Leistungen sehen. Es ist ja eine durch­
aus kiinstliche Isolierung, wenn wir aus den Bewegungsvorgangen die willkiir­
liche Einzelbewegung herauslosen. In Wirklichkeit ist ja jede sog. Willkiir­
bewegung der Ausdruck eines ungemein verwickelten integrativen Vorganges 
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in der zentralen motorischen Apparatur: jede Willkiirbewegung spielt sich auf 
einem statischen Untergrund ab, der sich elastisch dem Fortgang der Bewegung 
anpaBt und in jede intendierte Aktion treten Bewegungsbestandteile ein, die 
entweder grundsatzlich unbewuBt als Mitbewegungen die Hauptbewegung unter­
stiitzen und sichern oder infolge thmng unbewullt, automatisch ablaufen. Wie 
W ACHHOLDER darlegt, ist der unter bewuBter Kontrolle ausgefiihrte Teil einer 
Bewegung urn so kleiner, je haufiger die Bewegung wiederholt wird, bis bei gut 
eingeiibten Bewegungen der EinfluB des Willensaktes sich auf den ersten AnstoB 
zu beschranken scheint. "Das wesentliche Kennzeichen der willkiirlichen Be­
wegung ist nicht, daB sie bewuBt absichtsmallig ausgefiihrt wird, sondern das 
wesentliche Kennzeichen ist, daB sie bewullt oder unbewuBt absichtsgemaB 
ausgefiihrt wird." - "Jede willkiirliche Bewegung, ob sie bewullt oder unbe­
wuBt ausgefiihrt wird, wird als ein durch die jeweilige Bewegungsabsicht be­
stimmtes einheitliches Ganzes begonnen und durchgefiihrt." Dies wird, wie 
WILSON dartut, dadurch gewahrleistet, daB aIle Teilakte, selbst die am meisten 
automatischen, wie z. B. die Sehnenreflexe oder so rein passive Faktoren, wie 
die Elastizitatsverhaltnisse der Muskeln den Zwecken der Bewegungsabsicht 
entsprechend mitverandert werden. 

Die harmonische, integrative Mitwirkung der "Teilakte" kommt nun bei 
der P. a. mehr oder weniger in Wegfall. 

Der Einbulle an "Reaktionsbewegungen"; die normalerweise Haltung und 
Einstellung des Korpers den stets wechselnden Umweltsgestaltungen anpassen 
und damit die jeweils giinstigste Position fiir die Entwicklung von absichts­
gemaBen Handlungen schaffen, wurde bereits gedacht. Dieser Ausfall bedeutet 
an sich schon eine indirekte Erschwerung der willkiirlichen Bewegungen. 

Wenn man aber davon absieht und nur die Willkiirleistungen bei den P. a.­
Kranken an sich betrachtet, so ist ihre Erschwerung, Vergroberung, Verschlechte­
rung keineswegs durch die oben erorterten Storungen der Innervation der je­
weiligen Agonisten allein bedingt. Es zeigt sich vielmehr als weiteres charak­
teristisches Merkmal eine Beeintrachtigung iener zweclcmii,fJigen Innervationszu­
gaben, die normaliter die intendierte Hauptbewegung unterstutzen, kriiftigen und 
sichern. 

Wohl sind in der Mehrzahl der FaIle die sog. normalen Bewegungssynergien 
erhalten. So betont vor allem WILSON, der in systematischer Weise Einzel­
bewegungen, kombinierte Bewegungen und Bewegungsfolgen untersuchte und 
zum Teil in Kurven registrierte, daB die gepriiften Bewegungen bei den P. a.­
Kranken den normalen physiologischen Aufbau zeigen, d. h. das gleiche Zu­
sammenspiel zwischen Protagonisten, Synergisten und Antagonisten, wie es 
unter normalen "Verhaltnissen gegeben ist. Auch FOERSTER gibt zu, daB die 
physiologisch vorgebildeten Leistungseinheiten zurneist vorhanden sind. Sie sind 
aber doch oft recht abgeschwacht. Nach den Beobachtungen FOERSTERB kann 
die Handstreckung beirn FaustschluB und ebenso die Abduktion des Oberarms 
bei Annaherung der Hand an den Mund gelegentlich sogar fehlen. Besonders 
aufgefallen ist ihm die mangelhafte Mitverstarkung der Synergisten, wenn die 
Protagonisten gegen einen Widerstand zu arbeiten haben. So bleibt die Ver­
starkung der Handgelenksstreckung, wie sie beirn Normalen einsetzt, wenn der 
FaustschluB einen Widerstand zu iiberwinden hat, bei den Kranken aus, die 
Aufwartsbewegung der Bulbi bei LidschluB gegen Widerstand ist mangelhaft 
oder tritt iiberhaupt nicht ein. Die Streckbewegung des Kopfes, die beirn Nor­
malen in Erscheinung tritt, wenn er den Kiefer gegen Widerstand offnen solI, 
kann bei P. a.-Kranken manchmal ganz ausbleiben. Blickbewegungen nach der 
Seite verkniipfen sich normalerweise mit einer gleichsinnigen Bewegung des 
Kopfes. Bei Parkinsonkranken ist diese Kopfbewegung verzogert und fehlt 



Storungen der willkiirlichen Einzelbewegungen und zusammengesetzter Bewegungsakte. 787 

gelegentlich ganz. Es kann aber auch vorkommen, daB die Seitenbewegung aus­
schlieBlich mit dem Kopfe erfolgt, wahrend die Seitenwendung der Augen aus­
bleibt. Beim Blick nach oben legt der Norma Ie den Kopf zuriick, zieht die Brauen 
hoch und runzelt die Stirne, beirn P. a.-Kranken kann die eine oder andere 
Komponente fehlen, sei es, daB Kopf und Stirne in Ruhe bleiben oder die Augen­
bewegung mangelhaft ist. 

Die fUr die Schadigung der Pyramidenbahn charakteristischen, besonders von 
FOERSTER studierten pathologischen Bewegungssynergien fehlen b~i den P. a.­
Kranken vollstandig. Es ergibt sich hier zwischen den beiden Storungstypen 
ein markanter Gegensatz. Wahrend Kranke mit Pyramidenbahnlasionen isolierte 
Bewegungen einzelner Extremitatenabschnitte meist iiberhaupt nicht durchfiihren 
konnen, vielmehr bei Bewegungsintentionen, die auf Einzelbewegungen abzielen, 
die bekannten festgefiigten Bewegungskombinationen auftreten, bleibt der P. a.­
Kranke von einer derartigen Behinderung durch pathologische Synergien frei 
und ist selbst dann, wenn eine Parese vorliegt, imstande, willkiirlich isolierte 
Gliedbewegungen durchzufiihren. Die einzelnen Finger behaIten ihre isolierte, 
wenn auch paretische und durch die Antagonisten behinderte Bewegungsfahig­
keit, ja selbst isolierte Zehenbewegungen konnen nach FOERSTER auffallend 
lange erhalten bleiben. 

Eine recht charakteristische, allgemein bekannte Erscheinung ist das Fehlen 
der Pendelbewegung der Arme beirn Gange. WILSON macht aufmerksam, daB 
inteIligente Kranke sich dieses Ausfalles oft schon in einem relativ recht friihen 
Stadium bewu~t werden. Fordert man die Kranken auf, darauf zu achten, 
daB die Arme beim Gehen mitpendeln, so kommen ganz eigenartige Resultate 
zustande. Manche Kranke bewegen dann die Arme zwar in richtiger AIternanz, 
doch haben die Bewegungen etwas Unnatfu:liches und Gezwungenes an sich. 
Andere Kranke fiihren die Arme in komisch anmutender Art nach vorne und 
hinten und ein Kranker WILSONS mit einem linksseitigen Hemiparkinson er­
kIarte: "Wenn ich versuche, mit meinem linken Arme zu schwingen, so stellt 
der rechte Arm das Schwingen ein." Und ein anderer Kranker mit Hemi­
parkinson bemerkte, daB er den Arm der kranken Seite verschieden empfinde: 
beirn Gehen sei es, als ob der kranke Arm kein Gewicht hatte, als ob er an 
einem Draht hinge. 

Beachtenswert ist die Feststellung WILSONS, daB bei Hemiparkinson ge­
legentlich Mitbewegungen von der kranken zur gesunden Seite vorkommen. Will­
kiirliche Bewegungen an dem kranken Arme, der Hand, den Fingern konnen von 
identischen, spiegelbildlichen Bewegungen auf der gesunden Seite. begleitet sein, 
die zwar etwas weniger ausgiebig sind, in der Regel aber ebenso langsam ablaufen, 
wie die fiihrende Bewegung auf der kranken Seite und gelegentlich die letztere 
etwas iiberdauern. So kann eine Abduktion des kIeinen Fingers, eine Hand­
gelenk~streckung auf der affizierten Seite von der gleichen Bewegung auf der 
gesunden Seite begleitet sein. Bei den gewohnliche,n bilateralen Erkrankungs­
fallen fehlen diese Phanomene sehr haufig; ist aber eine Seite mehr betroffen 
als die andere, so konnen diese Mitbewegungen, immer von der mehr betroffenen 
zu der weniger betroffenen Seite hin, nachweisbar sein. 

WILSON hat noch eine andere Art von Mitbewegung der P. a. wiederholt 
angetroffen. Verlangt man vom Kranken eine Reihe alternierender Blickbewe­
gungen nach rechts und links bei ruhig gehaltenem Kopf, so tritt beirn ttber­
gang von einer Seitenstellung zur anderen haufig ein Blinzeln ein, das manchmal 
rasch, in anderen Fallen langsam-zogernd ablauft. Normalerweise ist dieses 
Phanomen nach WILSON nur seIten anzutreffen und wenn es bei Gesunden 
einmal auf tritt, so doch nicht in der ausgesprochenen Art wie bei P. a.-Kranken. 

50* 
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Als "movements of cooperation" bezeichnet WILSON Bewegungen, die andere 
Bewegungen erleichternd einleiten oder begleiten. Eine solche Bewegung ist 
z. B. das Zuriickziehen der Beine, das dem Aufstehen von einem Sessel voran­
geht, das leichte V orstrecken der Beine nach dem Niedersitzen. Wenn sich 
der Normale im Sitzen ausgiebiger nach der Seite drehen will, so erfolgt zunachst 
eine Abduktion des in der Bewegungsrichtung liegenden Arms, hierauf wird 
der Kopf und Rumpf gedreht und zum SchluB wird der andere Arm abduziert. 
Nach WILSON bleiben derartige Bewegungen bei der P. a. im allgemeinen er­
halten, es ist aber fraglos, daB ihre Promptheit und Ausgiebigkeit leidet, ja daB 
sie in schweren Fallen gar nicht in Erscheinung treten. 

Zu dem Ausfall der sog. Mitbewegungen kommt als weitere Erschwerung 
und Beeintrachtigung der Willkiirhandlungen das Versagen jener Bewegungs­
formen, die GERSTMANN und SCHILDER als "sekundiire automatische Bewegungen" 
bezeichnen. Es sind jene Bewegungen gemeint, die wohl auch willkiirlich aus­
gefiihrt werden konnen, fiir gewohnlich aber unbewuBt und automatenhaft ab­
laufen, nachdem ein Willensimpuls den Ablauf der Bewegung gleichsam angeregt 
hat. Wie BOSTROEM hervorhebt, ist der Ausfall dieser automatenhaften Be­
wegungen kein absoluter; sie bleiben nur aus, wo sie sich automatisch einstellen 
sollten, konnen aber bei hingelenkter Aufmerksamkeit von dem Kranken aus­
gefiihrt werden. 

Derselbe Autor hat in zwei sehr anschaulichen Beispielen, am Hantieren 
mit dem Hammer und am V organg des Kehrens aufgezeigt, wie sich die ver­
schiedenartigen Storungen und Mangel in der Ausfiihrung von Willkiirbewegungen 
geltend machen und ineinandergreifen. Die Kranken vermogen wohl dank der 
erhaltenen Fahigkeit zu isolierten Willkiirinnervationen einfache Bewegungen 
auszufiihren. Es fehlt ihnen aber die Moglichkeit zur Dosierung der Innervation, 
zum prompten Wechselspiel der Agonisten und Antagonisten, wie es zur An­
passung des Innervationsgrades und Tempos an jeweils gegebene Augenblicks­
verhaltnisse, Z. B. beim Ausniitzen des Schwunges eines Hammers unter sicherer 
Beibehaltung der Richtung erforderlich ware. Infolge des Versagens der durch 
fibung gewonnenen, wie reflektorisch erfolgenden, spielenden Hilfsbewegungen 
werden die Bewegungen unprazis, unelegant, entsprechen nur grob, beilaufig 
der verfolgten Absicht. Die Kranken sind dadurch gezwungen, die ausbleiben­
den Hilfsbewegungen zu einer Hauptbewegung zu machen. Begreiflicherweise 
wird es dadurch den Kranken ganz unmoglich, zwei oder mehrere verschiedene 
Teilakte, mogen sie noch so eng miteinander verkniipft sein, auf die Weise zu 
einem Bewegungsganzen zu vereinigen, daB eine oder mehrere nebensachliche 
Bewegungen automatisiert werden, Z. B. Kehren unter gleichzeitigem V orwarts­
schreiten (vgl. dazu auch die Ausfiihrungen von HOMBURGER und HAUPTMANN). 

Die Kranken erfahren nach BOSTROEM durch diese tiefgreifende Behinde­
rung der Motorik eine eigenartige psychische Umstellung, deren Grundprinzip 
der Ersatz unwillkiirlich sich abspielender Bewegungen durch willkiirliche ist. 
Wahrend beim Normalen die kompliziertesten Bewegungsfolgen sich auf eine 
bestimmte Zielvorstellung hin unter einer bestimmten Einstellung fast auto­
matisch entwickeln konnen und die Wahrung der Statik vollig unbewuBt erfolgt, 
ist der P. a.-Kranke mit fortschreitendem Leiden immer mehr gezwungen, die 
Bewegungsreihen in Teilglieder zu zerlegen und jeden Teilakt bewuBt zur Durch­
fiihrung zu bringen. Die Teilakte werden dabei zunehmend kleiner, eingeengter 
und gleichzeitig plumper und langsamer, bis schlieBlich die einfachste Leistung, 
die Losung eines Gliedes aus der allgemeinen Starre, nur unter intensivem Wollen, 
unter Konzentration der gesamten Aufmerksamkeit in die verlangte Richtung 
moglich ist. 
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Mit zunehmender Erschwerung der Willkiirleistungen steigt die Ermiidbar­
keit und Ermiidung, die Kranken erlahmen und schranken sich immer mehr 
und mehr auf die notwendigsten Bewegungsleistungen ein. Das Ergebnis dieser 
aus der Behinderung der motorischen Fliissigkeit erwachsenden psychischen 
Umstellung ist die "motorisch eingeengte Personlichkeit" im Sinne BOSTROEMS. 
Die motorische Einengung hat aber ihrerseits wieder weitere Riickwirkungen 
auf das gesamte psychische Leben. Die starke Beanspruchung der Aufmerk­
samkeit durch die Motorik laBt die von auBen kommenden Anregungen nur im 
beschrankten Umfange zur Auswirkung kommen und dadurch leidet wiederum 
der Kontakt mit der AuBenwelt, der ohnehin durch die spontanen Beschran­
kungen, die der Kranke zur Vermeidung miihsamer motorischer Leistungen 
selbst vornimmt, eingeengt ist. 

Von der Schilderung der Einzelstorung zum zufassenden Uberblick schreitend 
gelangt man zur Feststellung, daB die P. a. zu einer Storung im gesamten moto­
rischen Betriebe fiihrt: die wunderbar fein abgestufte Innervationsapparatur, 
die es dem Gesunden ermoglicht, den reichgegliederten Korper iiber einer schmalen 
Unterstiitzungsflache elastisch schmiegsam auszubalancieren und auf dem Unter­
grund dieser weich-nachgiebigen und doch sicheren Statik das wechselvolle 
Bewegungsspiel feinstdifferenzierter Handlungsfolgen zu entwickeln, erfahrt eine 
eigenartige Verschiebung. Der statische Funktionsanteil strebt einem Maximum 
zu, der kinetische Anteil sinkt auf ein Minimum von Dispositionsfreiheit in 
Form miihsamer, isolierter Gliedbewegungen an einem sonst starren System herab. 

Das Ergebnis dieser Verschiebung ist eine mehr oder weniger weitgehende 
Akinese (Hypokinese). Dieser Begriff solI zunachst nicht mehr besagen, als daB 
eine die Gesamtmotorik betreffende Verarmung an kinetischen Leistungen vor­
liegt, die sowohl reflektorische Vorgange (fehlende Irradation von Reflexbewe­
gungen), die Reaktiv- und Ausdrucksbewegungen wie die eigentliche Willkiir­
motorik betrifft (Verlangsamung des Bewegungsbeginnes, des Verlaufes und 
Abklingens, geringe Exkursion, Ersterben begonnener Bewegungen, Ausfall der 
Mitbewegungen und automatisierte Hilfsbewegungen, Storungen der Bewegungs­
sukzession, Unfahigkeit zu simultanen Handlungskombinationen). 

Damit ist aber nur eine klinisch phanomenologische Umschreibung gegeben, 
hingegen nichts iiber die pathophysiologische Genese der Akinese gesagt. Bei 
den hieriiber angestellten Erwagungen sind sich heute wohl die meisten Autoren 
einig, daB es keineswegs angeht, die Erhohung der Ruhespannung als wesent­
liche Ursache der Bewegungsstorung anzusehen. Nachdem schon KLEIST, 

ZINGERLE, FOERSTER, F. H. LEWY u. a. (vgl. dariiber bei LOTMAR) die Unab­
hangigkeit von Rigor und Hypokinese hervorgehoben haben, betont neuer­
dings BOSTROEM, daB die "Starre" im engeren Sinne (besser, weil weniger miB­
verstandlich, ist der Ausdruck "Gebundenheit") yom Rigor zu unterscheiden 
und fUr das Bewegungsbild der P. a. von grundlegenderer Bedeutung ist als der 
Rigor. 1m gleichen Sinne stellt WILSON fest, daB keine konstante Beziehung 
zwischen der peripheren Rigiditat und der Abnahme der spontanen Bewegungs­
leistungen besteht und er spricht sich dahin aus, daB der Zustand des peri­
pheren motorischen Systems nur einer der Griinde und nicht unbedingt der 
wichtigste fUr die Parkinsonakinese ist. 

Es fragt sich nun aber weiter, ob die yom Rigor unabhangige Hypo- bzw. 
Akinese der P. a.-Kranken sich restlos aus der Erschwerung bzw. dem Ausfall 
der verschiedenen oben angefiihrten Komponenten, die in den Aufbau des nor­
malen Bewegungsspiels eingehen, eine geniigende Erklarung findet oder noch 
durch andere Faktoren bedingt ist. Den radikalsten Standpunkt nimmt WILSON 
ein, der bei der P. a. jede selbstandige Beeintrachtigung der normalen Muskel­
energien, der Mit- und Hilfsbewegungen, der Schutz- und Abwehrbewegungen 
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usw. und die Akinese zu einem groBen Teil auf eine bewuBte Abneigung der 
Kranken zuriickfiihrt, jene erhohte Anstrengung zu leisten, die notwendig ware, 
um trotz Parese und Rigor den willkiirlichen Impuls erfolgreich zu gestalten. Er 
beruft sich dabei einerseits auf die .xuBerung der Kranken selbst, die angeben, 
daB ihnen aIle Bewegungen schwerfaIlen, daB jede Bewegung eine besondere 
Anstrengung kostet und behauptet andererseits, daB die Kranken die meisten 
Bewegungen, zu denen sie bei oberflachlicher Priifung unfahig zu sein scheinen, 
durchfUhren konnen, wenn sie sich zu einer entsprechend starken Anstrengung 
entschlieBen. 

Man wird dem Autor gewiB zugeben, daB man bei starker Stimulation aus 
den P. a.-Kranken Bewegungen herausholen kann, die sie fUr gewohnlich nicht 
voIlziehen. Dabei bleibt aber doch der charakteristische Hintergrund der moto­
rischen Gesamthaltung des P. a.-Kranken unverandert, das harmonische Zu­
sammenspiel der Gesamtmotorik bleibt aus, ein Tatbestand, der anzeigt, daB 
es eben nicht allein der Ausfall an Willkiirimpulsen ist, der die Akinese ver­
schuldet. Es scheint viel ungezwungener, unseren Kenntnissen iiber den phylo­
und ontogenetischen Bewegungsaufbau entsprechender, die Beeintrachtigung der 
striopallidaren Motorik in den V ordergrund zu stellen und die Storung der 
corticalen Motorik als indirekte Betriebsstorung davon abzuleiten. Wenn man 
sich dariiber klar ist, daB in aIle Willkiirmotorik striopallidare Komponenten 
eingebaut sind, so kann ein ungestorter Ablauf der cortical dirigierten motori­
schen Leistungen von vorneherein nicht erwartet werden. Dberdies erfahren 
aber infolge der verlangsamten und mangelhaften Entwicklung der Bewegungs­
folgen die aus dem Bewegungsablauf selbst erflieBenden zentripetalen Anregungen 
eine Verminderung und Verzogerung, so daB also geradezu ein Circulus vitiosus 
entsteht. 

DaB die Dinge aber noch verwickelter liegen, lehren uns jene eindrucksvollen 
Vorkommnisse, die unter der Bezeichnung "Kinesia paradoxa" zusammengefaBt 
werden. F. R. TILNEY hatte bereits im Jahre 1911 auf die eigentiimliche Er­
scheinung aufmerksam gemacht, daB Kranke, die kaum mehr imstande sind, 
sich muhevoll und langsam weiter zu schleppen, gelegentlich fUr Momente rasch 
und gewandt laufen konnten. Solche unerwartete Leistungen bei sonst fast 
unbeweglichen Kranken, konnen sich auch in anderen Bewegungsformen zeigen 
(BING, HAUPTMANN, BOSTROEM, SOUQUES, WILSON u. a.). - MaBgebend fUr 
das Zustandekommen solcher paradoxer Durchbriiche scheinen, wie besonders 
die Beobachtungen an Kranken mit postencephalitischem Parkinson lehrten, 
affektive Momente, emotive Spannungen zu sein. Schon das Gehen mit einem 
Gesunden bringt durch die Rhythmik dem Kranken eine gewisse Erleichterung, 
noch mehr der Rhythmus einer Marschmusik. Peinlich empfundene Spannungen, 
Arger, Zorn konnen ahnliche Wirkungen haben. Hierher gehOrt offenbar auch 
die als Akathisie (HASKOVEC, BING) beschriebene Erscheinung, daB die Kranken 
bisweilen angeben, daB sie nicht langer still sitzenbleiben konnen. Nach einer 
kiirzeren oder langeren Weile mussen sie aufstehen und herumgehen, weil ihnen 
das unbewegliche Sitzen unertraglich wird. Nach WILSON ist diese Akathisie 
nur eine Steigerung dessen, was auch der Normale an sich erlebt, eine psychisch 
bedingte, durch die beim langeren Sitzen auftretenden unangenehmen Sen­
sationen ausgeloste Erscheinung. 

Diese paradoxen Unterbrechungen der Akinese sprechen unseres Erachtens 
sehr fUr die von LOTMAR entwickelte und begrundete Annahme, daB fur die in­
stinktiven Bewegungsantriebe ein eigenes Zentrum vorgesehen ist, das er irgend­
wo im Hohlengrau des riickwartigen Thalamusabschnittes, des Hypothalamus 
und Aquaduktes vermutet. 
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Eine ;Beeintrachtigung dieses Zentrums konnte nach den Ausfiihrungen 
LOTMARS die corticale Motorik in zweifacher Art in Mitleidenschaft ziehen: 
direkt durch den Ausfall von Bewegungsantrieben, die von der vermuteten 
Zentralstelle aus unmittelbar in den corticalen Bewegungsantrieb eingehen und 
indirekt durch die Einengung der Anregungen fUr das Striopallidum, woraus 
sich wiederum eine ungiinstige Riickwirkung auf die Rindenmotorik ergibt. 

Wie LOTMAR vermerkt, mull jeden£alls auch bei der Deutung der Hypo­
bzw. Akinese der P. a. mit der Moglichkeit gerechnet werden, dall sie nicht allein 
durch die Ausfalle der striopallidaren Aufbaukomponente der Motorik bedingt 
ist, sondern zum Teil oder bei gewissen Fallen Ausdruck einer zentralen Antriebs­
storung ist. 

v. Stijrnngen der Sensibilitat. 
So vordringlich und quaIend Millempfindungen und Schmerzen im Prodro­

malstadium der P. a. seinkonnen, ebenso unangenehm konnen sie sich im spateren 
Verlauf der Erkrankung bemerkbar machen. Bei starker Starre klagen die 
Kranken iiber ein lastiges Krampfen und Spannen. Andere Kranke sind mehr 
durch akut einsetzende, durch Stunden bis Wochen anhaltende Schmerzphano­
mene beeintrachtigt. Die Schmerzen werden oft als bohrende geschildert, "als 
ob man die Knochen herausnehme, die Haut angreife, die Sehnen zerre, die 
Knochen driicke" (KLIPPEL-LHERMITTE); haufig finden die Kranken nicht die 
Worte, urn den eigenartigen Schmerz zu charakterisieren, der zumeist nicht 
scharf lokalisiert ist, sondern in verwaschener Ausdehnung umfanglichere Korper­
partien einnimmt. Unter 12 Kranken fanden LHERMITTE und CORNIL 8, die iiber 
Schmerzen im Nacken, im Riicken, Schulterblatt oder den Gliedmallen klagten. 
Bisweilen werden die Schmerzen in den Schadel oder die Eingeweide verlegt. 

Sehr anschauliche Beispiele iiber Vorkommen, Art und Sitz der Schmerzen 
bei der P. a. bringt SOUQUES. 

Sehr haufig melden die Kranken Parasthesien von seiten der Haut in Form 
von Ameisenlaufen, Jucken, als ob Wiirmer unter der Haut krochen und ahn­
liches. Besonders belastigt werden die Kranken durch das Gefiihl der Hitze, 
das sie jeden warmen Ort, jede warme Bedeckung meiden lallt; seltener leiden 
die Kranken unter Kaltegefiihlen. K. MENDEL erwahnt "inneres Brennen" und 
mit EULENBERG berichten andere Autoren iiber eine "qualvolle Unruhe", die 
den Kranken haufig ihren Zustand besonders unertraglich macht. 

Sucht man nun aber nach objektiven Sensibilitatsstorungen, so vermag 
man keine erheblichen Anfalle zu entdecken. Wohl kommt nach F. H. LEWY 
gelegentlich eine leichte Herabsetzung fiir aIle Qualitaten vor und vereinzelt 
mag einmal eine umschriebene Hyperasthesie und Hyperalgesie auffindbar sein. 

ZWEIG fand bei zwei Kranken einseitige Hypalgesie und eine wenig aus­
gesprochene Thermhypasthesie. Die SensibilitatsstOrung nahm peripherwarts 
zu und saIl auf der Seite mit dem starkeren Rigor und Tremor. Beriihrungs­
und Drucksinn waren nicht beeintrachtigt. K. MENDEL gibt an, dall sich fast 
ausnahmslos eine charakteristische Herabsetzung des Hautgefiihls fiir den elek­
trischen Strom mit gleichzeitiger Vermehrung des Hautwiderstandes nachweisen 
lasse. 

Auf jeden Fall geniigen die gewohnlichen klinischen Untersuchungsmethoden 
nicht, urn sensible Storungen als regelmaI3igen Bestand der P. a. objektiv auf­
zuzeigen. Vielleicht geben aber verfeinerte Methoden, Schwellenbe&timmungen 
unter Beriicksichtigung der Chronaxie, objektiv brauchbare Daten. 

Mlle. BARRE und REYS wollen die Schmerzen bei der P. a. als Ausdruck von Wurzel­
schadigungen im Gefolge chronisch-arthritischer Veranderungen an der Wirbelsii.ule deuten. 
Mit Recht lehnt SOUQUES diese Erkliirung ala ungeniigend ab, da sie weder der hiLufigen 



792 E. GAMPER: Paralysis agitans. 

Einseitigkeit der Schmerzen noch der Tatsache gerecht wird, daB die Schmerzen so regel­
maBig den motorischen Storungen vorausgehen. SOUQUES meint, daB die haufige Ursache 
wohl in einer Ansammlung von Stoffwechselabfiillen in Muskeln und in Kohlehydratmangel 
zu suchen sei. Man kann aber auch dieser Deutung nicht zustimmen, wenn man neben den 
Schmerzen die verschiedenen iibrigen MiBempfindungen in Betracht zieht, die das dys­
asthetische Vorstadium bilden und sich mehr oder weniger lange und in verschiedener Aus­
pragung in die Hauptphase des Leidens hineinerstrecken. SOUQUES erwagt selbst die 
Moglichkeit einer zentralen Verursachung der Schmerzen und MiBempfindungen und trifft 
damit die Annahme, die auch nach der Anschauung anderer Autoren (F. H. LEWY, KEHRER) 
die groBte Wahrscheinlichkeit fiir sich hat. Dabei ist in erster Linie an anatomische Veran­
derungen in den thalamischen Verbindungen bzw. im vegetativen Hypothalamus zu denken. 

VI. Storungen von seiten des vegetativen N ervensystems. 
PARKINSON machte bereits auf das Symptom des Speichelflusses aufmerk­

sam und spatere Beschreiber haben diese Erscheinung immer wieder bestatigt. 
Nur die Deutung ging anfanglich irre, insofern das OberflieBen des Speichels 
rein mechanisch durch den mangelhaften LippenschluB und die Behinderung 
der den Mundinhalt gegen den Schlund fiihrenden Bewegungen erklart wurde. 
Heute ist die zuerst von F. H. LEWY vertretene Annahme, daB der Speichel­
fluB Ausdruck einer pathologischen Hypersekretion ist, allgemein iibernommen. 
Die vermehrte Sekretion beschrankt sich aber nicht auf die Speicheldriisen, 
man kann ebenso eine erhohte Tatigkeit der Tranendriisen, vermehrte Aus­
sonderung aus der Nase und Vermehrung der Talgproduktion (Salbengesicht) 
beobachten. Besonders unangenehm empfinden die Kranken die mit Hitze­
wallungen einhergehenden profusen SchweiBausbriiche. 

Als vasomotorische Storungen fiihrt F. H. LEWY in Obereinstimmung mit 
K. MENDEL erhohten Blutdruck ohne nachweisbare Arteriosklerose und Tachy­
kardie, verbunden mit Blutandrang gegen den Kopf und Schwindel an. Hin­
gegen stellen SICARD und GUILLAIN arteriellen Unterdruck fest. Sehr auffallend 
ist bei manchen Kranken das intensive Kolorit des meist schweiBbedeckten Ge­
sichtes; Aufregungen, Gehleistungen und Hitze verstarken diese Erscheinung. 
Andere Male scheint das Venensystem iiberdehnt und bedingt eine blaurote 
Verfarbung der Hande und abhangiger Korperteile (KLIENEBERGER, SCHWARZ). 

(Jdeme werden, vornehmlich im Stadium der weitgehenden Immobilisierung 
des Kranken haufig angetroffen; F. H. LEWY fand sie in 25% seiner FaIle. 

Eine Reihe von Autoren (FRENKEL, NAUMANN, DREULING u. a.) haben im 
Detail eine subcutane Infiltration beschrieben, die bis zu elephantiastischer 
Verdickung und hypertrophischer Sklerose fiihren kann. Die Haut ist dabei 
trocken, ihre Talgdriisen vergroBert. Eine pathognomische Bedeutung, wie sie 
einzelne Beschreiber fiir diese Hautveranderung geltend machten, stellen FOER­
STER, MENDEL, KARPLUS und F. H. LEWY in Abrede. 

Die Wiirmeregulation ist sicher haufig gestort. Abgesehen von den subjek­
tiven Hitze- und Kalteempfindungen, der bei manchen Kranken sehr ausge­
sprochenen Thermophobie (einer meiner Kranken hatte dauernd einen Venti­
lator neben dem Bett) findet man leichte ErhOhungen der Hauttemperatur 
(STRUEMPELL), eine gewisse Labilitat der Korpertemperatur verbunden mit einer 
erheblichen Storung der Adaption an die wechselnde AuBentemperatur. 

Ober Polyurie, die schon OPPENHEIM, KELZ, GAUTIDER erwahnten, berichten 
neuerdings PFEIFER und SCHOLZ. 

F. H. LEWY beobachtete selbst zweimal Diabetes insipidus. - Was den 
Zuckerstottwechsel betrifft, so gibt F. H. LEWY an, daB man sehr haufig einen 
erhohten BIutzuckerspiegel bei P. a.-Kranken antreffen konne und fast regel­
maBig finde sich eine alimentare Hyperglykamie, gelegentlich auch Glykosurie. 
Besonders charakteristisch erscheint dem Autor der langsame Abfall der Blut­
zuckerku):,ve als AusdJ:'Uck einer Storung der zentralen Regulation. 
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Nachuntersuchungen von TKATSCHEW und AXENOW an sechs P. a.-Kranken 
bestatigen diese (bis zu 5 Stunden gegenuber den normalen 2 Stunden) ver­
spatete Ruckkehr der Blutzuckerkurve zur Norm. HURST und WESTON sahen 
in 18 Fallen nur einmal abnormen Anstieg der Kurve; F. H. LEWY findet aber 
in den von den Autoren mitgeteilten Werten vielfach einen verlangsamten Ab­
fall des Blutzuckers, also eine relative alimentare Glykosurie mit mangelnder 
Assimilation. 

-aber den Mineralstoffwechsel liegen altere Angaben von GAUTHIER vor, 
wonach der Ca-Stoffwechsel erhoht und die Phosphorausscheidung vermehrt ist. 

Zur strittigen Frage uber das Verhalten des Kreatinstoffwechsels brachten 
WALTER und GENZEL neuere Untersuchungen, in welchen sie bei hypertonischen 
Zustanden, insbesondere bei der P. a. keine Neigung zu erhohter Kreatinaus­
scheidung feststellen konnten. Zum gleichen Ergebnis kam PAKOZDY, der bei 
sechs P. a.-Kranken im allgemeinen keine abnormen Kreatininwerte im Harn 
fand; nur vorubergehend kam es zu einer -aberschreitung der normalen Werte. 
Zwischen der Auspragung des Rigors und der GroBe der Kreatininausscheidung 
laBt sich kein unmittelbarer Zusammenhang nachweisen. Bei einem Kranken 
stiegen die Kreatininwerte im Verlauf der Erkrankung stark an, doch offenbar 
unabhangig vom Rigorzustand. UREcHIA-GRozA-MISaIR folgerten hingegen aus 
der Tatsache, daB der Milchsauregehalt des Blutes, nuchtern bestimmt, sich im 
Bereich der Norm halt, daB die Tonusstorungen doch mit Veranderungen des 
Kreatin- und Kreatininstoffwechsels verbunden sein mussen. 

Hinweise auf Leberschiidigungen fand F. H. LEWY zweimal in Form eines 
Ikterus. In der WIDALschen hamoklastischen Krise (Leukocytensturz nach 
Einnahme von 200 ccm Milch nuchtern), die F. H. LEWY in gemeinsamen 
Untersuchungen mit DRESSEL haufig positiv fand, sieht F. H. LEWY heute mit 
Rucksicht auf die umfangreichen Schadigungen des vegetativen Systems bei 
der P. a. keinen genugenden Beweis fill eine Lebererkankung mehr. MATZDORF­
WAGNER-STRAHLHAUSEN fanden unter 7 Fallen von Stammganglienerkran­
kungen nur zweimal den hamoklastischen Sturz der Leuko- und Lymphocyten 
und erachten die differentialdiagnostische Bedeutung fur gering. 

STAHL, der in 11 Fallen von P. a. Leberpunktionsprufungen anstellte, und 
zwar nach WIDAL, STRAND (alimentare Lavulosurie) und FALTA (Urobilinurie 
nach Verabfolgung von Rindergalle), fand nur in 2 Fallen die zweite und dritte 
Probe positiv. 

Ober Magen-DarmstOrungen klagen P. a.-Kranke haufig. F. H. LEWY fand 
auch bei relativ jugendlichen Patienten etwa in 20% jahrelange Darmtragheit, 
die gelegentlich von Diarrhoen durchbrochen wurde. 5% der Kranken geben 
ihm primare Diarrhoen an. -aber Hypersekretion im Magen-Darmkanal berichtet 
GRAMEGNA. 

Relativ haufig, in 16% seiner FaIle, beobachtet F. H. LEWY Inkontinenz, 
und zwar in 2/3 fill Stuhl und Urin, in 1/3 nur fUr Urin. Gelegentlich bestehen 
hartnackige Spasmen. 

1m Gesamthaushalt macht sich kein erhohter Calorienbedarf bemerkbar, es 
tritt keine wesentliche Steigerung der Umsatze und Oxydationen ein, Hyper­
pnoe und subjektive Ermudungserscheinungen fehlen (PFEIFER und SCHOLZ). 

VII. Psychisches Verhalten. 
-aber die psychischen Veranderungen bei der P. a. liegen eine Reihe von 

Angaben vor, doch fehlt seit den Untersuchungen KOENIGS (1913) eine syste­
matische Bearbeitung der Frage nach modernen psychiatrischen Gesichts­
punkten. 
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Daran ist wohl kein Zweifel, daB eine Reihe von P. a.-Kranken durch Jahre 
hindurch keine groberen psychischen Storungen aufweist. Man merkt hochstens 
eine gewisse Verlangsamung des gedanklichen Ausdrucks, eine EinbuBe an 
geistiger Elastizitat, eine gewisse umstandliche Bedenklichkeit und zaudernde 
EntschluBunfahigkeit. 

Mit Fortschreiten der Erkrankung werden dann allerdings psychische Sto­
rungen vordringlicher. Vbereinstimmend wird von allen Autoren die Haufig­
keit affektiver Anomalien, besonders von dysphorischen Affektlagen und Stim­
mungszustanden, hervorgehoben (K. MENDEL, FORSTER, BERLINER, KLIpPEL­
LHERMITTE, RUNGE u. a.). Die Kranken werden verdrossen, iibellaunig, zag­
haft weinerlich, unfreundlich-miirrisch, vielfach unzufrieden-norgelnd. Wahren 
sie Freunden gegeniiber noch einigermaBen die HaItung, so bekommen doch 
die AngehOrigen die Veranderung der PersonIichkeit zu spiiren. Die schlechte 
Laune, Reizbarkeit, Empfindlichkeit der Kranken, Klagen iiber mangeInde 
Riicksichtn3ihme, Eigensinn, kIeinIiches QuangeIn, oft ausgesprochenes MiB­
trauen und wahnhafte Auffassungen machen der Familie die Pflege sauer. Bei 
anderen Kranken (F. H. LEWY schii.tzt diese Gruppe auf 45%) macht sich eine 
eigentiimliche Euphorie bemerkbar, die schon alteren Beschreibern (v. GORSKI, 
OPPENHEIM, WOLLENBERG, K. MENDEL) aufgefallen ist. F. H. LEWY bemerkt 
hierzu, daB diese Euphorie haufig in einem krassen Gegensatz zum korperlichen 
Zustand des Kranken stehe. MEND:EL kennzeichnet die Stimmungslage als eine 
Art triiben Galgenhumors. 

Einige Autoren, wie K. MENDEL, RUNGE, FORSTER deuteten die affektiven 
Veranderungen der P. a.-Kranken als verstandliche Reaktion auf das schwere 
Grundleiden. Diese Auffassung ist, wie auch F. H. LEWY hervorhebt, sicher 
unzureichend. GewiB liegen im korperlichen Zustand, in der zunehmenden Ein­
engung der Bewegungsfreiheit und der dadurch bedingten Hilflosigkeit und Aus­
schaltung aus dem Arbeitsfeld und gewohnten Lebenskreis genug Anlasse zu 
triibseliger Verstimmung und die Erkenntnis dieser Lebensentwertung kann be­
stimmend werden fiir kiihl iiberlegten undo zielsicher angefiihrten Selbstmord. 
Die Beobachtungen der Kranken und Aussprache mit ihnen belehren aber 
doch, daB ihre Verstimmungszustande im allgemeinen nicht aus der gedank­
lichen Erfassung und Verarbeitung ihres Leidens hervorgehen, sondern primar 
und unberechenbar auftauchen. Diese primare Bedingtheit affektiver Storungen 
wird um so eindringlicher, je mehr sich andere elementar psychotische Erschei­
nungen, wahnhafte Gedankengange paranoider Art, hypochondrische Ideen, 
delirante Zustande hinzugesellen. Ob Halluzinationen wirkIich so hii.ufig sind, 
wie altere Literaturangaben glauben lassen konnten ("Paranoia hallucinatoria", 
"Delirium hallucinatorium" usw.), ist wohl recht fraglich. Sicher kommen aber 
haptische Halluzinationen bzw. Illusionen zur Beobachtung. Nach anderweitigen 
personlichen Erfahrungen bei Erkrankungen im Zwischenmittelhirnbereich 
scheinen mir besonders Angaben der Kranken, sie hatten Insekten, Ameisen, 
Wiirmer unter der Haut, wegen ihres lokalisatorischen Hinweises bemerkenswert. 
Nicht weniger interessant sind Berichte iiber halluzinatorische Tauschungen 
im Bereich des Korperschemas, so wenn eine Kranke DURANTS behauptet, sie 
habe mehr als zwei Beine, oder eine Kranke BIANCONIS, eine ,Frau liege bei ihr 
im Bett, deren FiiBe sie spiire, und dabei auf die eigenen Beine zeigt. Die Ana­
logie derartiger Tauschungen mit Beobachtungen, wie sie POETZL bei thalamo­
parietalen Herden beschrieb, liegt auf der Hand. 

Neben den erwahnten psychischen Anomalien treten bei der P. a. Verande­
rungen im psychischen GesamtverhaIten zutage, wie sie, allerdings in viel star­
kerer Auspragung, bei den postencephalitischen Parkinsonzustanden beobachtet 
werden. 
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Eine glatte 'Obertragung auf die P. a. ist nicht statthaft, da die beiden Er­
krankungen sowohl klinisch wie hirnlokalisatorisch zu groBe Verschiedenheiten 
aufweisen, aIs daB man im psychischen Geschehen iibereinstimmendeAus­
wirkungen erwarten diirfte. Bestimmte Gleichartigkeiten sind aber doch da wie 
dort erkennbar. So tritt bei der P. a. ganz deutlich jene Veranderung ein, die 
BOSTROEM als "psychomotorische Einengung der Personlichkeit" gekennzeichnet 
hat. Trotz vorhandenem Interesse und guter Aufmerksamkeit auf die Vorgange 
und trotz Antriebes zu aktiver Entfaltung kommen die Kranken infolge der 
Erschwerung der Bewegungsleistung, die fiir jeden Teilakt eine besondere Im­
pulsgebung verlangt, nicht zur Gestaltung ihres motorischen .Vorhabens, die 
Anstrengung ermiidet sie und schlieBlich verzichten sie auf die Versuche, die 
doch nur zu mangelhaften Resultaten fiihren. Es kann dadurch nach auBen 
hin das Bild scheinbarer Gleichgiiltigkeit und dumpfer Initiativelosigkeit ent­
stehen, wahrend der Kranke innerlich an einem Geschehnis recht lebhaft be­
teiligt ist und sein motorisches Versagen peinlich empfindet. DaB sich in der 
weiteren Folge der Konnex mit der Umwelt lockert, verschiedene Interessen­
gebiete ausfallen und eine Einengung der Denkinhalte folgen kann, ist wohl 
verstandlich. 

Neben dieser durch das Versagen des Exekutivapparates - man mochte 
sagen erzwungenen Isolierung derPersonlichkeit - und der ~ich daraus er­
gebenden sekundaren Riickwirkungen auf die Psyche treten selbstandige· Aus­
falle in der affektiven Regsamkeit, wie jene Denk- und Willensstorungen, wie 
sie als "Bradyphrenie", "Bradypsychie", "psychische Viscositat", Mangel an 
Initiative usw. bei postencephalitischen Zustandsbildern beschrieben und ana­
lysiert wurden (Literatur bei LOTMAR), bei der P. a. an Haufigkeit und Aus­
pragung in den Hintergrund~ CHRISTIANSEN hebt das Fehlen einer "psychischen 
Akinese" bei der P. a. mit Nachdruck hervor. 

Die Bedeutung, die dieser Tatsache bei der Erorterung der Zusammenhange 
zwischen Hirnstamm und psychischem Geschehen zukommt, hat LOTMAR ein­
gehend dargelegt. Er lehnt den Versuch einer weitgehenden Parallelisierung 
der "psychischen und motorischen Aktivitat" im Sinne von STERTZ ab und 
teilt den Standpunkt FORSTERS und WILSONS, daB das psychische Geschehen 
vom Funktionszustand des Striatums und Pallidums unabhangig ist. 

Nun solI nicht in Abrede gestellt werden, daB auch bei der echten P.a. 
psychische Storungen in der Richtung der Bradyphrenie zur Beobachtung kommen 
konnen, wenn sie auch nie den Grad erreichen wie beim postencephalitischen 
Parkinson. In solchen Fallen bietet die Hypothese LOTMARs, die er untet dem 
Kennwort "Hohlengraubradyphrenie" zusammenfaBt, vorerst die befriedigendste 
Erklarung. 

In manchen Fallen entwickeln sich die psychischen Storungen eindeutig in 
die Richtung der senilen Demenz mit all den Merkmalen und Syndromgestal­
tungen, die dem senilen VerblOdungsprozeB eigen ist. Derartige Vorkommnisse 
stehen aber, wie KONIG bereits hervorhob, in keinem inneren Zusammenhang 
mit dem der P. a. zugrunde liegenden KrankheitsprozeB, sondern sind als ge­
legentliche 'Oberlagerungen zu werten. Nur eine Frage sei fiir weitere Beob~ 
achtungen und Untersuchungen aufgeworfen: sie betrifft jene Faile, in welchen 
ein amnestisches Syndrom vorliegt. Seit GAMPER auf Grund seiner anatomi­
schen Untersuchungen beim alkoholischen Korsakow die Annahme geauBert 
hat, daB das amnestische Syndrom in Abhangigkeit von den im Hirnstamme 
(mesodiencephales 'Obergangsgebiet, Corpus mammillare) konstant nachweis­
baren Veranderungen steht, wurde dieser Zusammenhang auch durch Beob­
achtungen bei Tumoren im Zwischenhirnbereich (FOERSTER), bei pernizioser 
Anamie (KOERNYEY), bei Kommotionspsychosen (KRAL-KLEIN) mehr als 
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wahrscheinlich gemacht. Mit Riicksicht auf die vornehmlich im Hirnstamm 
lokalisierten Veranderungen der P. a. muB daher mit der Mtiglichkeit gerechnet 
werden, daB ausgesprochene amnestische Sttirungstypen im Rahmen der P. a. 
im Sinne der oben erwahnten Beziehungen zu deuten sind. 

tiber die zivilrechtliche Begutachtung von P. a.-Kranken spricht sich LEPP­
MANN aus. Er weist darauf hin, daB im allgemeinen ein verhaltnismaBig guter 
geistiger Besitzstand erhalten ist und erkennt den Kranken die Testierfahigkeit 
zu, solange nicht Wahnideen oder Verbltidungserscheinungen vorliegen. 

VIII. Klinische Unterformen. VerIanf nnd Prognose. 
Die Unterscheidung verschiedener Unterformen der P. a. je nach den ver­

schiedenen Symptomen hat nur relativen Wert, da bei ein und demselben Kranken 
die Ausgestaltung des Krankheitsbildes im Verlaufe der Entwicklung des Leidens 
wechseln kann. CHARCOT grenzte bereits die Paralysis agitans sine agitatione 
als besonderen Typ ab und auch F. H. LEWY ist geneigt, diese Sonderform gelten 
zu lassen, da es Falle gibt, bei denen der Tremor tatsachlich wahrend des ganzen 
Verlaufes nicht wesentlich hervortritt. Ebenso sieht HUNT in dem Vorhanden­
sein oder Fehlen des Tremors ein wesentliches, differenzierendes Merkmal. 

Anders LHERMITTE und KLIPPEL, die zwar zugeben, daB das Zittern in manchen 
Fallen erst spat auf tritt, das Hauptgewicht aber auf die Feststellung legen, 
daB der Tremor schlieBlich doch in jedem FaIle zum Vorschein kommt: die 
tremorfreie Form der P. a. ist nach ihrer Auffassung nur eine Krankheitsetappe. 

Wichtig ist es zu wissen, daB recht haufig, besonders im Anfangsstadium, 
die Sttirungen sich auf eine Extremitat oder eine Ktirperhalfte beschranken 
konnen. KLIpPEL und LHERMITTE werfen sogar die Frage auf, ob im Beginn 
nicht immer die eine Seite starker betroffen ist als die andere. Jedenfalls sind 
die Falle mit ungleich schwerer Schadigung der beiden Ktirperhalften oft genug 
anzutreffen. 

Seltener sind die zuerst von BECHET beschriebenen Formen von P. a. cru­
ciata, bei welchen die eine obere und die gekreuzte untere Extremitat betroffen 
erscheinen. 

Als "typisch kontrakturierende Form" grenzt F. H. LEWY jene FaIle ab, die 
an Tremor, zunehmender Haufigkeit und vegetativen Storungen in wechseln­
der Kombination leiden und allmahlich einer zunehmenden Kontrakturierung 
verfallen. 

Weiters hebt F. H. LEWY u. a. jene Formen heraus, bei denen die Schmerzen 
im V ordergrund des Leidens stehen, wahrend die motorischen Sttirungen weniger 
vordringlich sind. Und endlich macht derselbe Autor mit Recht noch auf die 
formes frustes aufmerksam, die iiberleiten zum physiologischen Senium. Es 
kann vorkommen, daB ein oder das andere Symptom in recht deutlicher Aus­
pragung durch Jahre besteht, ohne daB sich weitere Sttirungen dazu geseIlen; 
so ein mehr oder weniger isolierter Tremor, eine gewisse Rigiditat, ein Mangel 
an Ausdrucksbewegungen, eine Beugehaltung des Ktirpers oder bradykinetische 
Gangart. 

1m groBen "Oberblick gesehen stellt aber die P. a. ein einheitliches Krank­
heitsbild dar, dessen Geschlossenheit durch die Varianten im Beginn der Er­
krankung und die Abstufung und Kombination der Einzelsymptome wahrend 
des Krankheitsverlaufes nicht beeintrachtigt wird. 

Die P. a. ist eine chronisch progressive Erkrankung, die sich durch Jahre und 
Jahrzehnte hinziehen kann. Der Verlauf ist aber keineswegs gleichm:l1Big fort­
schreitend, es kommen kiirzer oder langer dauernde Stillstande vor, wahrend 
welcher das Krankheitsbild unverandert bleibt oder sich sogar etwas bessert. 
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Dann kommen wieder Perioden von Verschlimmerungen, ohne daB irgendwelche 
bestimmte Momente dafiir verantwortlich gemacht werden konnten. Bei manchen 
Kranken erfolgt die Entwicklung der Krankheitserscheinungen so langsam, daB 
sie durch Jahre hindurch ihre berufliche und gesellschaftliche Stellung behaupten 
konnten, andere wiederum zwingt die Erschwerung der Bewegungsleistung rela­
tiv fruh zur Einschrankung und schlieBlich zur Aufgabe ihrer Betatigung. Den 
Verlauf im Einzelfall vorauszusagen ist nicht moglich. Man kann den Ange­
horigen nur die allgemeine Angabe machen, daB der Krankheitszustand die 
unaufhaltbare Tendenz zur Weiterentwicklung in sich tragt, daB aber das Leben 
nicht unmittelbar bedroht ist, der Kranke vielmehr noch eine lange Reihe von 
Jahren vor sich haben kann. SchlieBlich tritt aber doch eine so schwere Be­
eintrachtigung der Motorik ein, daB die Kranken dauernd auf fremde Hilfe 
angewiesen sind. Hochgradige Versteifung und Kontrakturbildungen, allenfalls 
allgemeine Abmagerung kennzeichnen das Endstadium (Parkinsonkachexie nach 
CHARCOT). Der Tod erfolgt unter dem Zeichen der allgemeinen Erschopfung 
oder an einer interkurrenten Erkrankung. 

IX. Differentialdiagnose. 
Wenn man das Erscheinungsbild des Morbus Parkinson nicht bloB als "Syn­

drom" wertet, sondern in ihm den Ausdruck einer nosologisch selbstandigen Er­
krankung im Sinne der "genuinen Paralysis agitans" sieht, so ergibt sich die Not­
wendigkeit, den echten Morbus Parkinson von allen ubrigen Zustandsbildern 
abzugrenzen, die heute unter dem Begriff des Parkinsonismus oder des aki­
netisch-rigiden Syndroms zusammengefaBt werden. 

In erster Linie handelt es sich dabei urn die Sonderung der P. a. von parkin­
sonartigen Zustanden, wie sie sich im hoheren Alter auf dem Boden von arterio­
sklerotischen GefaBerkranktmgen im Stammganglienbereich entwickeln konnen. 
Hierher gehort das zuerst von O. FOERSTER umrissene Bild der arteriosklero­
tischen Muskelstarre, zu dem LHERMITTE, FREUND-RoTTER und CRITCHLEY 
weitere Beitrage brachten. Die klinischen Unterschiede gegenuber der P. a. 
liegen in dem akuteren Einsetzen, dem raschen Fortschreiten, in dem Fehlen 
des Tremors, in der relativ raschen Entwicklung hochgradiger Starre, in pseudo­
bulbaren Begleitsymptomen, affektiver Inkontinenz, in Symptomen corticaler 
Herkunft und allenfalls dementiellen Erscheinungen. 

Verwandt, aber klinisch doch andersartig, sind die parkinsonahnlichen Syn­
drome auf dem Boden grob vascularer Herdlasionen, wie sie von M. LOEWY, 
LHERMITTE-CORNIL und O. FISCHER beschrieben worden sind. LHERMITTE faBt 
diese Bilder unter dem Begriff des "syndrome strie d'origine lacunaire" zu­
sammen und hebt unter anderem jene Syndromgestaltungen heraus, die bei 
paraplegischer (LEJONNE und LHERMITTE) oder doppelseitiger hemiplegischer 
(PIERRE MARIE-FERRAND) Anordnung der Storungen eine Gesamthaltung und 
eine Miene aufweisen, die ungemein an die Erscheinung der P. a. erinnern 
(H. OPPENHEIM). 

1m Gegensatz zu der P. a. entwickeln sich diese lacunar bedingten Krank­
heitszustande meist unter dem Bild eines oder wiederholter Schlaganfalle, das 
Zittern ist mehr intermittierend, der Rigor maBig und vor allem finden sich 
regelmaBig deutliche Symptome, die auf eine Beteiligung der Pyramidenbahnen 
hinweisen. 

In diesem Zusammenhang ist auch das von SCHWARTZ und GOLDSTEIN um­
rissene Bild der "embolischen Striatumapoplexie" mit seinen hypokinetisch­
hypertonen Symptomen zu erwahnen. 
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Weiterhin istzu beachten, daB ein der echten P. a. sehr ahnliches Syndrom 
auf dem Boden der Lues zustande kommen kann (Literatur bei LOTMAR). Die 
Entwicklung des Krankheitsbildes erfolgt allerdings schneller, die Rigiditat ist 
dabei sehr massiv, das Zittern tritt in den Hintergrund, gelegentlich machen 
sich pseudobulbare und paraparetische Erscheinungen bemerkbar. Entscheidend 
istder Ausfall der Wa.R. im Blut und der Liquorbefund, der neben der posi­
tiven Wa.R. eine leiohte Globulinvermehrung und Lymphocytose aufweist. 

Zu lebhaften Erorterungen hat - fast mochte man sagen merkwiirdiger­
weise- die Frage geflihrt, obsich die P. a. klinisch yom postencephalitischen 
Parkinsonismus unterscheiden laLlt und es hatbekanntlich nicht an Stimmen 
gefehlt, die diese Frage verneinen (vor allem SOUQUES). Nun kann ohne weiteres 
zugegeben werden, daB der eine oder andere Einzelfall von postencephalitischem 
Parkinsonismus einer echten P. a. weitgehend ahnlich sein kann. Demgegeniiber 
kann aber die Tatsache nicht iibersehen werden, daB das klinische Gesamtbild 
beider Erkrankungen symptomatologisch Unterschiede aufweist, die es in den 
meisten Fallen ermoglichen, die Differentialdiagnose mit Sicherheit zu stellen. 
Zunachst einmal ist die Encephalitis epidemica eine Erkrankung des jugend­
lichen und mittleren Alters, die P. a. gehort vorgeriickteren Jahren zu. Weiters 
laBt sich in den meisten, wenn auch nicht in allen Fallen des postencephaliti­
schen Parkinsonismus anamnestisch eine akute Krankheitsperiode mit den be­
kannten Symptomgruppierungen der akuten Encephalitis epidemica feststellen. 
1m klinischen Bilde des voll entwickelten postencephalitischen Parkinsonismus 
treten die akinetischen Erscheinungen, Bewegungsverlangsamung, Ausfall der 
mimischen und reaktiven Bewegungen viel intensiver in Erscheinung als bei 
der P. a., der Tremor fehlt viel haufiger und wo er vorhanden ist, zeigt ernicht 
die RegelmaBigkeit des P. a.-Zitternsj das charakteristische "Pillendrehen", 
"Miinzenzahlen" geht dem postencephalitischen Parkinsonismus ab, hingegen 
sind SpeichelfluB und Salbengesicht haufiger und intensiver. Dazu kommen 
die Schlafstorungen, narkoleptische Zustande vergesellschaftet mit Fettsucht, 
adiposogenitale Dystrophie, Augenmuskellahmung, Schaukrampfe als unter­
scheidende Merkmale. SchlieBlich sind beim postencephalitischen Parkinsonis­
mus die psychischen Veranderungen, die affektiven Abstumpfungen und die 
WillensstorungeJ;l (Mangel an Antrieb, Verlust der Elastizitat, Verlangsamung 
des psychischen Tempos usw.) viel vordringlicher und die daraus sich ergebende 
Umgestaltung der Gesamtpersonlichkeit viel tiefer greifender als bei der P. a. 
(vgl. dazu auch STERN, CHRISTIANSEN VIGGO, L. GALINDER). 

Diese knappen Hinweise mogen geniigen, da das Krankheitsbild der Ence­
phalitis' epidemica an anderer Stelle' des Handbuches seine eigene Darstellung 
findet. 

Differentialdiagnostische Schwierigkeiten konnen bei toxisch verursachten 
Zustanden von Parkllsonismus erwachsen. Das eingehende Studium der Kohlen­
oxyd- bzw. Leuchtgasvergiftungen, deren klinisches Verlaufsbild durch POLISCH 
eine sorgsame Darstellung erfahren hat, erbrachte die Feststellung, daB im Ge­
folge einer solchen Schadigung ein akinetisch-rigides Syndrom ohne Tremor 
auftreten kann. Und STIEFLER beobachtet als Spatfolge einer im Felde erlittenen 
Gasvergiftung einen typischen, mit Tremor einhergehenden Parkinsonzustand. 
Solche toxisch bedingte Syndrome lassen sich durch Erhebung der Anamnese 
meist ohne weiteres klaren. Immerhin konnte die Entscheidung gelegentlich 
einmal groBe Sorgsamkeit erfordern, wenn bei einem alteren Individuum nach 
einer CO-Vergiftung die Frage zu klaren ist, ob es sich um eine echte P. a. oder 
um einen symptomatischen Parkinsonismus handelt. 

Anamnestische Klarung finden auch jene seltenen FaIle von parkinson­
artigen Bildern, die sich auf dem Boden chronischer Manganvergiftung bei 
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Manganarbeitern gelegentlich entwickeln (JAKSCH, EMBDEN, GRUENSTEIN-PO­
POWA, COHEN, GAYE, MOSHENS, FLINTZER). SOURATE gibt an, daB sich dabei 
ein typisches amyostatisches Syndrom rasch entwickelt, die Symptome aber 
riickbildungsfahig sind. Der Verlauf erinnert an den Typ vascularer Lasionen. 
Das Blutbild ist dabei ohne spezifische Veranderungen. 

SchlieBlich ist noch der Tatsache zu gedenken, daB tumorose Prozesse sich 
klinisch in parkinsonartigen Zustanden auBern konnen. Erinnert sei dabei an 
den bekannten Fall CHARCOTS, in dem das Bild einer halbseitigen P. a. durch 
einen Tuberkel in der Nigra der Gegenseite verursacht wurde. DaB Tumoren 
im Bereich der Stammganglien oder indirekt durch Druckwirkungen auf diese 
Gebiete pallidare Symptome hervorrufen konnen, ist durch die Beobaehtung 
von V. D. SCHEER und STUURMANN, SCHWAB erwiesen. 

Aber aueh Stirnhirntumoren konnen gelegentlieh ohne Fernwirkung auf die 
Stammganglien P. a.-ahnliehe Symptome herbeifiihren (BOSTROEM, HOFFMANN­
WOHLWILL, MOERSCH). Wir selbst sahen ein akinetisches Syndrom bei einem 
AbseeB im linken Stirnhirn. - Anamnese und genaue klinisehe Untersuehung, 
Entwieklung des Leidens, Begleitsymptome und Allgemeinerscheinungen werden, 
wenn es sich nieht gerade um so besondere Vorkommnisse wie in der Beob­
achtung von CHARCOT handelt, eine Verweehslung mit der P. a. verhiiten. 

x. Therapie. 
Die Versuche, den der P. a. zugrunde liegenden ProzeB zum Stillstand zu 

bringen oder wenigstens zu verlangsamen, haben vollig fehlgeschlagen. An­
kniipfend an die Hypothese jener Autoren, die in einer Insuffizienz der Schild­
driise und besonders der Nebensehilddriise die primare Ursache der P. a. ver­
muteten (LUNDBORG, BERKELEY, F. H. LEWY, PELNAR, FUCHS, TEIGE) , hoffte 
man, dem Leiden von der kausalen Seite her beikommen zu konnen. Anfangc 
liehe optimistische Berichte iiber Erfolge mit Sehilddriisen- und Nebensehild­
driisenpraparaten, haben der Nachpriifung nieht standgehalten. Aueh die von 
KUEHL empfohlene Transplantation von Epithelkorperchen war ergebnislos. 
Soweit die Kranken nach solchen Eingriffen sich wohler fiihlen, handelt es 
sich, wie JAKOB und MADLENER darlegten, urn bloBe Suggestivwirkungen; in 
einer Reihe von Fallen (BERGMANN, BREITNER) blieben auch diese aus. Inter­
essant ist eine Beobachtung von GUILLAIN und MARQUERY, die bei einem Kranken 
mit Basedow und halbseitigem Parkinsontremor eine Resektion der Schilddriise 
vornehmen lieBen: der Basedow heilte aus, die P. a. nahm ihren Fortgang. -
Selbstverstandlich muBte auch die "Pubertatsdriise" herhalten, deren Afunk­
tion naeh SKALA eines der ersten Krankheitszeiehen sein solI. Also Steinach­
operation und - wie zu erwarten - "weitgehende" Besserung und tiber den 
weiteren Verlauf Schweigen. 

CURSCHMANN und KLIPPEL-LHERMITTE sahen von Organpraparaten keiner­
lei EinfluB. 

Die Erfolge, die von ROSIN und P. COHN dem Striaphorin, einem aus den 
Stammganglien hergestellten Praparat nachgeriihmt wurden - Stillstand und 
sogar Remission des Leidens -, sind wohl auch nur der groBen suggestiven 
BeeinfluBbarkeit der P. a.-Kranken zuzuschreiben. Personlich konnte ich nie~ 
mals eine anhaltende Wirkung feststellen. 

Soweit medikamentos auf das Leiden iiberhaupt EinfluB gewonnen werden 
kann, sichern immer noch die Alkaloide der Solanaceen die besten Erfolge. 
Scopolamin bzw. Hyoscin wurde schon von CHARCOT als tagliches Brot der 
P. a.-Kranken zur Linderung der Steifigkeit und Milderung des Tremors emp­
fohlen und ist es bis heute geblieben. Man verabreicht Seopolamin. hydrobrom. 
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0,25-1 mg dreimal taglich innerlich oder 0,25-0,5 mg zweimal taglich als sub­
cutane Injektion und erreicht damit eine Verminderung des Zitterns und der 
Rigiditat, Nachlassen des Speichelflusses, der SchweiBsekretion und des Hitze­
gefiihls. Nach den Untersuchungen von MARINESCO, SAGER und KREINDLER 
wird die Reaktion des Blutes bei Verabfolgung von 1 mg Hyoscin nach der 
alkalischen Seite verschoben, am meisten nach 2 Stunden, im Mittel urn 0,05 PH' 
Die Rheobase steigt an, die Chronaxie sinkt bis auf die Halfte abo 1m AnschluB 
an die Anschauungen iiber den Ionenantagonismus an der Grenzflache zwischen 
Muskelfibrillen und Sarkoplasma nehmen die Autoren an, daB unter der Ein­
wirkung von Hyoscin K-Ionen aus dem Muskel in das Blut abwandern und 
dadurch die Erregbarkeit des Muskels steigt, wahrend das Blut alkalisch wird. 

FROMENT, DELocE und GUILLARD steIIten fest, daB nach Injektion von 
0,5 mg Hyoscin die Dynamometerleistung der Handmuskeln erheblich zunimmt, 
mehr als bei Injektion von 4 mg Strychnin. Leider wird das Praparat nicht 
von allen Patienten ertragen, es tritt Trockenheit im Halse, Akkommodations­
parese, Schwindelerscheinungen, Appetitlosigkeit und Tachykardie auf, die 
wenigstens voriibergehend zum Aussetzen des Mittels zwingen. 

FIALA zieht das Gonoscopolamin, eine N-Oxydverbindung des Scopolamins, 
dem Scopolamin vor, das bei gleich rascher Wirkung weniger giftig sein soIl und 
keine chronis chen Vergiftungserscheinungen zeige. 

HANSEN, EULENBURG und VERHOOGEN empfahlen seinerzeit das Atropin, 
das aber allein verabreicht den Kranken durch die Nebenerscheinungen (Trocken­
heit, Blendung, Appetitsti:irung) meist bald unangenehm wird. Uber die Leistungs­
fahigkeit des Atropins bei langerer Verabfolgung in hoheren Dosen, wie sie von 
ROEMER in die Behandlung des postencephalitischen Parkinson eingefiihrt wurde, 
liegen bei der P. a. keine groBeren Erfahrungen vor, allzuviel darf man sich 
kaum erwarten. Uns personlich schien manchmal die Kombination von Scopo­
lamin und Atropin giinstiger zu wirken als jedes der Praparate fiir sich allein. 

JUSTER empfahl 1925 die Blatter der Datura Stramonium zur Behandlung 
extrapyramidaler Erkrankungen. Nach seinen, in mehreren Mitteilungen nieder­
gelegten Erfahrungen hat die Droge, die eine Kombination von Hyoscin mit 
Atropin und deren Isomeren enthalt, eine hohere therapeutische Wirksamkeit 
und geringere Giftigkeit als die reinen Alkaloide. Die Angaben JUSTERS wurden 
von einer Reihe franzosischer Autoren nachgepriift und bestatigt (LAIGNEL­
LAVASTINE, RAVINE, FROMENT und HAUTEVILLE). 

In Deutschland stellte STERNBERG ausgedehnte Nachuntersuchungen an, 
darunter auch an 14 Fallen von P. a. Die Ergebnisse waren so gute, daB der 
Autor die Datura Stramonium fiir die derzeit absolut und relativ beste sym­
ptomatische Waffe gegeniiber dem akinetisch-rigiden Syndrom erklart. Die 
optimale Dosierung muB im Einzelfalle ausgesucht werden. Man beginnt mit 
zweimal 0,1 g pro Tag und legt dann aIle paar Tage 0,1 g zu, bis die optimale 
Wirkung erreicht ist. Die dazu erforderliche Menge differiert individuell auBer­
ordentlich, von 0,2-1 g; die mittlere Menge bewegt sich urn 0,6-0,7 g. - Die 
Darreichung erfolgt in Pillen, als Mixtur oder Zapfchen, wobei es aus ungeklarten 
Griinden vorkommen kann, daB eine Darreichungsform versagt, wahrend eine 
andere wirksam ist. Nebenwirkungen, wie Trockenheit im Munde, Akkommo­
dationsstorungen, Photopsien, delirante Bilder, Ubelkeit und Erbrechen kommen 
bei manchen Kranken vor, werden aber, wenn die angegebenen Dosen einge­
halten werden, nicht bedrohlich. 

Die Schwere der Erkrankung scheint mit der therapeutischen Ansprech­
barkeit nicht viel zu tun zu haben. - Bei 14 Fallen von P. a. hatte der Autor 
nur drei Versager. Selbstverstandlich handelt es sich nur urn symptomatische 
Erfolge, die niemals das Niveau normaler Leistungsfahigkeit erreichten. Es 
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bedeutet aber schon einen Gewinn, wenn man den vielfach hilflosen Kranken 
wenigstens voriibergehend eine Erweiterung ihres Bewegungsfeldes und damit 
eine gewisse Selbstandigkeit zuriickgewinnen kann. 

Die Besserungen zeigten sich bei den Kranken STERNBERGS vor allem in 
der willkiirlichen Beweglichkeit, einer Steigerung der Spontaneitat und moto­
rischen Lebhaftigkeit. Sehr gut beeinfluBt wurde der Tremor, wahrend die 
Wirkungen auf den Rigor weniger iiberzeugend waren. 

SHAPIRO sah gleichfalls bei der Verabfolgung von Datura Stramonii in 
7 Fallen von P. a. wesentliche Besserungen, vor allem verlor sich die Steifig­
keit. Es traten aber toxische Erscheinungen (Diarrhoen, Midriasis) auf und der 
Erfolg hielt nur so lange an, als die Droge gegeben wird. Dagegen konnten 
HOEDEMAKER und BURNS, die eine lO%ige Tinctura Stramonii, beginnend mit 
dreimal taglich 1,25 ccm und steigend auf dreimal taglich 4 ccm bei P. a.-Kranken 
keinen erheblichen Erfolg feststellen. 

Das Harmin, das in den therapeutischen Bemiihungen um die Linderung 
der postencephalitischen Zustande vielfach ausgeprobt wurde, ist nach den 
Untersuchungen von GAUSEBECK dem Scopolamin deutlich unterlegen, in Kom­
bination mit Scopolamin leistet es jedoch mehr als reines Scopolamin. Eine 
Mitteilung iiber die Erfolge mit "Jagein" (Banisterin), das identisch ist mit 
dem Harmin, geben DECOURE und BOQUENTIN. P. SCHUSTER bestatigt ihre 
Erfahrungen. HALPERN untersuchte die Harmin- und Scopolaminwirkung an 
den Aktionsstrombildern. 

Beeinflussung des Tremors (und zwar jeglichen Tremors) stellten JONG und 
SCHALTENBRAND bei Anwendung von Bulbocapnin fest (Hochstdosis 0,2 g Bulbo­
capn. hydrochlor.). JONG und HERMANN erzielten bei einer Kombination von 
Bulbocapnin und Scopolamin in 2 Fallen von P. a. eine bemerkenswerte Besse­
rung, wahrend sich zwei weitere Falle vollig refraktar verhielten. 

Von Calcium, das E. LOEW empfahl, sah CURSCHMANN nie einen Erfolg. 
FRANKE verwendet das Calcium in Verbindung mit Luminal, wahrend KUT­
ZINSKI die Kombination von Luminal (0,01-0,02) mit Atropin (1-2 mg) vor­
schlagt, die er 5-6 Tage lang dreimal taglich verabfolgt, mit nachfolgendem 
Intervall von 2-3 Tagen. 

Eine iibersichtliche Zusammenstellung der fiir die Behandlung von Parkin­
sonsyndromen in Betracht kommenden Medikamente findet sich bei ROGER 
(1929). 

In den von BENEDEK und THuRzo gemachten Versuchen durch intralum­
bale Lufteinblasung die Muskelspannung zu beeinflussen, gelang es den Autoren, 
in einem Fall von Parkinsondurch zweiLufteinblasungen die Muskelspannung auf­
zuheben. Beobachtungsdauer 18 Tage (!). Weitere Mitteilungen liegen nicht vor. 

Neben den medikamentOsen Linderungen bringen den Kranken hydrothera­
peutische MaBnahmen eine gewisse Erleichterung. Allgemein wird dabei aber 
betont, daB alle eingreifenderen Prozeduren zu meiden sind. Die besten Wir­
kungen erzielt man mit protrahierten warmen Badern, die die Kranken subjektiv 
als angenehm und beruhigend empfinden. Das Zittern und die Steifigkeit 
der Muskulatur lassen im warmen Wasser fast immer deutlich nach, aller­
dings ist diese Wirkung ohne Nachhalt. Von den elektrischen Behandlungs­
methoden, auf di~ man in friiheren Jahren groBe Hoffnungen setzte, ist kein 
Erfolg zu erwarten. Wenn die Kranken eine milde Galvanisation angenehm 
empfinden und eine Erleichterung melden, handelt es sich dabei um rein sub­
jektive Einfliisse. Auch von der Diathermie des Kopfes, von der beim post­
encephalitis chen Parkinsonismus iiber angeblich gute Erfolge berichtet wurde, 
haben wir personlich nie eine iiberzeugende Wirkung gesehen. Um so mehr 
Gewicht zu legen ist auf die Durchfiihrung von Massage und passiver wie aktiver 
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Bewegungstherapie, wie sie insbesondere in FRIEDLAENDER einen warmen Fiir­
sprecher gefunden hat. Man kann mit der Dbungstherapie, besonders wenn sie 
rechtzeitig begonnen wird, entschieden viel erreichen. Allerdings muB sie, so­
wohl von seiten des Arztes, wie des Kranken mit Geduld und Ausdauer durch­
gefiihrt werden. Dabei ist darauf zu achten, daB die "Obungen zu keiner "Ober­
miidung des Kranken fiihren und sollen daher nie Hinger als 5-10 Minuten 
hintereinander ausgefiihrt werden, konnen dafiir aber mehrmals am Tage wieder­
holt werden. 

Sehr mit Recht weist K. MENDEL darauf hin, daB es bei der Machtlosigkeit 
unserer Therapie Hauptaufgabe des behandelnden Arztes ist, psychisch auf 
den Patienten einzuwirken und ihm immer wieder den Trost und die Zuversicht 
zu bringen, deren der Kranke bedarf, um ein so langwieriges opfervolles Leiden 
zu ertragen. Meist hangen die Kranken mit vertrauensvoller Anhanglichkeit an 
ihren arztlichen Freunden und lassen ihre Hoffnung immer wieder mit einem 
neuen therapeutischen Versuch beleben. 

XI. Pathologische Anatomie. 
Kame der P. a. ein grob faBbarer makroskopischer Hirnbefund zu, so ware 

schon PARKINSON selbst, der ja die Ursache der Erkrankung in zentralen Lasionen 
suchte, darauf gestoBen. lrgendwelche fiir das Leiden kennzeichnende Verande­
rungen sind aber bei der makroskopischen Betrachtung nicht zu finden. Was 
man vorfindet, entspricht dem Bilde einer mehr oder weniger hochgradigen 
Atrophie, die sich in diffuser oder lappenweiser akzentuierter VerschmiUerung 
der Windungen, in einer Erweiterung der Ventrikel und niederem Hirngewicht 
kundgibt. An den freien Oberflachen der Stammganglien konnen sich atrophische 
Einziehungen und kleinste Cysten finden, auf dem Durchschnitt dieser Gebiete 
vermiBt man grobere Veranderungen, gelegentlich erscheint das Putamen ver­
kleinert. An den groBen GefaBen der Hirnbasis sind nicht selten sklerotische 
Herde nachweisbar. 

Es bedurfte erst der Entwicklung einer fiir die histopathologische Erfor­
schung des Zentralnervensystems geeigneten Technik, um zu Befunden zu ge­
langen, die in die Diskussion der pathologisch-anatomischen Grundlagen der 
P. a. einzutreten gestatten. 

Die Erwartung, daB sich bei Anwendung der verfeinerten Methodik mikro­
skopischer Hirnuntersuchung ein durch seine Eigenart oder durch scharfe Lokali­
sation auf bestimmte Formationen beschrankter ProzeB als pathologisch-anato­
mische Grundlage der P. a. werde aufdecken lassen, hat sich aber nicht erfiillt. 
F. H. LEWY, JAKOB, FUENFGELD, FOIX und NrcOLESCO kamen auf Grund ihrer 
das ganze Zentralorgan einbeziehenden Untersuchungen zu dem Ergebnis, daB 
die Lasionen viel ausgedehnter sind, als man urspriinglich annahm und eigent­
lich keinen Abschnitt der Hirnrinde bis zum Riickenmark freilassen und sie 
stimmen auch darin iiberein, daB die Veranderungen ihrer Art nach der senilen 
Desintegration zuzurechnen sind. 1m Vordergrunde steht die hochgradige Ver­
fettung, wahrend das reichlichere Auftreten von senilen Drusen nicht zum histo­
logischen Substrat der P. a. gehOrt. 

Der Unterschied gegeniiber der gewohnlichen Senescenz des Gehirns liegt, 
soweit bisher die Dinge klar sind, im wesentlichen in der lokalen Akzentuierung 
des Gewebsunterganges. 1m Gegensatz zu der vornehmlich corticalen Angriffs­
stelle des gewohnlichen senilen Prozesses erweist sich bei der P. a. vorzugsweise 
der Hirnstamm im weiteren Sinne (Striatum, Pallidum, Zwischen-; Mittelhirn 
Oblongata) mit bestimmter Verteilung der Schadigungen in diesen Gebieten 
betroffen. 
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Kombiniert man die Schilderungen, die die genannten Autoren gegeben 
haben, so ergibt sich zunachst folgendes Vbersichtsbild: 

Markscheidenpraparate aus dem Hirnstamm bringen wenig AufschluB; die Befunde 
wechseln von Fall zu Fall (F. H. LEWY), in manchen Fallen lal3t sich kaum eine Abweichun~ 
von der Norm erkennen, in anderen Fallen wieder liegen zwar Veranderungen vor, denen 
aber in Sitz und Intensitat keine Konstanz zukommt. FOIx und NrcOLEscO schildern als 
leichteste gewebliche Veranderung die "Desintegration paravasculaire": spindelformige 
Auftreibungen im Verlaufe derMarkfasern, Verarmung an Myelin und dadurch bedingte 
Blasse der Fasern. Diese Veranderungen, die sich in der Umgebung der Gefal3e zuerst 
bemerkbar machen, fiihren wahrscheinlich zur Unterbrechung der Fasern. In weiterer 
Entwicklung kommen dann jene Gewebsveranderungen zustande, die dem "Etat precribIe" 
O. VOGTB und den "Etat cribIe" von DURANT-FARDEL entsprechen und ihrerseits wiederum 
die Vorstufe der lacunaren Degeneration bilden. An den bereits makroskopisch durch ein 
blasses, fleckiges, getigertes Aussehen bemerkbaren Stellen finden sich urn die Gefal3e 
unregelmal3ige Erweiterungen, durchzogen von aufgetriebenen Markscheiden. In der 
weiteren Folge bilden sich dann kleine, unregelmal3ige Logen, in denen das Gewebe stark 
rarifiziert ist und das Endbild ist schliel3lich der lacunare Gewebsschwund. 

1m allgemeinen halt sich die geschilderte Rarifikation bei der P. a. in maBigen 
Grenzen und der "etat lacunaire" wird selten erreicht. Am ausgesprochensten 
sind die Befunde am Pallidum, weniger im Striatum, wo das Putamen wieder 
mehr zur Kriblierung neigt; als das Caudatum. 

Was die Markfaserziige anlangt, hat JELGERSMA als erster auf die Faser­
verarmung, die Lichtung und Volumsverminderung der Ansa lenticularis bei 
P. a. aufmerksam gemacht. F. H. LEWY, JAKOB, FOIX und NICoLEsco be­
statigen, daB in einer gewissen Zahl von Fallen eine Reduktion dieses Biindels 
nachweisbar ist. Ebenso kann sich im Fasciculus lenticularis (H 2) eine gewisse 
Einengung bemerkbar machen; die Kapsel des Corpus Luysi, die Zona incerta 
und die Commissura sous-optique kann gelichtet erscheinen. 1m Striatum und 
Pallidum kann sich ein mehr oder weniger betonter unregelmaBiger Ausfall an 
feineren und dickeren Fasern zeigen. tThereinstimmend machen die Autoren 
aber aufmerksam, daB das Markfaserbild in manchen Fallen auffallend wenig 
Ausfalle erkennen laBt, und zwar auch in Fallen, die klinisch ganz schwere 
Erscheinungen boten. - Aus einem negativen Markscheidenbefund diirfen also 
keine Riickschliisse gezogen werden. 

Viel zudringlicher als die Markfaserumwandlungen und -ausfalle sind nach 
Angabe der genannten Autoren die Untergangserscheinungen an den Ganglien­
zellen der verschiedenen grauen Formationen im Hirnstamm. 

In einem nach NISSL ge£arbten Obersichtsbild iiber das Pallidurn erscheint der Gehalt 
an Ganglienzellen vermindert. McALpINE fand bei der Zellzahlung in 8 Fallen LHER­
MITTEB eine Abnahme der Ganglienzellen von iiber 50%. Die erhaltenen Elemente sind 
atrophisch, mit gelbem Pigment iiberladen. Der Zellausfall ist oft inselartig akzentuiert. 
Die einzelne Zelle zeigt die Merkmale atrophischer Reduktion, ist vielfach voll angepfropft 
mit Pigmenthaufen, die Zellfortsatze erscheinen zunachst aufgetrieben, verfallen aber 
schliel3lich der Schrumpfung und Fragmentierung. Die fibrillare Struktur gerat in Un­
ordnung, es kommt zu Verklurnpungen und Bildung unregehnal3iger Haufen. 

An der Glia machen sich progressive und regressive Veranderungen bemerkbar; eine 
Faservermehrung ist erkennbar, doch halt sie s!!lh in bescheidenen Grenzen. - Die Glia 
enthalt lipoide und pigmentierte Abbaustoffe. Uberdies finden sich in der Nachbarschaft 
der veranderten Neurone und langs der alterierten Faserziige basophile, bzw. hamatoxylin­
gierige Korperchen in der Grol3e von Gliakernen, oft verschmolzen zu maulbeerartigen 
Gebilden. Ein Teil dieser Korperchen enthalt Desintegrationseisen. Daneben beteiligen 
sich nach LEWY, LHERMITTE, MCALPINE und KRAUS Albuminoide und Lipoide am Aufbau 
dieser Korperchen. Endlich finden sich Corpora amylacea und metachromatische Abbau­
produkte in verschiedener Gestalt (LHERMITTE und CORNIL). 

Was das Striatum anlangt, so meinen FOIX und NICoLEsco, daB die groBen 
Elemente nicht haufiger und starker betroffen sind als die kleinen; es handle 
sich um Schrumpfungsvorgange unter gleichzeitiger Pigmentanhaufung. 

F. H. LEWY findet, daB die kleinen Zellen des Neostriatums im Vergleich 
zu jugendlichen Gehirnen wohl erheblich an Umfang abnehmen, doch gehe 

51* 



804 E. GAMPER: Paralysis agitans. 

die Veranderung nicht iiber eine einfache Atrophie hinaus. Dagegen konne die 
Zahl der groBen Elemente eine betrachtliche Verminderung erfahren. Die Unter­
gangsformen der groBen Zellen entsprechen nach F. H. LEWY senilen Ver­
anderungen. Anfanglich blaht sich der Kern, die NISSL-Substanz schwindet, 
die Fortsatze werden weithin sichtbar, schlieBlich verlieren Plasma und Fort­
satze ihre Farbbarkeit und der Kern bleibt als zerkhiftete, schlecht farbbare 
Scheibe zUriick. In manchen Fallen kommt es zu massenhaften Einlagerungen 
lipoider Stoffe und regelmaBig lagern sich Gliazellhaufen um die untergehenden 
Ganglienzellen. JAKOB gibt an, daB zwar auch die kleinen Elemente des 
Striatums schwere histologische Veranderungen aufweisen, die groBen Ganglien­
zellen aber viel hochgradiger vom ProzeB betroffen werden. 

Nucleus basalis (Substantia innominata): Dieses Kerngebiet nimmt nach 
F. H. LEWY regelmaBig an dem atrophischen ProzeB teil. 

In der iiberwiegenden Mehrzahl der FaIle von P. a. sollen sich an diesen ZeIlen schwere 
Veranderungen nachweisen lassen. Dabei spielt die fettige Infiltration, in vielen Fallen 
aber auch die fettige Degeneration eine wesentliche Rolle. Es darf aber nicht iibersehen 
werden, daB dieser Kern zu den lipophilen Formationen gehort, die reiche Lipochrom­
ablagerung also nur in Verbindung mit zweifeIlosen Kernveranderungen, bzw. bei Ver­
minderung der GesamtzeIlzahl einen UntergangsprozeB anzunehmen gestatten. Einfacher 
ist die Beurteilung, wenn die sog. "glasige Erkrankung" der GanglienzeIlen vorliegt. Es 
kommt dabei im Plasma der aufgetriebenen Zelle zu tropfiger Entmischung, zur Abscheidung 
von hyalinen Kugeln oder hyaliner Umwandlung des ganzen Plasmas. - Die NISSL-Substanz 
schwindet, der Kern wird randstandig und schlieBlich runden sich die ZeIlen unter Verlust 
der Fortsatze abo - Diese Erkrankungsform verkniipft sich bisweilen, aber nicht gesetz­
maBig, mit der ALZHEIMERSchen Fibrillenerkrankung. 

Auch JAKOB und FUENFGELD vermerken die Veranderungen im Nucl. subst. 
innom., wahrend die franzosischen Autoren diesem Kerngebiet keine besondere 
Anfalligkeit fiir den der P. a. zugrunde liegenden ProzeB zuerkennen. 

H ypothalamische Kerne. 1m Bereich der Tuberkerne, an den Kernen der 
Wand des III. Ventrikels und dem Nucleus campi Foreli lassen sich, wie F. H. 
LEWY, FOIX und NICOLESCO iibereinstimmend angeben, bei der P. a. regel­
maBig Veranderungen nachweisen, die iiber eine anfangliche Quellung, hyaline 
Umwandlung oder Vakuolisierung schlieBlich zur Schrumpfung und ZUlli Unter­
gang der Zellen fiihren. F. H. LEWY fand eine besonders schwere Degeneration 
der Tuberkerne in Fallen von P. a., bei denen Diabetes insipidus bestand. Weniger 
vordringliche, aber doch deutliche Veranderungen von einer gewissen Eigenart 
finden sich im Corpus Luysi, im Nucl. ruber, der Zona incerta. Nach FOIX 
und NICOLESCO ist der Luyssche Korper immer ladiert, eine Anzahl von Zellen 
unterliegt einer Degeneration unter Anhaufung von braunen Pigmenten und 
schlieBlich kommt ein gewisser Grad von Atrophie des Corpus Luysi zustande. 
Ahnliche Zelluntergange trafen die genannten Autoren auch in den anderen 
eben erwahnten Zentren. 

Eine besonders schwere Schadigung der Corpora Luysi trafen FREUND und 
ROTTER in einer wohl als echte P. a. zu wertenden Beobachtung (Fall 5 ihrer 
Arbeit). 

Thalamus. In einer Anzahl von Fallen sind auch die Thalamuskerne er­
krankt, bald mehr in den medialen und ventralen Anteilen, andere Male mehr 
im Centre median de Luys. Man trifft auf atrophische Zellveranderungen unter 
Pigmentanhaufung oder unvollkommene Erweichungen. 

Substantia nigra. Veranderungen der Substantia nigra, deren Bedeutung fiir 
die P. a. zuerst TRETIAKOFF (1919) in den Vordergrund riickte, gelten FOIX 
und NICOLESCO als absolut konstante Befunde beim Morbus Parkinson. 

Schon makroskopisch erscheint nach ihren Schilderungen der Locus niger 
blaB, an Umfang reduziert, die schwarzen Zellen erscheinen scharf gesondert. 
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Mikroskopisch herrscht eine abiotropische Zelldegeneration vor, die durch eine 
ausgesprochene Atrophie der pigmenttragenden Zellen gekennzeichnet ist. 

1m "Obersichtsbild erweist sich nach den Angaben von FOIX-NwOLESCO die Substantia 
nigra in ihrer Gesamtheit getroffen. Der Eindruck einer inselartigen Verteilung der Lasionen 
kommt vornehmlich dadurch zustande, daB der Locus niger in eine groBe Zahl von Zell­
inseln unterteilt ist, die durch mehr oder weniger diskontinuierliche Zellziige miteinander 
verbunden sind. Dazu kommt, daB grolltenteils gewisse Gruppen, die ventro-externen und 
medialen Zellinseln stark geschadigt sind. Die Zellveranderungen enden mit einem mehr 
oder weniger vollstandigen Untergang der ZellkOrper, wobei das Pigment frei wird und 
nun in kleinen Haufchen zerstreut oder eingeschlossen in Gliazellen im Untergangsgebiete 
liegt. 1m NISSL-Bild heben sich dadurch die Stellen starkerer Lasionen von weniger be­
troffenen Zonen durch ein granitartiges, griinliches, sehr charakteristisches Aussehen abo 
Verfolgt man den Zelluntergang mit starkerer VergroBerung, so macht sich zuerst eine 
Verschmachtigung des Zelleibes unter Zusammenriicken der PigmentkOrner bemerkbar. 
Die NISSL-Schollen schwinden und machen einer diffusen Farbbarkeit Platz. Der Kern ver­
groBert sich, der Nucleus nimmt an Umfang bisweilen in gewaltigem AusmaBe zu, es 
kommt zur Verlagerung des Kerns gegen die Peripherie unter gleichzeitiger Deformierung 
seiner Kontur. 

Die Dendriten beginnen dann zu schrumpfen, die Zelle verkleinert sich zusehends, das 
Pigment massiert sich zu einer rundlichen oder unregelmaBig abgegrenzten Masse, schlieB­
lich birst die Zelle oder zerfii.llt und das Pigment tritt aus, um zum Teil wenigstens, von 
gewucherten Gliaelementen aufgenommen zu werden_ Die Dendriten erfahren eine kornige 
Degeneration und zerfallen. SchlieBlich sieht man im Lasionsgebiet nurmehr Schollen 
von Zellen mit verwaschener Grenze und kaum erkennbarer Struktur. 

1m BIELscHowsKy-Praparat kommt die Verschmii.lerung des atrophischen Zelleibes 
schon zur Anschauung. Daneben sieht man leere Riiume, die den Lagen untergegangener 
Zellen entsprechen, eine grolle Zahl von Melanophagen und freies Pigment verrat den 
stattgehabten Zelluntergang. - In weniger geschadigten Elementen erscheinen die endo­
cellularen Fibrillen unregelmaBig, verwaschen, verdickt, an die Peripherie gedrangt oder 
in Ziigen und Bogen von unregelmii.lliger Starke im Zelleib verteilt. Die in den Zellfort­
satzen liegenden Fibrillen gleiten bei der anfanglichen Auftreibung der Dendriten aus­
einander, beim Einsetzen der Schrumpfung werden sie zusammengedrangt und zerfallen 
schlielllich. 

Die Glia zeigt im Bereich der Nigra eine starke Reaktion. Gleichzeitig mit den Unter­
gangsprozessen an den Ganglienzellen kommt es zu einer Vermehrung der Trabantzellen in 
der interstitiellen Glia, die sich an der Aufnahme und am Abtransport des freigewordenen 
Pigments beteiligen. Daneben proliferiert aber auch die Faserglia und bildet besonders 
um die Gefalle der Untergangsherde narbige Verdichtungsziige. Endlich erwiihnen FOIX 
und NwoLEsco das Vorkommen kleiner Gliaknotchen, die sie als Ausdruck einer Glia­
reaktion auf kleine Nekroseherde deuten. Veranderungen am Gefii.ll- und Bindegewebs­
apparat treten im Bereich der Nigra gegeniiber den Befunden an den Ganglienzellen und 
der gliosen Reaktion ganz in den Hintergrund. 

Die gleichen Veranderungen wie an den Nigrazellen sollen sich bei der P. a., 
wenn auch in geringerer Intensitat, im Bereich jener melaninfiihrenden Kern­
gruppen finden, die F. H. LEWY zusammen mit der Substantia nigra als Nucleu8 
pigmento8u8 deuteroencephalicu8 zusammengefaBt hat. F. H. LEWY rechnet hier­
her die melaninhaltigen Zellen des vegetativen Oculomotorius-, TrigeIninus­
und Vaguskernes. 

Nach FOIX und NWOLESCO gehoren zu diesem System die den hinteren Pol 
des Nucleus ruber kuppelformig umgebende "formation cupuliforme retro-peri­
rubrique, der Locus coeruleus, pigmenthaltige Zellen der Formatio reticularis 
und des dorsalen Vaguskernes". Die franzosischen Autoren behaupten, daB im 
letztgenannten Kerngebiet der Gegensatz zwischen den veranderten pigment­
haltigen Zellen und der Intaktheit der daneben befindlichen pigmentfreien 
Elemente besonders sinnfallig sei und eindriicklich auf die Elektivitat hinweise, 
mit welcher der UntergangsprozeB die melaninhaltigen Zellen der Neuralaxe 
befalle. Dagegen findet F. H. LEWY, daB die melaninfreien Zellen des dorsalen 
Vaguskerns keineswegs intakt bleiben. Es tritt in ihnen eine glasige Entartung 
des Protoplasmas und eine eigenartige Erkrankung der Neurofibrillen auf, die 
sich zusammenklumpen und an den Rand der au.6erordentlich gequollenen Zellen 
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riicken. Die Fibrillen konnen dann spater fragmentieren und als gewundene 
Stiicke in der Zelle oder als isolierte Brocken frei im Gewebe liegen und hier von 
Gliafasern eingesponnen werden. Daneben beobachtete F. H. LEWY eigenartige 
Entmischungen und sonderbare Ablagerungen, die sich jeder Deutung entziehen 
und nur durch Vergleich mit experimentell erzeugten Fibrillenveranderungen 
nach Operationen am Schilddriisen- und Nebenschilddriisenapparat zum Teil 
von Ganglienzellfibrillen abgeleitet werden konnen. Endlich besteht nach F. H. 
LEWY in diesen Zellen eine Neigung zur Inkrustierung von Gebilden, die noch 
am ehesten mit dem Binnenapparat von GOLGI in Beziehung gebracht werden 
konnen. 

Grophirnrinde. Entsprechend der manchmal schon makroskopisch erkenn­
baren leichten Atrophie laBt das Zellpraparat einen mehr oder weniger aus­
gepragten Ausfall an Ganglienzellen und Untergangserscheinungen in Form ein­
facher Atrophie, chronischer Zellveranderung, fettiger Degeneration oder ALz­
HEIMERSche Fibrillenveranderungen an den noch erhaltenen Elementen erkennen. 
Senile Plaques konnen zerstreut in den verschiedensten Cortexabschnitten an­
getroffen werden. Nach der Angabe F. H. LEWYS konnen im Stirn- und Schlafen­
lappen die Zellausfalle derart stark sein, daB die fronto- und temperopontinen 
Bahnen vollig entarten. 

JAKOB fand vornehmlich im Stirnhirn eine fettwabige Degeneration, wobei 
die drei unteren Rindenschichten ganz allgemein schwerer betroffen waren. 
Auch FUENFGELD hebt hervor, daB in seinem FaIle vornehmlich die unteren 
Rindenschichten betroffen erschienen. 

Cerebellares System. Das Kleinhirn erweist sich bei der P. a. haufig als mit­
geschadigt. "Ober die nach F. H. LEWY fast physiologische Verarmung an PUR­
KINJE-Zellen hinaus bemerkt man bei der P. a. das Auftreten glasiger Kugeln an 
den PURKINJE-Elementen, AbreiBen des Axenzylinders, Verlagerung der PUR­
KINJE-Zellen in die Molekularschicht. FOIX und NrcOLEsco fanden bis zu einem 
gewissen Grade jene eigenartige Umwandlung der PURKINJE-Zellen, die sie als 
"Atrophie cerebelleuse tardive" kennzeichnen, ein ProzeB, der zum Untergang 
der PuRKINJE -Elemente mit Erhaltenbleiben der pericellularen Faserkorbe 
fiihrt. Die Gliazellen der BEBGMANNSchen Schichte erfahren stellenweise eine 
machtige Vermehrung. F. H. LEWY erwahnt weiterhin das Vorkommen von Ver­
anderungen ganzer Windungsbezirke, in denen an Stelle der untergegangenen 
PURKINJE- und Kornerschichte eine dichte Gliafaserwucherung von der Mole­
kularschichte her eintritt. In anderen Fallen konnen vascular bedingte Er­
weichungen mit nachfolgender Atrophie der Kleinhirnwindungen zur Beob­
achtung kommen. 

Der Nucl. dentatus kann in den abiotrophischen ProzeB einbezogen sein 
und einen Ausfall von Ganglienzellen mit Vermehrung der Gliakerne und Fasern 
aufweisen. 

JAKOB konnte in seinen Fallen im Bereich des Kleinhirns und des Nucl. den­
tatus keine schweren Veranderungen antreffen, wahrend FREUND und ROTTER 
(Fall 5 ihrer Mitteilung) einen Zellschwund in beiden Zahnkernen antrafen. 

1m Vlies der Oliva inferior traf F. H. LEWY eine besonders starke Glia­
wucherung unter Verschonung der dorsalen Partien; die Markfaserung erwies 
sich hier als gelichtet. FREUND und ROTTER stellten in ihrem Falle einen erheb­
lichen Zellschwund in den Oliven fest. 

1m Ruckenmark konnen sowohl die Zellen der Vorder- wie der SeitenhOrner 
regressiv verandert sein. "Oberdies konnen unregelmaBig verteilte fleckweise 
Herde mit Markfaserschwund und sekundarer Gliavermehrung zur Beobachtung 
kommen. FOIX und NrcOLESCO fanden in einem Falle eine beiderseitige Degene­
ration des HELWEGSchen Biindels. 
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In den Spinalganglien traf F. H. LEWY in Fallen mit starkeren Ausfallen 
im Hinterstrang eine hochgradige Verodung der Ganglienzellen mit schweren 
Veranderungen am Kern und Fibrillenapparat. 

Die Beurteilung der geschilderten Befunde hinsichtlich ihrer Bedeutung fiir 
das Zustandekommen des klinischen Bildes verlangt, wie schon JAKOB betonte 
und neuerdings besonders SPATZ unterstrich, die groBte Vorsicht. Was hat in 
einem derart diffus ausgedehnten ParenchymprozeB als wesentlich, unerlaBlich 
fUr die Entwicklung der klinischen Symptomatologie zu gelten, was ist neben­
sachlich oder symptomatologisch stumm 1 Die Frage ist um so schwieriger zu 
entscheiden, als M. OSAKI Veranderungen von derselben Starke und Ausbreitung 
auch bei alten Leuten finden konnte, die zu Lebzeiten keine neurologischen 
Krankheitszeichen darboten. 

Vorerst kann man kaum mehr sagen, als daB im Rahmen des diffusen Par­
enchymprozesses die Degenerationsvorgange im Striatum und Pallidum im Vor­
dergrund stehen. Aber schon iiber die Mitbeteiligung der kleinen Striatumele­
mente sind die Meinungen nicht einig: wahrend Forx und NICOLESCO keinen 
Unterschied in dem Grad der Schiidigung der kleinen und groBen Striatumzellen 
anerkennen, iiberwiegt nach F. H. LEWY und JAKOB der UntergangsprozeB an 
den groBen Ganglienzellen; MESSING fand in seinem Falle die kleinen Zellen nur 
wenig betroffen und HUNT beschreibt sie als gut erhalten. 

Ebenso wenig herrscht dariiber Vbereinstimmung, ob die Hauptschiidigung 
an den groBen Zellen des Striatums oder Pallidums sitzt. F. H. LEWY, LHER­
MITTE und CORNIL, Forx und NICOLESCO behaupten die starkere Schadigung 
des Pallidums und ebenso wies der schon erwahnte Fall von FREUND und ROTTER 
einen erheblichen Zellbchwund an den beiden auBeren Pallidumgliedern auf. 
JAKOB, FUENFGELD und MESSING stellen den Untergang der groBen Striatum­
zellen in den Vordergrund. 

Vielleicht liegen hier verschiedene Varianten vor, denen auch Unterschiede 
im klinischen Bilde entsprechen. So ist R. HUNT geneigt, den "Tremortyp" 
der P. a. auf den Untergang der groBen Striatumelemente und den "rigiden 
Typ" auf die Atrophie des efferenten Pallidumsystems zu beziehen 1. 

Besonderes Interesse hat seit der Arbeit TRETIAKOFFS (1919) das Verhalten 
der Substantia nigra bei der P. a. erregt. 1m Hinblick auf die Konstanz, mit der 
sich dieses Grau beim postencephalitischen Parkinson als schwer geschadigt 
erweist (es sei hier auf die an umfangreichem Material gewonnenen Erfahrungen 
von SPATZ verwiesen), ware es von groBter Bedeutung gewesen, wenn der echte 
Morbus Parkinson durch einen analogen Befund gekennzeichnet ware. - Tat­
sachlich wurden von verschiedenen Seiten Belege fiir die Schadigungen der 
Substantia nigra bei der P. a. beigebracht. AuBer Forx und NICOLESCO erwahnt 
MARINESCO, daB er bei echter P. a. die starksten Veranderungen an der Subst. 
nigra fand. MESSING, FUENFGELD und FREUND-ROTTER fanden in je einem 
FaIle erhebliche Zellveranderungen und Ausfalle in der Substantia nigra und 
FREEMANN teilte mit, daB er bei einem 72jahrigen Manne neben diffusen senilen 
Veranderungen eine in der Nigra lokalisierte, besonders schwere Degeneration 
mit fast volligem Schwund der pigmentierten Zellen fand, wahrend s~ch das 
Pallidum nur wenig verandert erwies. 

1 Zur Nomenklatur sei vermerkt, dall fiir R. HUNT der Ausdruck "Paralysis agitans" 
eine Syndrombezeichnung analog dem Begriff "Paralysis spastica" ist. Die P. a. in unserem 
Sinne klassifiziert er alB "primare Paralysis agitans" des hOheren Alters (praseniIer und 
seniIer Typ) bedingt durch eine Atrophie des "efferenten striatalen und pallidalen Systems" 
im Rahmen eines auch andere Hirnregionen betreffenden seniI atrophischen Zellunter­
ganges. 
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LHERMITTE und CORNIL haben bereits 1921 ihre Bedenken gegeniiber den 
Befunden TRETIAKOFFS geauBert. Sie fanden zwar in 4 Fallen, daB die Nigra­
zellen an Zahl reduziert, entpigmentiert und atrophisch waren. Als sie aber 
zur Kontrolle die Substantia nigra bei anderen organischen Erkrankungen des 
Zentralnervensystems untersuchten, fanden sie in 9 Fallen ahnliche Nigraver­
anderungen, ohne daB klinische Symptome der P. a. vorhanden gewesen waren. 
Sie lehnen daher die Verwertung dieser Befunde fiir die Erklarung des M. Par­
kinson abo 

SPATZ vermutet, daB TRETIAKOFF bei seinen Untersuchungen nicht Falle 
von P. a., sondern von postencephalitischem Parkinson vor sich hatte und irr­
tiimlicherweise die charakteristischen Nigraveranderungen in den Spatstadien 
der Encephalitis epidemica auf die P. a. bezog. 

Fiir SPATZ unterscheidet gerade das Fehlen von deutlichen Nigraverande­
rungen die P. a. vom postencephalitischen Parkinson, dem sie symptomatolo­
gisch so ahnlich ist. Und er hat sicher recht, wenn er die Konstanz von Nigra­
veranderungen bei der P. a. in Abrede stellt. Wie er selbst hat auch R. HUNT 
in einem seiner Falle die Nigra normal gefunden. JAKOB traf in 3 Fallen nur 
einmal auf eine Nigraveranderung; McALPINE fand in 3 Fallen die Nigra intakt 
und im groBen Material von F. H. LEWY war dieses Grau nur lImal unter 
50 Fallen mitbeteiligt. 

Nach diesen Feststellungen erfahrener Hirnpathologen ist die Meinung, daB 
Nigraveranderungen ein charakteristisches und regelmaBiges Merkmal des der 
P. a. zugrunde liegenden Hirnprozesses seien, unhaltbar geworden. 

Andererseits laBt sich aber gerade im Hinblick auf den postencephalitischen 
Parkinson nicht bezweifeln, daB in jenen Fallen von P. a., die eine erhebliche 
Degeneration der Nigra aufweisen, dem Ausfall dieses Graus eine entsprechende 
Bedeutung in der pathophysiologischen Gestaltung des Falles zukommt. Ja 
man konnte an Hand der FREEMANNschen Beobachtung die Frage aufwerfen, 
ob es neben den von R. HUNT unterschiedenen striaren und pallidaren Unter­
formen der P. a. nicht auch einen nigralen Typ gibt und die Anschauung TRETIA­
KOFFS vielleicht doch in einem allerdings stark eingeengten Umfange zurecht 
besteht. 

Die Frage nach dem fiir die P. a. maBgebenden anatomischen Substrat ist 
also, wie man sieht, noch keineswegs bereinigt und verlangt noch weitere Forscher­
arbeit unter Heranziehung von Vergleichsmaterial aus dem Prasenium ohne 
klinische Erscheinungen der P. a. - Vorlaufig laBt sich kaum mehr sagen, als 
daB die Befunde in erster Linie auf Schiidigung extrapyramidaler Apparate 
und vegetativer Zentren hinweisen und damit im groBen UmriB mit dem klini­
schen Erscheinungsbilde der P. a. zusammenstimmen. Fiir eine feinere Zuord­
nung zwischen histologischem Bild und klinischer Symptomatologie sind jedoch 
die Befunde nicht geeignet und ebenso wenig laBt sich aus den histopathologi­
schen Veranderungen bei der P. a. Bestimmtes iiber die Pathophysiologie der 
P. a. aussagen. Dafiir sind die Veranderungen zu diffus und auch in den pra­
dilektiv betroffenen Ortlichkeiten bei den einzelnen Fallen nicht so gleichmaBig, 
als daB sich daraus vedaBliche Riickschliisse ziehen lieBen. 

Halt man daran fest, daB die P. a. klinisch eine wohldefinierte Krankheits­
einheit darstellt und sorgfaltig von symptomatischen Formen des Parkinsonis­
mus zu trennen ist, so fragt es sich nunmehr, inwieweit diese Trennung auch 
pathologisch-anatomisch durchfiihrbar ist. 

In erster Linie handelt es sich dabei um die Abgrenzung der P. a. von parkin­
sonartigen Zustanden auf dem Boden von vasculiir bedingten Stammganglien­
erkrankungen. 
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C. und O. VOGT kamen bekanntlich seinerzeit zur Annahme, daB die Grund­
lage der P. a. in einem "Status desintegrationis" des Striatums und Pallidums 
gegeben sei. Nach ihrer Schilderung ist die Desintegration gekennzeichnet durch 
einen ausgedehnten Untergang von Ganglienzellen und Markfasern, durch 
Lacunen, die aus nekrobiotischen Vorgangen, Erweichungen und Blutungen 
entstehen und durch Rarefizierung und Resorption des Gewebes in der Um­
gebung der BlutgefaBe (Status praecribratus und cribratus). Die Desintegration 
betrifft bei der P. a. das striare System im weiteren Sinne, vor allem das Corpus 
striatum. 

BIELSCHOWSKY bestatigte und erganzte die VOGTschen Befunde und betonte, 
daB im Striatum stets die beiden Ganglienzelltypen betroffen sind. 

Neben den Stammganglien konnen die Hirnrinde, der Thalamus - vor­
nehmlich in seinem ventrolateralen Gebiet -, zentrales Hohlengrau, Corpus 
Luysii, Substantia nigra Sitz von GefaB- und Parenchymveranderungen sein, 
doch treten diese Befunde wegen ihrer Inkonstanz an Bedeutung gegeniiber 
den gesetzmaBig anzutreffenden Ausfallen im Striatum und Pallidum zuriick. -
Fiir die Pathogenese der P. a. macht BIELSCHOWSKY primar die GefaBverande­
rungen verantwortlich. Nach seiner Darstellung ist die Media der groBeren 
GefaBe hyalin entartet, die Wandelemente zeigen eine gleichmaBige Atrophie 
und es besteht eine Fibrose der Capillaren. Infolge der erschwerten Zirkulations­
bedingungen der sich intraplasmatisch durch das Syncitium der Grundsubstanz 
nach den adventitiellen Lymphraumen bewegenden Gewebefliissigkeit kommt 
es zu einer abnormen Durchtrankung des perivascularen Gewebes und zu einer 
Schadigung an plasmatischen Strukturen des Gliasyncytiums, das schlieBlich 
zugrunde geht. Auf diese Weise entsteht der Status praecribratus und cribratus. 

Eigentliche Lacunenbildung im Gefolge von Blutungen und Erweichungen 
sind nach BIELSCHOWSKY von weit geringerer Bedeutung. 

Gegeniiber den Anschauun:~en von VOGT-BIELSCHOWSKY hebt HALLERVOR­
DEN hervor, daB die GefaBveranderungen, soweit es sich nicht um Arterioskle­
rose handelt, senil-atrophische Umwandlungen darstellen und die beschriebenen 
Gewebsverodungen in Gehirnen alter Leute ofters anzutreffen sind, ohne daB 
zu Lebzeiten irgendwelche Symptome extrapyramidaler Art bestanden, wie dies 
OSAKI an groBerem Material gezeigt hat. Das mahnt zur Vorsicht bei der Be­
wertung der Kribliiren als Grundlage der P. a. Entscheidend ist aber die Tat­
sache, daB nach der iibereinstimmenden Feststellung von F. H. LEWY, JAKOB, 
FUENFGELD, SPATZ, FOlx, NWOLESCO u. a. GefaBveranderungen und dadurch 
bedingte Verodungen und Erweichungsherde nicht zum histopathologischen Bild 
der P. a. gehoren, sondern das wesentliche des Prozesses eine Parenchymerkran­
kung ist, die sich als selbstandiger primarer Ausdruck eines senilen Involutions­
vorganges darstellt. Einen vermittelnden Standpunkt nehmen FREUND und 
ROTTER ein, die "den nervosen Einstellstorungen des Alters und ihren Aus­
wirkungen am GefaBapparat" bei der Entwicklung seniler Parenchymprozesse 
eine kausale Bedeutung zuerkennen. Aber auch diese Autoren legen Gewicht 
darauf, den fiir die Pathogenese der echten P. a. in Betracht kommenden vasalen 
Faktor von den arteriosklerotischen GefaBveranderungen zu trennen. 

Das klinische Ausdrucksbild herdformigen Gewebsunterganges im Striatum 
und Pallidum bei arteriosklerotischen GefaBveranderungen ist vielmehr das 
von FOERSTER umrissene Syndrom der arteriosklerotischen M uskelstarre und das 
"syndrom strie d'origine lacunaire" LHERMITTEs. Fiir diese Syndrome trifft die 
histopathologische Kennzeichnung zu, daB die Stammganglien ausschlieBlich 
oder vorzugsweise Sitz von Parenchymverodungen oder Erweichungsherden sind, 
die in deutlicher Abhangigkeit von sklerotisch-fibrosen Gefii.!3veranderungen 
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stehen. SPATZ rechnet denn auch den Status desintegrationes von C. und O. VOGT 
hierher. 

Was die Frage der regionaren Verteilung arterioslderotischer Veriinderungen im GrofJhirn 
anlangt, stellte KODAMA eine gesetzma.l3ige Bevorzugung des Hirnstammes gegeniiber dem 
Mantel fest. In erster Linie steht das Putamen, dann folgt das Caudatum, seltener ist das 
Pallidum und noch seltener der Thalamus betroffen. 

SPATZ fand in seinem Material am haufigsten das Putamen von Herden besetzt; dann 
folgt der Thalamus, weiterhin NucI. caudatus und dann erst der Globus pallidus. Die 
Zentren der Mittelhirnhaube wiesen selten Herde auf, wii.hrend der NucI. dentatus wieder 
hiiufiger betroffen ist. 

In der Beobachtung von ISSERLIN und MARTINI ist das ganze Hirn von arterioskleroti· 
Behan Veranderungen durchsetzt, besonders stark die Linsenkerne. 

Unter den Einzelbeobachtungen sei der seinerzeit von M. LoEWY mitgeteilte Fall 
erwiihnt, der im Striatum und Pallidum beiderseits hohnen· bis haselnuIlgroIle Erweichungs­
hohlen aufwies. LHERlIIITTE und CORNIL trafen eine vollstiindige Zerstorung des medialen 
Pallidumanteiles neben siebartiger perivasculii.rer Durchlocherung des Putamens. 

FREUND und ROTTER beschreiben einenFall, bei dem durchwegs das Putamen schwerste 
arteriosklerotisch bedingte Veranderungen aufwies, wiihrend das Pallidum viel weniger 
geschadigt war. 

Oft sind die Stammganglien wie siebartig durchlochert (JAKOB, SPATZ), seltener sind 
die Herde erst mikroskopisch aufdeckbar. Bisweilen findet man, wie schon FOERSTER 
angab, nur diffus ausgebreitete Veranderungen mit mehr oder minder starker Bevorzugung 
der Stammganglien. 

So leicht nun die Abgrenzung ist, wo die arteriosklerotische GefaBerkrankung 
und die davon abhangigen Verodungen und Erweichungen das Bild beherrschen, 
muB doch zugegeben werden, daB es gelegentlich schwer oder unmoglich sein 
kann, zwischen P. a. und arteriosklerotischer Starre histopathologisch sicher 
zu differenzieren (KESCHNER und STOANE). 

Die klinisch bisweilen weitgehende tJbereinstirnmung, die der p<Jstencephali­
tische Parkinson mit dem echten Morbus Parkinson aufweist, verlangt besonders 
bei Beriicksichtigung jenes - freilich fast allseits abgelehnten Versuches von 
SOUQUES, die P. a. in dem postencephalitischen Parkinsonismus aufgehen zu 
lassen, eine scharfe Betonung der Sonderstellung, welche die encephalitischen 
Spatzustande histopathologisch gegeniiber der P. a. einnehmen. Es sei hier auf 
die eingehenden und nachdriicklichen Vorstellungen von SPATZ verwiesen. Die 
entziindlichen Veranderungen treten in den Spatstadien zuriick, wenn sich auch 
gelegentlich an den bekannten Pradilektionsstellen noch Reste der entziindlichen 
Infiltration finden. Dagegen bildet die Depigmentierung und Schrumpfung der 
Substantia nigra einen ungemein charakteristischen, schon makroskopisch er­
kennbaren Befund beirn encephalitischen Parkinsonismus. Dazu kommt als 
negatives Kriterium gegeniiber der P. a., daB Pallidum, Striatum und Rinde 
bei der Encephalitis epidemica so gut wie verschont bleiben und daB entsprechend 
dem vorwiegend jugendlichen Alter der Kranken die Merkmale involutiven Ab­
baues fehlen. 

Endlich sind bei der histopathologischen Abgrenzung gegeniiber der P. a. 
jene akinetisch-rigiden Syndrome in Betracht zu ziehen, die sich auf dem Boden 
von Vergiftungen mit Kohlenoxyd und Mangan entwickeln konnen. 

In dem sehr vielgestaltigen histopathologischen Bild der CO-Vergiftung, das 
neben anderen vornehmlich A. MEYER in systematischer Weise studiert hat 
- eine zusammenfassende Darstellung der histopathologischen Befunde gibt 
WEIMANN -, bilden sehr verschieden ausgedehnte Erweichungshe1de im Palli­
dum mit 1Jbergang in Narbenbildung einen relativ konstanten Befund. 

tJber das histopathologische Bild der chronis chen Manganvergiftung liegt 
vorerst nur der Bericht von AsmzAwA vor, der in allen Hirnteilen herdformige 
Schaden fand. 

Was schlieBlich die sog. juvenile P. a. anlangt, so sind bisher nur zwei 
Obduktionsbefunde l)ekannt geworden. 1m FaIle von R. HUNT fand sich eine 
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Reduktion der Zellen des Pallidums und des Nucl. basalis Meynert auf 1/2-l/6 
der normalen Zahl, eine zahlenmaBige Abnahme der Zellen im Striatum und 
Atrophie der erhaltenen Elemente, eine Lichtung der striohypothalamischen 
Faserung. R. HUNT deutet den ProzeB als eine primare abiotrophische System­
erkrankung (juveniler Typ der primaren P. a.). 

Der von VAN BOGAERT mitgeteilte histopathologische Befund ist leider nicht 
geniigend klar geschildert. Der Autor spricht von einer ausgesprochenen degene­
rativen Atrophie des Pallidums, die in leichterer Auspragung auf das Striatum 
iibergreift. Im Markfaserbild zeigte sich ein deutlicher Faserausfall in der Ansa 
lenticularis und der striopallidaren Faserung; geringere Ausfalle in den strio­
luysischen und strio-nigralen Faserungen. 

Angesichts dieser sparlichen Mitteilungen ist vorerst noch Zuriickhaltung 
in der Anerkennung eines selbstandigen Krankheitsbildes geboten, um so mehr, 
wenn man sich daran erinnert, daB ein seinerzeit von BONHOEFFER als juvenile 
P. a. aufgefaBter Fall spater von STOECKER als Morbus Wilson erkannt wurde. 

XII. Pathogenese. 
Die P. a. galt angesichts der Geschlossenheit des klinischen Bildes, in der 

sich das Leiden seit seiner Beschreibung durch PARKINSON den Beobachtern 
immer wieder darsteIIte, von jeher als Krankheit sui generis. Das lange Zeit 
fehlende Beweisglied, ein regelmaBig wiederkehrender pathologisch-anatomischer 
Befund, schien vornehmlich durch die ausgedehnten Untersuchungen von 
F. H. LEWY zustande gebracht, der aus seinen Ergebnissen die SchluBfolgerung 
zog, "daB die Ursache der Paralysis agitans eine senile Erkrankung des Zentral­
nervensystems mit bevorzugter Lokalisation an ganz bestimmten Stellen des 
Hirnstamms und der Rinde darstellt". Gerade zu der Zeit, da diese Zusammen­
hange endlich geklart schienen, wurden andersartige Auffassungen laut. Die 
Aufhellung der Pathologie der Stammganglien und die rasch fortschreitende 
Analyse der bei Schadignug dieser Zentren auftretenden pathophysiologischen 
Erscheinungen, endlich die Erfahrungen an den postencephalitischen Zustanden 
HeBen die Frage auftauchen, ob die P. a. nicht bloB ein Syndrom ist, das immer 
zutage tritt, wenn irgendein ProzeB ein bestimmtes Substrat des Zentralorgans 
befallt und weiterhin wurde besonders von franzosischer Seite (SOUQUES, NETTER) 
die Moglichkeit diskutiert, daB die P. a. mit dem postencephalitischen Parkinsonis­
mus identisch sein konnte. 

In "Obereinstimmung mit F. H. LEWY, KLIPPEL und LHERMITTE, SPATZ u. a. 
halten wir diese Angriffe auf die nosologische Selbstandigkeit der Erkrankung 
verfehlt. Es wurde bereits in den vorangehenden Kapiteln darauf Bedacht 
genommen, die P. a. sowohl klinisch gegen symptomatologisch ahnliche Syndrome 
ab~ugrenzen, als pathologisch-anatomisch die Trennung des der P. a. zugehorigen 
Befundes gegeniiber andersartigen vascularen, toxischen, entziindlichen Lasionen 
der in Betracht kommenden Stammganglienanteile durchzufiihren. 

Wenn man aber auch an die Selbstandigkeit der P. a. als einer eigenartigen 
Senescenz bestimmter Hirnpartien festhalt, so ist damit das Problem ihrer 
Pathogenese noch lange nicht gelost. 

So unverbriichlich jeder Organismus dem biologischen Vorgang des Alterns 
anheimfallt, wenn er nicht zuvor einer andersartigen Zerstorung erliegt, und so 
einheitlich dieser Vorgang in morphologischer und funktioneller Richtung letzten 
Endes sein mag, so mannigfaltig und verschiedenartig gestaltet sich die Nieder­
gangs- und AbschluBphase des Lebens im einzelnen und laBt in diesen Unter­
schieden die Bedeutung von konstitutionellen Individualfaktoren vermuten. 
Beginn del' Alterserscheinungen und VerIaufstempo variieren in erheblichen 
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Zeitspannen zwischen dem Senium praecox mit raschen Verfallsformen auf der 
einen, spater Senescenz mit langsamer, ganz allmahlicher Reduktion auf der 
anderen Seite. 

Es ist aber auch nicht so, daB ein Einzelorganismus in allen seinen Teilen 
gleichmiiBig altern wiirde. Die einzelnen Organe und Organsysteme erIiegen 
ihrem eigenen AIterungsprozeB und wiederum sehen wir weitgehende individuelle 
Unterschiede, je nachdem Integument, Stutzapparat, GefaBsystem, Endo­
krinium, Zentralorgan fruher oder spater, intensiver oder schonender der Involu­
tion anheimfallen. Andererseits macht sich aber doch wieder auch beim AIterungs­
prozeB die Ganzheit des Organismus als eines einheitlich geordneten Vital­
systems geltend: Versagen des GefaBa pparates wirkt sich auf die Leistungshohe 
der ubrigen Systeme aus, laBt eine allenfalls vorhandene Insuffizienz eines Organs 
starker hervortreten und beschleunigt den weiteren Untergang; Involution im 
Bereich des Endokriniums bedeutet Beeintrachtigung des gesamten Organismus; 
bei primarer Senescenz in nervoszentralen Gebieten, vor allem in den vegetativen 
Zentren, ist wiederum die Ruckwirkung auf den Gesamtbetrieb unausweichlich, 
wobei immer zu berucksichtigen ist, daB sich eben der ganze Organismus in der 
Richtung der biologischen Endphase bewegt. Durch die zeitlichen Verschieden­
heiten im Beginn und Verlauf und die individuellen UngleichmaBigkeiten in 
der Anfalligkeit der einzelnen Organsysteme, wie endlich infolge der vielgestal­
tigen Abhangigkeits- und Wechselbeziehungen gestalten sich die Typen des 
Alterns ebenso wechselreich, wie es andererseits schwierig wird, im Einzelfall 
die Zusammenhange klarzulegen und Bedingendes yom Bedingten zu unter­
scheiden. 

Diese Schwierigkeiten kommen in aller Deutlichkeit beim Versuch patho­
genetischer und atiologischer Klarung der P. a. zur Geltung. Warum tritt der 
maBgebende SenescenzprozeB bei der P. a. relativ so fruh auf, erheblich fruher 
als der ProzeB, der zur senilen Demenz fuhrt? 

Warum verknupft sich die senile Demenz nicht regelmaBig mit den Erschei­
nungen einer Paralysis agitans? 

Fur aIle diese Fragen laBt sich unseres Erachtens nur die eine Diskussions­
basis finden, daB man ganz allgemein eine irgendwie begrundete "Anfalligkeit" 
des fur die P. a. in Betracht kommenden Substrates annimmt. Dabei ergeben 
sich aber gleich zwei grundsatzlich verschiedene Moglichkeiten. Die "AnfaIlig­
keit" konnte eine vollig physiologische, im physikalisch-chemischen Aufbau 
des Substrates begrundete Empfindlichkeit gegenuber bestimmten somatogenen, 
extracerebralen Schadigungen sein. In diesem FaIle wurde es sich also gar nicht 
urn eine primare Erkrankung der nerv6sen Zentren, sondern urn die Auswirkung 
einer sonstwo im K6rper entstehenden Noxe handeln. Schon LUNDBORG, 
MOEBIUS, MENDEL, MARBURG, weiterhin auch PELNAR und WESTPHAL haben die 
Vermutung ausgesprochen, daB die P. a. auf eine St6rung im innersekretorischen 
Apparate zuruckzufiihren sei, wobei vor allem an eine Insu££izienz der Schild­
druse und Nebenschilddruse gedacht wurde. 

Bekanntlich hat F. H. LEWY diesen Gedankengang konkreter verfolgt. 
Er zog bei der Deutung der eigenartigen Ganglienzelleiniagerungen und Achsen­
zylinderveranderungen, die er in den vegetativen Kernen bei der P. a. antraf 
und zur ALzHEIMERschen FibriIIenveranderung in Analogie setzte, die durch 
CAJAL und TELLO bekannt gewordene Tatsache heran, daB wahrend des Winter­
schlafes gleichzeitig mit einer Ruckbildung der Schilddruse Veranderungen an 
den GanglienzellfibriIIen auftreten. DONAGGIO und BALLI konnten analoge 
Fibrillenveranderungen experimentell durch Entfernung der Schilddruse er­
zeugen, Befunde, die F. H. LEWY selbst bestatigte. In Verknupfung dieser Tat­
sachen mit den Hirnbefunden bei der P. a. kam F. H. LEWY zur Vermutung, 
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daB degenerative Veranderungen im Schild- und Nebenschilddriisenapparat 
und wahrscheinlich in den mit ihnen gekoppelten innersekretorischen Driisen 
sekundare Veranderungen im Gehirn hervorrufen konnen, die wir als typisch 
senile zu bezeichnen pflegen. 

Der Autor hat mit dieser Hypothese keinen Beifall gefunden. Die Berufung 
auf ein morphologisches Detail, wie es Fibrillenveranderungen darstellen, ist 
denn auch zu wenig, um pathogenetische Analogien zu erweisen. Die thera­
peutischen Versuche, die in praktischer Auswertung der Hypothese mit Schild­
driisenpraparaten und Implantationen von Epithelkorperchen das Leiden zu 
beeinflussen suchten, blieben erfolglos. 

F. H. LEWY, der sich auf seine Hypothese keineswegs festlegte, war sich iibri­
gens vollkommen klar, daB bei der Annahme eines primar aus dem Korper 
stammenden schadigenden Agens die vorzugsweise Lokalisation des Hirn­
prozesses in den subcorticalen Ganglien und vegetativen Kernen ihre eigene 
Erklarung bedarf. Da sich aus der GefaBversorgung der betreffenden Gebiete 
der Verteilungstyp nicht befriedigend ableiten laBt, kommt F. H. LEWY zur 
Annahme einer "spezifischen Affinitat des schadigenden Agens fiir gewisse Zell­
elemente". - Der Autor erinnert dabei an seine experimentellen Braunstein­
vergiftungen, die eine ziemlich isolierte Schadigung der groBen Ganglienzellen 
im Pallidum und Neostriatum unter Schonung der kleinen neostriaren Elemente 
hervorriefen, wahrend er mit Diphtherietoxin elektiv die kleinen neostriaren 
Elemente treffen konnte. Nach seinen Anschauungen handelt es sich dabei 
um die Wirksamkeit ungeniigend abgebauter EiweiBstoffe, die infolge einer 
Schadigung des Leberfilters in den Kreislauf gelangen. 

Das Betriibliche ist nur, daB wir bei der P. a. fiir die Annahme einer endogenen 
Intoxikation, in der auch KrJ:pPEL-LHERMITTE eine ansprechende Hypothese 
sehen, keinen Beweis, nicht einmal einen Hinweis haben. Von einer Leber­
schadigung als einigermaBen konstantem Befund kann nach den vorliegenden 
Untersuchungen keine Rede sein und aus der hamoklastischen Krise lassen sich 
keine Riickschliisse ableiten, wo die "Vitalreihenkette" LEWYS primar betroffen 
wurde. 

So bleibt also fiir die erst erwahnte Moglichkeit, daB die Pathogenese der 
P. a. auf einer Anfalligkeit bestimmter zentraler Substrate gegeniiber einer 
somatogenen Noxe zuriickfiihrbar ware, bei naherem Zusehen nichts iibrig, was 
iiber den Wert einer recht fraglichen Analogie hinausginge und als einigermaBen 
iiberzeugendes Argument angefiihrt werden konnte. 

Fast mochte man nun fragen, was denn die Autoren, die die primare Ursache 
der P. a. auBerhalb des Zentralorgans zu suchen geneigt sind, abhielt, die patho­
genetische Bedingtheit im zentralen Substrat seIber zu suchen. Von vorneherein 
spricht unseres Erachtens nichts dagegen und die Vorstellung, daB ein Organ­
system einem vorzeitigen Altersprozesse erliegen konnte, hat nichts Befremdendes 
an sich. Sehen wir doch friihzeitige, dem Altern der iibrigen Organe voraus­
eilende Verbrauchserscheinungen in verschiedener Form als GefaBsklerose 
und Myodegeneratio, als deformierende Arthritiden, als pramature Klimax 
bei beiden Geschlechtern usw. 

Man mochte vergleichsweise die ungleichmaBige, zeitlich und quantitativ 
unterschiedliche Abniitzung der Bestandteile einer Maschine heranziehen. Der 
Vergleich ist aber mit Vorsicht zu gebrauchen. Die rasche Abniitzung eines 
Maschinenbestandteiles kann zwei vollig verschiedene Griinde haben: sehr 
starke Beanspruchung oder schlechtes, rasch sich verbrauchendes Material. 
Bei der "Obertragung dieses Verhaltnisses auf den Organismus wird man aber 
der Vorstellung des vorzeitigen Aufbrauches eines Organsystems durch starke 
Beanspruchung recht zuriickhaltend gegeniiberstehen. Jedenfalls ist mit einer 
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reinen "Aufbrauchstheorie" in dem Sinne, daB die funktionelle Inanspruchnahme 
fiir sich allein im Stande ware, ein von Haus aus vollwertiges Zentralorgan oder 
einzelne seiner Abschnitte in vorzeitige Senescenz zu bringen, nichts anzufangen, 
da ja jeder Beleg fiir eine solche Moglichkeit fehlt. Kennen wir doch keine einzige 
"Berufskrankheit", die zu einem vorzeitigen Altern des Zentralorgans in irgend­
einem seiner Abschnitte fiihrt. - Anders ist es mit clem zweiten Vergleichs­
stiick: qualitativ minderwertiges Aufbaumaterial. Da wie oben angefiihrt -
vorerst wenigstens - fur die Annahme einer wahrend des Individuallebens 
einwirkenden, zum vorzeitigen Altern fiihrende Schadigung des Parkinson­
substrates keine Anhaltspunkte vorliegen, erhebt sich um so dringlicher die 
Frage, ob wir die P. a. als ein heredodegeneratives Leiden anzusehen berechtigt 
sind. - Auf diese Frage wurde bereits an friiherer Stelle unter Darlegung der 
Untersuchungen KEHRERS eingegangen. KEHRER spricht sich in seiner SchluB­
zusammenfassung klar dahin aus, daB nach den bisherigen Ergebnissen der 
genealogischen Durchforschung von P. a.-Familien der SchluB gezogen werden 
muB, daB die erbliche Anlage bei der P. a. die ausschlaggebende Rolle spielt. 
Da es aber vorlaufig noch an richtig durchgefiihrten Nachforschungen fehlt, 
muB KEHRER die Frage offen lassen, ob die P. a., der eigentliche Morbus Parkin­
son, in jedem FaIle ausschlieBlich erblich bedingt ist, oder ob eine Kerngruppe 
des heredodegenerativen Parkinsonismus von einer anderen Gruppe abzuheben 
ist, in der eine Bereitschaft erst durch Einwirkung auBerer Schaden manifest 
wird. - KEHRER halt es also noch nicht fiir-sicher, daB die erblichen FaIle von 
"chronisch-progressivem Parkinsonismus" insgesamt durch jene Erkrankungen 
reprasentiert werden, die heute als P ARKINSONSche Krankheit im Prasenium 
aufgefaBt werden. Nach seiner Me4lUng ist es nicht ausgeschlossen, daB die 
Kerngruppe des heredodegenerativen Parkinsonismus jene ist, bei der die Er­
krankung gelegentlich auch schon vor dem 50.-60. Lebensjahre zum Durch­
bruch kommt. Fast mochten wir meinen, daB die Formulierung KEHRERS 
AnlaB zu MiBverstandnissen geben konnte. Wenn er die theoretische Moglichkeit 
offen laBt, daB die Friihformen der reine Ausdruck des heredodegenerativen 
Parkinsonismus sind, wahrend bei der prasenilen Paralysis agitans neben der 
Anlage noch eine auBere Schadigung als atiologischer Faktor wirksam ist, so 
muB dieser theoretischen Erwagung gegeniiber doch hervorgehoben werden, 
daB die vor dem Pradilektionsalter einsetzenden Falle sich in ihrer Symptoma­
tologie und in ihrem pathologisch-anatomischen Befund (F. H. LEWY) keines­
wegs von den p:r;asenilen Formen unterscheiden und wie schon oben ausge­
fiihrt, bisher bei letzteren keine auBere Noxe nachgewiesen werden konnte. Es 
besteht daher fiir den Kliniker vorerst kein AnlaB, den klinisch und patho­
logisch-anatomisch einheitlichen Begriff der P. a. zu zerreiBen und das zeitlich 
verschiedene Einsetzen zu einem Gruppenunterschied auszuwerten. 

Dem "Morbus Parkinson" mochten wir aIle jene Formen von "chronisch­
progressivem Parkinsonismus" gegeniibersteIlen, die sich klinisch und histo­
pathologisch als etwas Besonderes, von der P. a. abweichendes, herausheben. -
Fiir diese Falle ware, darin folgen wir wieder KEHRER, eigens zu priifen, ob eine 
erbliche Anfalligkeit des "Parkinsonismus-Substrats" mit im Spiele ist. 

Bei Durchfiihrung dieser Trennung zwischen M. Parkinson und "Parkin­
sonismus" lehnen wir in Vbereinstimmung mit wohl der Mehrzahl der Neurologen 
die von SOUQUES, NETTER u. a. vorgebrachte Vermutung, daB die P. a. Folge 
einer ganz schleichenden Encephalitis epidemica sei, abo Es hieBe, Epidemiologie, 
Klinik und Hirnbefund Gewalt antun, wollte man dieser Hypothese Raum geben, 
STERN, SPATZ, Forx und NICOLESCO, LHERMITTE u. a. haben sich dariiber klar 
und eingehend geauBert. Es scheint aber nicht einmal eine entferntere Bezie­
hung in dem Sinne zu bestehen, daB etwa bei der Encephalitis epidemica eine 
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hereditare Anfalligkeit der betroffenen Substrate vorliegt. Mit Ausnahme von 
RUNGE sind alle Forscher, die sich um <lie Frage des Hereinspielens hereditarer 
Faktoren bei der Encephalitis epidemica bemiihten (VILLINGER, S. BECKER, 
P. STERN-GROTE, KARVOUNIS, PEUST u. a.) zu negativen Ergebnissen gekommen, 
eine Feststellung, die KEHRER - wenn auch mit der Einschrankung, daB diese 
Forschungen den Anforderungen modemer Genealogie nicht vollig entsprechen 
- gegen eine erbbedingte Anfalligkeit gegeniiber dem Virus der Encephalitis 
epidemica zu sprechen scheint. 

KEHRER hat weiter an Hand der Literatur die Frage gepriift, ob das Bild 
des chronischen Parkinsonismus auf dem Boden eines syphilitischen Him­
prozesses entstehen kann und erkennt diese Moglichkeit an. Ob dabei irgend­
welche erbliche Teilanlagen fiir die elektive Lokalisation des Krankheitsprozesses 
mit verantwortlich zu machen sind, ist eine vollig offene Frage. - Genau das 
gleiche gilt fiir die Falle der "arteriosklerotischen Muskelstarre" (FOERSTER), 
fiir den unikalen, von DEUTSCH beobachteten Fall symmetrischer Pallidum­
erweichung nach Drosselung, wie fiir jene seltenen Vorkommnisse eines akinetisch­
rigiden Syndroms bei Manganvergiftung, wie sie zuerst von JAKSCH beschrieben 
worden sind, als endlich fiir die Falle von CO-Vergiftung mit vornehmlicher 
Lokalisation im Globus pallidus. In allen derartigen Beobachtungen laBt sich 
theoretisch die Moglichkeit diskutieren, daB eine heredo-degenerative Kom­
ponente die Lokalisation der Schadigung bestimmte; genealogische Belege 
fehlen jedoch vorderhand vollig. 

Aus dem symptomatischen Begriff des "chronisch-progressiven Parkinsonis­
mus" hebt sich also der Morbus Parkinson als eine selbstandige Krankheits­
einheit heraus, fiir deren Zustandekommen ein heredo-degenerativer Faktor 
ausschIaggebend zu sein scheint, wahrend eine extracerebrale, exogene oder 
somatogene Noxe bisher wenigstens nicht aufgezeigt werden konnte. Yom 
echten Morbus Parkinson, der P. a., sind alle jene Formen von Parkinsonismus 
abzugrenzen, die durch ihre Atiologie (infektios, toxisch, vascular bedingt) 
und ihren pathologisch-anatomischen Befund sich als andersartige Prozesse 
erweisen. Die theoretische Moglichkeit, daB auch bei dieser Erkrankungsform 
eine hereditar-degenerative Anfiilligkeit des "Parkinsonsubstrats" vorliegt, 
bedarf erst der genealogischen Erforschung. 

Die Erorterung der Pathogenese der P. a. kann nicht abgeschlossen werden, 
ohne auf die Frage nach der Bedeutung von Traumen und Gemutsbewegungen 
bei der Entstehung des Leidens einzugehen. 

In der alteren Literatur wird gemiitlichen Erschiitterungen und Verletzungen 
am Kopfe, aber auch peripheren Traumen dieEignung, eine P. a. zu verursachen 
oder wenigstens in ihrer Entwicklung zu beeinflussen, zuerkannt und durch 
entsprechende Belegfalle zu erharten versucht. Aber schon K. MENDEL konnte 
sich nicht dazu entschlieBen, einzuraumen, daB derartige Einwirkungen fiir sich 
allein imstande sein sollten, eine P. a. her'vorzurufen. Er erkennt zwar an, 
daB ein Trauma die Erscheinungen der Schiittellahmung zum Ausbruch zu 
bringen vermag, fiigt aber bei, daB man auch in diesen Fallen ohne die Annahme 
einer vorhandenen Disposition zur Erkrankung nicht auskommt. 

Das Problem dieser atiologischen Zusammehhange kam nun im VerIauf der 
letzten 15 Jahre zur ausgiebigen Erorterung. Der Einblick in die organische 
Bedingtheit der zuvor als "Neurose" gewerteten Krankheit, die Erkenntnis 
ihrer ZugehOrigkeit zum Syndrombestande extrapyramidal-motorischer Sto­
rungsbilder schuf eine kritisch-vorsichtige Einstellung in der Beurteilung emo­
tiver und traumatischer Einfliisse auf die Entstehung des Leidens; 

Der Frage der Beziehungen zwischen Emotionen und Traumen wurde am 
griindlichsten von SOUQUES nachgegangen, der personlich 151 Falle auf diese 



816 E. GAMPER: Paralysis agitans. 

Zusammenhange hin untersuchte. In der Mehrzahl dieser FaIle wurden akute 
Mfekteinwirkungen oder chronische Gemiitsbewegungen als Ursache angegeben. 
Bei genauerem Eingehen konnte sich aber SOUQUES nicht iiberzeugen, daB 
irgendein Kausalitatsverhii.1tnis zwischen Emotion und dem Leiden bestand. 

Soweit es sich um chronisch wirkende Gemiitsbewegungen, Aufregungen, 
Kummer, Sorge u. a. handelt, fehlte jegliche chronologische Exaktheit, die 
einen naheren Zusammenhang hatte herstellen konnen. Eine Reihe von Bei­
spielen, die der Autor anfiihrt, illustriert die Verschwommenheit und Unbe­
stimmtheit der Angaben, die weder iiber Dauer noch Intensitat der gemiitlichen 
Einwirkungen einen SchluB zulassen, auf dem man einen wissenschaftlich 
haltbaren Kausalzusammenhang aufbauen konnte. Obrigens hat schon K. MEN­
DEL darauf hingewiesen, daB bei einer Erkrankung des vorgeriickten Alters sich 
naturgemaB anamnestisch ofter chronisch driickende Erlebnisse eruieren lassen, 
als in friiheren Lebensjahrzehnten. 

Dagegen scheint sich in manchen Beobachtungen ein kausaler Zusammen­
hang zwischen einer plotzlichen heftigen Gemiitsbewegung und dem Einsetzen 
der ersten Krankheitssymptome unmittelbar aufzudrangen: der Kranke be­
hauptet, im AnschluB an das erschiitternde Erlebnis das Zittern bemerkt zu 
haben, an das sich dann in weiterer Folge die iibrigen Erscheinungen des Leidens 
anschlossen. Mit Recht hebt SOUQUES hervor, daB eine gemiitliche Erregung 
physiologischerweise ein Zittern hervorruft, andererseits ein derartiges Erlebnis 
als zeitlich festbestimmtes Ereignis im Gedachtnis bleibt und begreiflicherweise 
fiir Laien die Bedeutung eines ursachlichen Faktors gewinnt, wenn sich weiterhin 
die ausgesprochenen Symptome einer P. a. entwickeln. 

SOUQUES konnte nun in einer Reihe von Fallen durch sorgfaltige Erhebungen 
den Nachweis erbringen, daB schon vor dem angeschuldigten Ereignis Monate, 
ja Jahre vorher ein Zittern bestand, das aber vom Kranken selbst nicht be­
achtet oder nicht als storend empfunden worden war, bis es im AnschluB an 
eine starke, mit Zittern einhergehende Emotion Beachtungswert erhielt. 

In anderen Beobachtungen setzten die ersten Symptome erst nach einer 
gemiitlichen Erschiitterung ein. In einem Teil dieser FaIle war das Intervall 
aber so lang, 1-4 Jahre, daB ein ursachlicher Zusammenhang nicht ernstlich 
diskutiert werden kann. 

Es bleiben dann aber noch Vorkommnisse mit so engem zeitlichen Zu­
sammenhang, daB der Kausalnexus wirklich in das Bereich des Moglichen riickt. 
SOUQUES fiihrt aus seiner Erfahrung eine Reihe von Beobachtungen an, betont 
aber, daB sie relativ selten sind. Er ist iiberzeugt, daB auch in diesen Fallen 
das Zittern bereits vorher bestand, aber nicht beachtet wurde. Und man wird 
dem Autor sicher zustimmen, daB ein leichtes und fliichtiges Parkinsonzittern 
am Beginn des Leidens dem Kranken sehr wohl entgehen kann, wenn man 
sich erinnert, wie oft viel aufdringlichere Anomalien vom Laien und von 
Arzten unbeachtet bleiben. 

Roussy und CORNIL, die sich gleichfalls an groBem Material um die Klar­
stellung der Frage bemiihten, nehmen den gleichen ablehnenden Standpunkt 
ein und sprechen sich dafiir aus, die Annahme emotiver Verursachung der P. a. 
endgiiltig fallen zu lassen. Ihr Hinweis, daB der Krieg mit seinen zahlreichen 
und starken gemiitlichen Erregungen keinen Zuwachs der P. a. brachte, wird 
durch COURBON bestatigt, der unter 660 Soldaten der alteren Jahrgange mit 
organischen Affektionen des Zentralnervensystems nur 2 FaIle. von P. a. fand, 
von denen wieder nur einer fUr eine emotive Genese ausgewertet werden konnte, 
ohne beweisend zu sein. 

Soviel ergibt sich jedenfalls aus diesen umfanglichen Untersuchungen, daB 
die FaIle, in denen ein emotiver EinfluB auf die Entwicklung der P. a.iiberhaupt 
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in Frage kommt, um so seltener sind, je genauer und sorgfaltiger die Vorgeschichte 
durchforscht wird. Und in den wenigen Fallen, die iibrigbleiben, kommt man 
iiber den Einwand nicht hinweg, daB die ersten leichtesten Symptome der 
schleichend einsetzenden Erkrankung iibersehen wurden, oder - wenn Ent­
schadigungsanspriiche geltend gemacht werden - anamnestisch nicht zugegeben 
werden. 

Zu der absolut ablehnenden Behauptung, daB emotiven Vorgangen keinerlei 
Bedeutung fiir die Entwicklung der P. a. zugestanden werden kann, sind wir 
aber doch so lange nicht berechtigt, als wir nicht mit Bestimmtheit die Moglich­
keit verneinen konnen, daB der dem Leiden zugrunde liegende organische ProzeB 
durch das bei emotiven Erregungen ablaufende Hirngeschehen eine Beeinflussung 
erfahren konnte. Das konnen wir vorerst nicht, sondern miissen bei der gegen­
wartigen Sachlage gewisse Zugestandnisse machen. Da die dafiir maBgebenden 
Erwagungen auch bei der Erorterung der Frage "Trauma und Paralysis agitans" 
Erwahnung finden miissen, solI zunachst dieses zweite Problem, das in den 
letzten Jahren recht temperamentvoll in seinem Fiir und Wider verfochten 
wurde, besprochen werden. 

Um Unklarheiten, die sichtlich die Uneinigkeit der Autoren mitverschuldete, 
zu vermeiden, ist die Forderung voranzustellen, daB die Frage, ob Traumen 
fiir die Pathogenese der echten P. a. von Bedeutung sind, wohl unterschieden 
wird von der Frage, ob im Gefolge von traumatischen Hirnschadigungen Syn­
drome auftreten konnen, die das Geprage des "Parkinsonismus" an sich tragen. 

Geht man von der zweiten Frage aus, so wird niemand a priori in Abrede 
stellen, daB eine traumatische Lasion der Stammganglien mit einer entsprechen­
den extrapyramidal-motorischen Symptomatologie denkbar ist. Wer aber 
die Erfahrungen der Pathologie des Hirntraumas beriicksichtigt, wird die 
Erwartung, daB im Gefolge eines Schadeltraumas sich ein reines Parkinson­
syndrom entwickeln kann, sehr skeptisch betrachten. Entscheidend konnen nur 
die klinisch und pathologisch-anatomischen Tatsachen sein. Nun liegen in der 
Literatur - allerdings sehr sparliche - Mitteilnngen vor, die es unbestreitbar 
machen, daB durch ein sehr schweres Hirntrauroa parkinsonahnliche Zustands­
bilder entstehen konnen. Infolge des nicht elektiven Charakters einer mechani­
schen Noxe kommt aber, wie BING hervorhob, in der Regel nur ein bruchstiick­
weiser Parkinson zustande. HEYDE, der in einer vorziiglichen Arbeit an 693 
Fallen von Schadel- und Hirntraumen aus dem Beobachtungsmaterial der 
REICHARDTSchen Klinik die Frage studiert hat, konnte 9 Beobachtungen 
mitteilen, in denen extrapyramidale Symptome und Symptomgruppierungen 
traumatischer Genese vorlagen. In keinem einzigen dieser FaIle bestand aber 
ein reines Parkinsonbild, sondern ein komplexer Zustand, in welchem sich die 
extrapyramidalen Symptome mit anderen neuropathologischen und psychischen 
Symptomen verkniipften. In wesentlichem Unterschied gegeniiber der Pro­
gression der echten P. a. waren diese posttraumatischen Schadigungen stationar, 
mit Tendenzen zur Riickbildung. AuBer seinen eigenen Fallen rechnet HEYDE 
noch die Beobachtungen von H. W. MAYER und mit Vorbehalt einen Fall 
LOTMAR8, sowie den Kranken von v. MARENHOLTZ zu dieser Gruppe. Der 
neuerdings von SECKBACH als beweiskraftig gefiihrte Fall von posttraumati­
schem Parkinsonismus unterliegt dem Einwand, daB es sich vielleicht doch um 
einen postencephalitischen Parkinson gehandelt hat; er hebt sich auf jeden Fall 
durch die Geringfiigigkeit des Kopftraumas und den progressiven Verlauf von 
dem Bilde, das HEYDE entwirft, abo 

Gleichgiiltig nun, ob noch der eine oder andere Fall der Literatur als "post­
traumatischer Parkinsonismus" anzuerkennen ist oder nicht, bleibt jedenfalls 
die Tatsache bestehen, daB die Vorkommnisse selten sind. Der Grund fiir das 
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nur ausnahmsweise Zustandekommen dieses traumatischen Schadigungstyps 
liegt in der geschiitzten Lage der Stammganglien, wie in dem weiteren Umstande, 
da13 bei sehr schweren Gewalteinwirkungen, die diese tiefen Hirnteile erreichen, 
zumeist infolge Mitschiidigung lebenswichtiger Nachbargebiete der Tod erfolgt, 
bevor extrapyramidale Symptome in Erscheinung treten ktinnen (BING). 

Nach den beachtenswerten Ausfiihrungen R. BINGs scheint eine traumatische 
Schiidigung der Stammganglien am ehesten bei einer Gewalteinwirkung ein­
treten zu ktinnen, die bei freigetragenem Kopfe an der Stirne angreift, also bei 
einer sagittal gerichteten Sto13wirkung. Bei weiteren Beobachtungen sollte 
dieser Hinweis auf Beriicksichtigung der Mechanik des jeweiligen Traumas 
nicht vergessen werden. Eine besondere Vulnerabilitat des Pallidums gegeniiber 
traumatischen Einfliissen Ia13t sich aus den Erfahrungen an gro13em traumatischen 
Material nicht ableiten (HEYDE). 

ROTTER hat seinerzeit die Annahme vorgebracht, da13 die Blutversorgung 
des Pallidums infolge physiologischer Eigentiimlichkeiten (gewisse Tragheit 
des Stoffwechsels, langsame Blutstrtimung) leicht Sttirungen anheimfallen 
ktinne. Seine Anschauung blieb nicht unwidersprochen und trifft allgemein 
vielleicht nicht zu. Immerhin scheint unter Umstanden aber doch eine besondere 
Empfindlichkeit umschriebener Gefa13bezirke vorzuliegen. Dafiir spricht der 
Fall der HELENE DEUTSCH (symmetrische Erweichung nachDrosselung), wie 
die von PmLrPP SCHWARTZ mitgeteilten Tatsachen. Man wird also auch aner­
kennen miissen, da13 ein kraftiges Schadeltrauma gelegentlich einmal im Par­
kinsonsubstrat auf reflektorischem Wege Zirkulationssttirungen im Sinne 
RICKERS herbeizufiihren vermag, die eine irreparable Parenchymschadigung 
zur Folge haben (ROSENRAGEN). Dabei ist als Besonderheit zu beachten, da13 
sich die Symptome eines derartigen traumatischen Parkinsonismus keineswegs 
jah und in voller Starke zu entwickeln braucht. Die Erfahrungen bei anders­
artig bedingten vascularen Schadigungstypen, wie z. B. der Fall DEUTSCH, die 
Beobachtung von STIEFLER-GAMPER, wie insbesondere die klinischen Verlatife 
der CO-Vergiftungen (POHLISCH) lehren namlich, da13 zwischen primarer Schiidi­
gung und dem Hervortreten extrapyraroidaler Erscheinungen sich ein IntervalI 
von Tagen bis Wochen einschieben kann. Das Auftreten einer traumatischen 
Reaktion bestimm.ter Gefa13abschnitte mit einem sich daran anschlie13enden 
traumatischen Parkinsonismus wird um so eher zu erwarten sein, wenn bereits 
eine Sklerose der Hirngefa13e, vor allem in ihrer auf den Hirnstamm beschrankten 
Form (KODAMA.) vorliegt (ELIASBEOO). Fiir Begutachtungsfalle kann da,s 
Vorliegen einer Arteriosklerose schwer iibersehbare VerhaItnisse schaffen. Man 
wird auch hier in erster Linie festzustellen trachten, ob nicht schon vor dem 
angeschuldigten Unfall Symptome einer cerebralen Arteriosklerose mit extra­
pyramidalen Sttirungen vorlagen und der Unfall nicht selbst schon Folge der 
bestehenden Erkrankung war. Andererseits darf aber nicht vergessen werden, 
da13 sich oft genug pathologisch-anatomisch sklerotische Wandveranderungen 
im Hirnstammgebiet nachweisen lassen, ohne da13 zu Lebzeiten sicher fa13bare 
Symptome bestanden hatten. In solchen Fallen ktinnte nun wohl ein Trauma 
den zuvor gerade noch suffizienten Gefa13apparat zum Versagen bringen und 
damit die Entwicklung eines parkinsonahnlichen Syndroms einleiten. Und so 
kann im Einzelfall die Differenzierung, ob ein zuvor intaktes oder bereits skle­
rotisch affiziertes Hirn yom Trauma betroffen wurde, schwer werden, ja un­
mtiglich sein, da nicht nur mit der klinischen Latenz umschriebener cerebraler 
Sklerose, sondern auch mit der groBen individuellen Variationsbreite im zeit­
lichen Einsetzen der cerebralen Arteriosklerose zu rechnen ist. 

Und nun zu der Frage der Beziehungen zwischen Trauma und echter P. a. 
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Wie gegensatzlich die Meinungen heute noch sind, ergibt sich aus der Stel­
lungnahme von zwei maBgebenden Autoren, LOTMAR und LHERMITTE, von 
denen der erste mit aller Bestimmtheit die Moglichkeit einer traumatisch 
bedingten P. a. verficht, wahrend der franzosische Kollege eine derartige Annahme 
als reine Hypothese bezeichnet, die nur den praktischen Wert hat, einem armen 
Teufel wirtschaftlich helfen zu konnen. Zwischen den beiden Extremen bewegt 
sich die Meinung jener, die dem korperlichen Trauma wie Gemiitsbewegungen 
insoweit einen EinfluB zuerkennen, als hierdurch ein latenter ProzeB manifest 
gemacht oder in seiner Entwicklung beschleunigt wird. 

Diese Unstimmigkeiten haben F. KEHRER veranlaBt, die Frage einer um­
fal>senden Kritik zu unterziehen, zu der dann HEYDE in der schon oben erwahnten 
Arbeit einen zweiten wertvollen Beitrag lieferte. 

KEHRER zeigt, daB sich aus der alteren Statistik gar nichts fiir die atiologische 
Bedeutung des Trauma ableiten laBt. Die Zahlen stimmen untereinander nicht 
iiberein, sondern sind um so groBer, je kleiner das Beobachtungsmaterial ist: 
ERB errechnete 4,9% (9: 183), PATRICE HUG und DAVID LEWY 14% (22: 164), 
K. MENDEL 24,4% (10 : 41). 

"Oberlegt man iiberdies, daB diese Angaben aIle noch aus einer Zeit stammen, 
in der man sich iiber das Wesen der Erkrankung noch vollig im unklaren war 
und die Erorterungen der Atiologie mehr oder weniger auf Vermutungen ange­
wiesen waren, die sich aus der Vorgeschichte der Patienten ergaben, so wird es 
verstandlich, daB Traumen fiir Kranke und Arzte ein geeigneter Haftpunkt 
waren. Schon ERB wurde bedenklicb, als sich die angeblich traumatisch be­
dingten FaIle mit dem Inkrafttreten der Unfallversicherungsgesetzgebung 
hauften. Es ist also vollig wertlos, diese alteren Angaben weiterzuschleppen. 
Um so gewichtiger sind die Feststellungen, die sich aus einem reprasentativen, 
einheitlich durchuntersuchten Beobachtungsmaterial, wie es HEYDE zur Ver­
fiigung stand, ergeben. Unter 1500 Unfallkranken war die P. a. nur mit 0,26%, 
also in einem Verhaltnis, das der absoluten Haufigkeit der P. a. ganz nahesteht, 
vertreten. Noch aufschluBreicher ist aber die Tatsache, daB sich unter 683 Fallen 
mit sicheren Schadel- und Hirntraumen, unter denen 192 Kranke mit dauernden 
schweren Hirnschadigungen waren, kein einziger Fall von P. a. fand. 

Nun existieren in der neuen Literatur eine Reihe von Einzelbeobachtungen, 
die als Belege fiir die traumatische Entstehung der P. a. gefiihrt werden. 
F. KEHRER, HEYDE, SECKBACH tun aber eingehend dar, daB keiner dieser FaIle 
einer strengen Kritik standhalt. Sie kommen iibereinstimmend zur Feststellung, 
daB bisher kein einziger Fall in der neuen Literatur vorliegt, der als beweis­
kraftig fiir den behaupteten Zusammenhang gelten konnte. 

Trotzdem ware es aber zu weit gegangen, wollte man beim heutigen Stand 
unseres Wissens iiber den der P. a. zugrunde liegenden ProzeB die Moglichkeit 
einer traumatischen BeeinfluBbarkeit strikte in Abrede stellen. STERN macht 
geltend, daB es fiir die Frage der Bedeutung des Trauma sehr wesentlich ist, ob 
der P. a. eine Parenchymerkrankung zugrunde liegt oder die GefaBverande­
rungen, auf die VOGT und BIELSCHOWSKY das Hauptgewicht legen, in den 
Vordergrund zu stellen sind. Bei einer reinen Parenchymerkrankung waren 
nach seiner Ansicht traumatische Beeinflussungen viel schwerer vorstellbar, 
wahrend bei alteriertem GefaBsystem durch schwere Gewalteinwirkungen 
kleine Blutungen und Gewebsschadigungen hervorgerufen werden konnen. In 
der Tat kann man sich mit der Hypothese LOTMARB, daB durch ein Trauma 
ein seniler StammganglienprozeB vorzeitig in Gang gesetzt wurde, nicht be­
freunden. Wohl aber lieBe sich die Frage aufwerfen, ob Parenchym und GefaB­
apparat nicht als biologische Einheit zu gelten haben und eine primare Paren­
chymdegeneration immer die zugehorigen GefaBe in Mitleidenschaft zieht. Es 
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braucht sich dabei keineswegs um histologisch faBbare Wandveranderungen 
zu handeln, sondern nur um eine Beeintrachtigung der funktionellen Ansprech­
barkeit und Adaptationsfahigkeit. Ziehen wir weiter in Erwagung, daB der 
pathologisch-anatomische ProzeB bereits im Gange sein kann, ohne sich klinisch 
bemerkbar zu machen, so kommt man nicht dariiber hinweg, die Moglichkeit 
anzuerkennen, daB ein schweres Trauma - und das gleiche gilt nun auch fiir 
starke emotive Erregungen - auf dem Umweg iiber eine pathologische Reaktion 
des GefaBsystems - den HirnprozeB in das Stadium der klinischen Manifestation 
zu bringen vermag. 

In der praktischen Begutachtung wird man also - STERN und HEYDE 
stimmen darin iiberein - die Wahrscheinlichkeit eines ursachlichen Zusammen­
hanges zugeben, wenn bei einwandfreier V orgeschichte nach einem schweren 
Schadeltrauma mit nachgewiesener erheblicher Hirnreaktion, zumindest in 
Form einer Commotio, innerhalb von Wochen oder Monaten die Krankheit 
manifest wird oder im unmittelbaren AnschluB an das Trauma als Ausdruck 
einer akuten pathologischen Reaktion des Gehirnes Symptome der P. a. auf­
treten, die fortbestehen bleiben oder endlich, wenn sich bei schon zuvor vor­
handenen Krankheitszeichen im Gefolge des Traumas eine wesentliche oder 
dauernde Verschlechterung einstellt. Das Schwergewicht bei der Beurteilung 
des Einzelfalles, handle es sich nun um rein theoretische, wissenschaftliche 
Deutung oder um eine Begutachtung, liegt auf der sorgfaltigen Erhebung der 
Vorgeschichte unter Beriicksichtigung der gerade bei der P. a. drohenden Fehler­
quellen. F. KEHRER und HEYDE geben dariiber eingehende Unterweisungen. 

Was schlieBlich die friiher wiederholt behauptete atiologische Bedeutung 
peripherer Traumen fiir die Entwicklung der P. a. anlangt, so liegt nach unseren 
derzeitigen Kenntnissen kein AnlaB fiir die Anerkennung derartiger Zusammen­
hange vor (STERN, HEYDE, MEERWEIN u. a.). Die in der alteren Literatur ofter 
angegebenen Beziehungen zwischen der Lokalisation eines Traumas und der 
Lokalisation der ersten Krankheitssymptome sind, soweit es sich dabei nicht 
um Beobachtungsfehler, bzw. nachtragliche Konstruktionen handelt, nicht 
mehr als Zufalligkeiten. Die Wahrscheinlichkeit, daB z. B. eine traumatisierte 
obere Extremitat vor der anderen zu zittern beginnt, ist, wie HEYDE hervor­
hebt, fast 50%. 

Abgesehen von den Traumen und emotiven Erschiitterungen wurde auch 
vielfach Infektionskrankheiten eine atiologische Bedeutung zuerkannt (DANA, 
GOWERS u. a.); Dysenterie, Malaria, Typhus, Rubeolen, akute Polyarthritis 
wurden genannt. Schon OPPENHEIM bezeichnete diese Einfliisse als sehr zweifel­
haft. Inzwischen haben wir wohl den infektiOs bedingten progressiven Parkin­
sonismus im Gefolge der Encephalitis epidemica kennen, aber auch von der 
P. a. trennen gelernt. Fiir die Vermutung irgendwelcher atiologischer Be­
ziehungen der P. a. zu anderen Infektionskrankheiten besteht nach wie vor kein 
AnlaB. - Der Syphilis kann - um diese Feststellung hat sich KEHRER eingehend 
bemiiht - keine atiologische Rolle fiir die P. a. beigemessen werden; wenn 
sich ein oder das andere Mal bei einem P. a.-Kranken positive Luesreaktionen 
finden, so bedeutet das nicht mehr, als daB die Kandidaten der P. a. gegeniiber 
der Lues so wenig immun sind wie andere Menschen. 

CHARCOT vermutete seinerzeit nahere Beziehungen zwischen Arthritis, bzw. 
chronischem Rheumatismus und Paralysis agitans. AniaB dazu gaben ihm die 
in gewissen Stadien der Erkrankung fast regelmaBig vorhandenen Klagen iiber 
rheumatische Beschwerden, das hii.ufige Vorkommen von arthritischen Hand­
stellungen und Deformitat der Fingergelenke. An der Richtigkeit der Be­
obachtung ist kein Zweifel (F. H. LEWY, KEHRER, VINCENT "forme rhumatis­
male"), die inneren Zusammenhange sind aber anders, als sich CHARCOT dachte. 
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Wie schon an anderer Stelle vermerkt wurde, sind die "rheumatischen" Be­
schwerden, die das Einleitungsstadium der P. a. charakterisieren, offenbar als 
zentral bedingte Schmerzen und MiBempfindungen zu deuten, wobei sowohl 
die Art der Beschwerden wie die pathologisch-anatomischen Befundein erster 
Linie an den Thalamus als AuslOsungsart denken lassen. Gegen das Vorliegen 
einer echten Arthritis rheumatica oder urica spricht weiterhin die bereits mehr­
fach erhartete Tatsache, daB bei der bekannten HandsteHung der P. a.-Kranken 
im Rontgenbilde die charakteristischen Befunde der Arthritis deformans bzw. 
urica fehlen (GUENTHER, TIETZE, KEHRER) und VERSE bei der anatomischen 
Untersuchung eines FaHes auch an den auBerlich starker deformierten Gelenken 
keine arthritis chen Veranderungen, sondern nur Verdickungen der Synovialzotten 
und leichte Hyperamie der GelenkgefaBe vorfand. TIETZE und FREUND zogen 
angesichts dieses Mangels lokaler destruktiver Veranderungen den SchluB, daB 
die Haltungsanomalien und Deformitaten auf reflektorischem Wege entstehen, 
Folge einer extrapyramidal bedingten Ruhestellung der Gelenke seien. S. FREUND 
mochte von "Pseudoarthritis deformans" sprechen. Tatsachlich zweifelt heute, 
nach den Darlegungen FOERSTERS tiber die Art und das Zustandekommen der 
Haltungsanomalien beim akinetisch-rigiden Syndrom wohl niemand mehr an 
der zentralen Bedingtheit dieser in Form und SteHung an periphere, arthritisch 
verursachte Verbildungen gemahnende "Pseudoarthritis". 

Selbstverstandlich wird sich gelegentlich einmal eine zentral bedingte Stel­
lungsanomalie mit einer Arthritis deformans kombinieren konnen, vielleicht 
eher in der Form, daB sich bei einem bereits mit Arthritis deformans behafteten 
Menschen eine P. a. entwickelt, als umgekehrt, da die durch extrapyramidale 
StOrungen erzwungene Ruhigstellung der Entwicklung einer deformierenden 
Arthropathie eher entgegenwirkt (vgl. die Untersuchungen von POMMER, LANG, 
tiber die Rolle mechanischer Faktoren in der Pathogenese der Arthritis 
deformans i). 

Aus der Atiologie der P. a. ist also der "chronische Gelenkrheumatismus" 
auszuschalten. Die "arthritische Hereditat" bei der P. a. ist, wie KEHRER 
hervorhebt, viel eher dahin zu deuten, daB sich die Anlage zur P. a. phano­
typisch im dysasthetischen "rheumatischen", "pseudoarthritischen" Vorstadium 
erschopft und die Entwicklung der motorischen Hauptsymptome ausbleibt. 
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Degeneratio hepato-Ienticularis 
(WESTPHAL-STRUMPELLsche Pseudosklerose, 

WILSONsche Krankheit). 

Von H. JOSEPHy-Hamburg. 

Mit 9 Abbildungen. 

KINNIER WILSON hat 1912 eine Reihe von eigenartigen KrankheitsfaIlen 
beschrieben und zusammengefaI3t, die gekennzeichnet waren durch neurologische 
Symptome im Sinne des Parkinsonismus und durch Dysarthrie und Dysphagie, 
ferner durch psychische Veranderungen; bei der Obduktion dieser Kranken 
lieI3 sich immer derselbe Befund"erheben, namlich eine symmetrische Erweichung 
der Linsenkerne und eine cirrhotische Leber. WILSON bezeichnete diese Falle, 
denen er aus der alteren Literatur einige gleichartige zufiigen konnte (FRERICHS, 
GOWERS, ORMEROD, HOMEN) als progressive lentikulare Degeneration. Er wies 
darauf hin, daI3 sie eine starke Ahnlichkeit besaI3en mit Beobachtungen, die 
zuerst 1883 WESTPHAL gemacht hatte und die STRUMPELL spater wieder aufgriff 
und erweiterte. Bel diesen als "Pseudosklerose" bezeichneten Erkrankungen 
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stand im Vordergrund ein bei intendierten Bewegungen verstarkter Wackel­
tremor; das ganze Bild ahnelte in manchem der multiplen Sklerose. Bei der 
Obduktion wurden aber Herde im Gehirn vermiBt: daher die Bezeichnung 
Pseudosklerose. Auch hier fand sich auffalligerweise immer die Lebercirrhose. 
DaB es sich bei dieser Pseudosklerose um eine groborganische Hirnkrankheit 
handelte, bewies eindeutig die erste histologische Untersuchung des Cerebrums 
eines einschli.i.gigen Falls durch ALzHEIMER. Er fand sehr eigenartige riesen­
hafte gliose Zellen in der Rinde und im tieferen Grau. Dieser Befund schien 
die Unterschiede zwischen der WESTPHAL-STRUMPELLSchen und der Wn..SON­
schen Krankheit stark zu betonen. Denn wenn auch von klinischer Seite Ahn­
lichkeiten und "Obereinstimmungen immer mehr hervorgehoben wurden und. 
weiterhin ,,"Obergangsfalle" sich fanden, so waren doch die Verschiedenheiten 
des anatomischen Befundes in die Augen £allend: auf der einen Seite die sym­
metrische LinsenkernerWeichung ohne die atypische Glia, auf der anderen die 
atypische Glia ohne die Erweichung. Es ist dann vor allem ein Verdienst 
SPIELMEYERS, gezeigt zu haben, daB diese Unterschiede nicht durchgreifend 
sind und daB bei den Pseudosklerosefallen weder die Erweichungen zu fehlen 
brauchen noch bei den Wn..soNschen Erkrankungen die ALZHEIMERSche Glia. 
So hat sich da.nn, nachdem HALL 1921 in seiner bekannten Monographie das 
ganze bekannte Material besprochen und kritisch gesichtet hatte, allmahlich die 
Ansicht durchgesetzt, daB es sich hier um identische Krankheiten handelt bzw. 
um divergierende Erscheinungsformen desselben Leidens. FUr die ganze Gruppe 
hat sich die von HALL vorgeschlagene Bezeichnung Degeneratio hepato-Ienti­
cularis einigermaBen durchgesetzt; auah die Bezeichnung Wn..soN-Pseudo­
sklerosegruppe ist neben den alteren Namen iiblich geworden. 

Die FaIle, die hierher gehoren, sind gekennzeichnet durch folgende Merk­
male: 

1. Familiares Auftreten; es handelt sich um ein hereditares Leiden. 
2. Klinisch-neurologisch kommen extrapyramidale Syndrome zur Beob­

achtung; sie sind entweder mehr parkinsonistisch (Wn..SON -Typ) oder haben 
durch den bei 1ntentionen verstarkten "Tremor" AhnIichkeit mit der multiplen 
Sklerose (WESTPHAL-STRUMPELLScher PseudoskJerosetyp) oder endlich sie ge­
horen in das Gebiet der torsionsdystonischen Storungen. Fast immer finden 
sich dabei psychische Veranderungen leichterer oder schwererer Art. 

3. KIinisch intern konnen Leberstorungen vorhanden sein; sie sind gelegent­
lich grober Art und konnen dann sogar das KrankheitsbiId beherrschen (vgl. 
unten das iiber den "Abdominal-Wn..soN" Gesagte), sie konnen sich aber auch 
klinisch kaum bemerkbar machen oder, trotz vorhandener Lebercirrhose, fehlen. 

4. Zu den auffalligsten, aber wahrscheinlich nicht regelmaBigen Symptomen 
gehoren Pigmentstorungen; besonders charakteristisch und wohl pathognomisch 
ist der KAYSER-FLEISCHERSche Ring der Hornhaut. 

5. Endlich ist der Obduktionsbefund typisch. Regelmii.l3ig findet sich die 
Lebercirrhose. 1m Gehirn ist die atypische Glia von ALZHEIMER zu finden, 
entweder reichlich (Pseudosklerosetyp) oder sparlicher (Wn..soN-Typ). Die 
Linsenkernerweichung kann deutlich sein (Wn..soN-Typ) oder zum mindesten 
bei makroskopischer Betrachtung fehlen (Pseudosklerosetyp). 

Wn..SON hatte nur ein familiares Auftreten des Leidens festgestellt, hatte 
aber die Erblichkeit abgelehnt. HALL hat dann zuerst die hepato-Ientikulare 
Degeneration fUr hereditar angesehen; er hat auf Grund seines Materials einen 
recessiven Erbgang festgestellt. Eine sehr schone und weitgehende Ana.lyse 
der Familienverhi.i.ltnisse der Gruppe hat 1930 KEHRER durchgefiihrt. Er hat 
nachgewiesen, daB aIle exogenen ursachlichen Momente - man hat da an Lues, 
besonders an angeborene, gedacht, ferner an Alkoholismus, an Metencephalitis -



abzulehnen sind. Die ver­
einzelten "beweisenden" 
Falle der Literatur halten 
einer Kritik nicht stand, 
vielmehr ist festzustellen, 
daB "bisher kein einziger 
sicherer Anhaltspunkt da­
fur vorliegt, daB die Pseu­
dosklerose durch irgend­
welche von auBen kom­
mende Einwirkungen auf 
den Organismus verursacht 
oder bedingt wird". Da­
gegen fuhrt die genaue 
Durchforschung der Sippe, 
wie sie KEHRER auch fUr 
altere Falle aus der Lite­
raturin vorbildlicher Weise 
durchgefiihrt hat, zu sehr 
interessanten Feststellun­
gen. So haben sich inner­
halb solcher Geschwister­
generationen, wo von al­
teren Autoren ein Fall mit­
geteilt und da bei ausdruck­
lich gesagt war, daB die 
Geschwister des Kranken 
und seine Eltern usw. ge­
sund seien, weitere ein­
deutige Krankheitsfalle 
feststellen lassen. Die 
Stammtafel Abb. 2 zeigt 
das schone Ergebnis einer 
solchen intensivierten Fa­
milienforschung. Verwertet 
man fiir eine Statistik alle 
Falle, wo mehr als vier 
Geschwister in der Gene­
ration des kranken Pro­
banden da sind, so ergeben 
sich fur 79,2 % mehrere 
Krankheitsfalle III dieser 
Geschwisterreihe und nur 
in etwa 20 % kommt die 
Erkrankung isoliert in der 
Geschwisterreihe vor. Man 
findet entweder eine Grup­
penanhaufung der Kranken 
in einer Geschwisterschaft, 
derart, daB 2-5 aufein­
anderfolgende Kinder er­
kranken (14 Familien aus 
KEHRERS Material) oder es 
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Legende zur Sta=tafel STERTZ-KEHRER-RoTTER. (Nach KEHRER). 
1. Wilhelm, Muttersvater des Probanden. 1m 40. Lebensjahr Schlaganfall, 14 Tage allgemeine 

Labmung, seitdem Wackeln beim Gehen, dann zunehmende Steifigkelt mit Kiirperbeugung. 1921 
Rigiditat, Parkinsonbild, Hypomimie, Hemiparese links. t im 73. Jahr. 

2. Eugenie. AnfaIle von Schmerzen, Erbrechen, Unrube, Zit tern, Einknicken. 
3. Emil: Bis zum 11. Lebensjahr gesund. Dann zunehmende Schwache, furchtbare Kopf­

schmerzen. t im Koma im 12. Lebensjahr. "Gehirnausschwitzung." 
4. Hans, 49 Jahre. Stete gelbliche Haut; seit Jahren autochthone Anfalle von Erbrechen. 

Hypomimie. 
5. Ida. Pseudosklerose. Erkrankung mit 21 Jahren in der erst en Graviditat. Hornhautring. 
6. Alfred. Fall I von STERTZ .. Progressive Versteifung". Vom 9.-18. Monat eplleptiforme 

Anfalle. Verlangsamte geistige Entwieklung. Seit der Pubertat Sprach- und Schlingstiirungen, 
dann zunehmende Versteifung. Hornhautring. t in fast absoluter Versteifung. 

Anatomische Untersuchung durch ROTTER. 
7. Erwin. Mit 10 Jahren Magendarmkatarrh. Danach erschwertes, dann verwaschenes Sprechen. 

Speicheln. Mit 12 Jahren Hornhautring, Adiadochokinese, links Hypomimie. Mit 13 Jahren biisartig, 
unsozial, mit 14 Jahren "Ohnmacht", taumelnder Gang, schlechte Sprache. Mit 17 Jahren Speichel­
fluB, allgemeiner Rigor. 

8. Martha. Bis zum 3. Lebensjahr oft Durchfall, bis zum 5. dreimal "Lungenentziindung". Seit 
dem 10. Lebensjahr periodische Leibschmerzen mit Fieber, Durchfall, Blasse. Mit 12 Jabren BlAsse, 
Speicheln, nuschelige Sprache mit komischen Lauten, unbeholfene, langsame Bewegungen, steiter 
Gesichtsausdruck. Wurde vernascht, liigenhaft, stehlsiichtig, zanksiichtig, reizbar, gewalttAtig. 
Mit 13 Jahren: Bei Zielbewegungen, bei denen sie sich nicht beobachtet glaubt, zuckt es. Steht 
zusammengesunken da, Mangel an Antrieb, steife Mimik. Hypertonie der proximalen, Hypotonie 
der distalen Gelenke. Hornhautring. Mit 14 Jahren MiIzvergriiBerung, Akinesie. t mit 15 Jahren. 

9. Erna. Mit 8 Jahren Abmagerung, Appetitlosigkeit. Mit 9 Jahren Anschwellung des Leibes, 
Fieber, .. tuberkuliise Peritonitis". Hornhautring. Keine neurologischen bzw. cerebralen Symptome 
(Untersuchung durch KEHRER). Enormer Ascites. Tod im Koma. Obduktion: Milz etwas ver­
griiBert. Leber etwas verkleinert; grob granulierte OberflAche, keine eigentliche Cirrhose, sondern 
hoher Grad der Leberregeneration, offenbar nach Untergang des gesamten urspriinglichen Paren­
chyms ... GehirnverAnderung leichtesten Grades im Sinne der Pseudosklerose, offenbar lnitial­
stadium derselben HirnvorgAnge wie beim Bruder Alfred (ROTTER). 

liegen zwischen den Kranken zwei oder mehr Gesunde (11 Familien). In der 
direkten Aszendenz der Kranken sind Faile nicht bekannt. Dagegen hat HALL 
bereits Faile durch zwei Generationen in der Nebenlinie erwahnt, die ailerdings 
nicht ganz einwandfrei zu sein scheinen (LUTHY). Wohl aber hat DE LISI zwei 
autoptisch gesicherte Faile bei Vettern zweiten Grades beschrieben. Ihre Vater 
waren Vettern ersten Grades: GroBmutter des einen Patienten und GroBvater 
des anderen waren Geschwister. Hierdurch wird bewiesen, daB die Krankheit 
sowohl durch mannliche wie durch weibliche Individuen vererbt werden kann. 
Innerhalb der Sippen mit Pseudosklerose in einer Geschwistergeneration kommen 
mannigfache Nervenleiden anderer Art vor, so Migrane, geistige Minderwertig­
keit, Epilepsie. Ferner ist zu nennen Parkinsonismus beim Vater (HIGIER), bei 
GroBeltern oder Onkel und Tanten. Von Interesse sind weiter mehrere Falle 
von "Leberkrebs" bei einem der Eltern (OPPENHEIM, MEYES). Von neueren 
Failen verdient der von LUTHY hervorgehoben zu werden: In einer Reihe von 
14 Abkommlingen eines Vaters aus zwei Ehen ist ein sicherer Fall von hepato­
lentikularer Degeneration, eine Schwester bietet ein choreaartiges Bild, zwei 
Schwestern sind depressiv bzw. manisch-depressiv, eine hat eine Myelitis 
durchgemacht, eine stirbt mit 12 Jahren an "schneller Auszehrung", drei Ge­
schwister sterben klein und zwei Bruder leiden an Dystrophia musculorum. 
Aus der ganzen Reihe sind nur zwei gesund. SCHENK findet in einer Familie 
(ein Fall ist bereits fruher von MEYJES beschrieben) Pseudosklerose bei zwei 
oder drei Geschwistern; eine Schwester ist cyclothym, ein Bruder stirbt 
durch Suicid. Die Anlage zur Pseudosklerose scheint von der Vaterseite zu 
stammen (Vater moglicherweise an Leberkrebs gestorben), wahrend die Be­
lastung mit Oyclothymie von der mutterlichen Familie kommen diirfte, in der 
es einen Fall endogener Depression - neben viel Tuberkulose - gibt. 

Bemerkenswert ist die hohe Zahl der Kinder in den Familien mit Pseudo­
sklerose (WILSON, KEHRER). 

KEHRER kommt zu folgendem SchluB: "Die Grundbedingung fiir die Pseudo­
sklerose WESTPHAL-WILSON ist eine besondere erbliche, und zwar einfach l'ecessiv 
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vererbte Anlage. Angesichts des klinischen und anatomischen Bildes muB ihr 
innerhalb der "nervosen" Heredodegenerationen eine Sonderstellung eingeraumt 
werden, insofern es sich nicht urn einen einfachen Aufbrauch erblich minder­
wertiger Nervenbahnen handelt, wie etwa bei der HUNTINGTONSchen oder 
FRIEDREICHschen Krankheit; vielmehr spricht bislang alles dafiir, daB das 
Urspriingliche eine fehlerhafte Anlage der Leber darstellt, die Hirnveranderungen 
aber nur Folgeerscheinungen der erblichen Lebererkrankung sind. Es ist nicht 
ausgeschlossen, daB diese fehlerhafte Leberanlage nur dann zur Erkrankung 
fiihrt, wenn irgendeine heute noch nicht faBbare auBere Noxe einwirkt. Aber 
wenn auch letzteres der Fall sein sollte, so fiihrt diese doch nur bei solchen 
Menschen zur hepato-lentikularen Degeneration, welche die eingangs bezeichnete 
erbliche, und zwar recessive Anlage in sich tragen." 

Die hier schon angeschnittene Frage des "Primats der Leber" wird auf 
S.844 besprochen. 

Zu erwagen ist noch, ob die Krankheit oder zum mindesten ihre nervosen 
Erscheinungen durch auBere Schadlichkeiten auslOsbar sind oder verschlimmert 
werden konnen. Fieberhafte Erkrankungen banaler Art konnen offenbar in 
dieser Richtung wirken (LUTHY). KEHRERS Fall "Scha" beginnt in der Gravi­
ditat und verschlimmert sich nach der Entbindung. Ferner ist die mehrfache 
Angabe bemerkenswert, daB nach einem psychischen Trauma die ersten nervosen 
Zeichen aufgetreten seien. So wurde bei beiden von GRAF beschriebenen Ge­
schwistern das erste Zittern nach einem Schreckerlebnis bemerkt, bei dem einen 
trat auf einen Schreck hin eine weitere Verschlimmerung ein. Andere Falle 
(KASTAN, RAUH II) sind vorsichtiger zu bewerten. Immerhin ware bei den 
besonderen Verhii.ltnissen der Krankheit der Frage naehzugehen, ob es etwa iiber 
das vegetative Nervensystem zu einer Ausschiittung toxischer Lebersubstanzen 
kommen und dadurch die Hirnsehadigung akut intensiviert werden konnte. 

Die hepato-lentikulare Degeneration ist zwar keine haufige Erkrankung, 
gehort aber auch nicht zu den ganz seltenen Vorkommnissen. Jedenfalls hat 
sich mit dem weiteren Bekanntwerden der Symptomatik die Zahl der beschrie­
benen Falle mehr und mehr gehauft. HALL fand 1921 50 erkrankte Manner gegen 
18 Frauen, LUTHY bei einem sehr vorsichtig ausgewahlten Material aus der 
Literatur - er erkennt etliche Falle nieht an, die meines Erachtens sieher sind, 
so den Fall Dettmer von JAKOB - auf 68 Manner 43 Frauen. Bei einem noeh 
groBeren Materia,l wird sieh wohl zeigen, daB beide Gesehlechter gleich haufig 
erkranken. Betroffen sind Angehorige aller Rassen, darunter relativ haufig 
Ostjuden. Nach LUTHY ist die Krankheit am haufigsten in Deutschland; auch 
in der Schweiz kommt sie oft vor. In den romanischen Landern (Frankreich, 
Italien, Spanien) ist sie selten. 

Die Krankheit beginnt meist zwischen dem 16. und 20. Lebensjahr, wenigstens 
wenn man von den nervosen Symptomen ausgeht. Sie kann sich aber auch 
schon friiher bemerkbar machen und mit im 6., 7. oder 8. Jahr zum Ausbruch 
kommen. Bei einzelnen dieser ganz jugendliehen Individuen sind die Leber­
symptome besonders vordringlich gewesen und haben zu Fehldiagnosen (tuber­
kulOse Peritonitis!) gefiihrt. Doch konnen auch nervose Erscheinungen so 
friih kommen (Fall BIELSCHOWSKy-HALLERVORDEN I: Mit 7 Jahren steuer 
holzerner Gang, ungeschickt, langsam). Es gibt ferner Spatfalle (SIEMERLING­
OLOFF, Beginn mit 38 Jahren, HUNT mit 40, HIGIER mit 33, WERTHEMANN mit 
34 und 51, JAKOB mit 48). 

Die Krankheitsdauer ist reeht verschieden. Akute Falle dauern wenige 
Monate yom Auftreten der ersten Zeichen bis zum Tode. Chronische dauern 
4-5 Jahre; sie sind in der Mehrzahl. Vereinzelt zieht sich die Krankheit viel 
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Hi.nger hin, 10 Jahre (SIEMERLING-OLOFF), 22 Jahre (WERTHEMANN) und gar 
43 Jahre (LUTHY 1). 

DaB die alte Trennung in WILsoNsche und Pseudosklerosefaile nur sehr 
bedingt aufrecht zu erhalten ist, wurde schon betont. Die differentialdia­
gnostischen Momente, wie sie z. B. noch BOSTROEM 1923 zusammensteilt, ver­
sagen zu oft. LUTHY hat eine Einteilung nach Stadien vorgeschlagen, die den 
Tatsachen besser gerecht werden durfte. Er unterscheidet: 

Stadium I, das der vorwiegenden oder aileinigen Leberaffektion. Es wird 
nicht immer klinisch manifest; im Gegenteil, dieser wichtigste Abschnitt, in 
dem sich "die Unterminierung des Organismus" vollzieht, bleibt meist ohne 
Krankheitszeichen. Wenn man danach sucht, findet man ofters eine groBe 
harte Leber, eine palpable und zuweilen erheblich vergroBerte Milz, zuweilen 
den Cornealring und als haufigstes Warnungssignal wiederholten Ikterus, ferner 
Schmerzen unter dem rechten Rippenbogen und selten auch andere korper­
liche Storungen, wie trophische Veranderungen der Knochen, endokrine Sto­
rungen und auch gelegentlich Symptome der hamorrhagischen Diathese. 

Wenn die Leberstorung akutere Formen annimmt und schwerere Erschei­
nungen macht, kann es schon in diesem ersten Stadium zum Exitus kommen, 
noch bevor neurologische Symptome manifest werden. Diese Faile entsprechen 
der KEHRERSchen Form des "abdominalen Wilson". 

Das Stadium II ist gekennzeichnet durch das Auftreten der mannigfachen 
neurologisch-psychischen Storungen. Die Leberschadigung tritt mehr in den 
Hintergrund. Es kann aber auch eine {j"berkreuzung stattfinden: In wenigen 
Fallen hat bei schon bestehenden neurologischen Erscheinungen die plOtzlich 
fortschreitende Lebererkrankung wieder das Feld beherrscht (Fall SODER­
BERGH, LUTHY II). 

Die meisten FaIle kommen in diesem zweiten Stadium zum Exitus. 
1m Stadium III setzt die Umstimmung der Motilitat ein. Vor allem tritt 

der Rigor, der im zweiten Stadium sehr deutlich zu sein pflegt, zuruck oder 
verschwindet sogar ganz. Der Rigor fehlt auch meist bei den Failen, die erst 
spat, etwa nach dem 25. Lebensjahr, erkranken. Auch die Sprachstorung nimmt 
bei diesen Spatfallen oft einen besonderen Charakter an. 

Diese LUTHYSche Einteilung scheint fiir die Mehrzahl der typischen WILSON­
und Pseudoskierosefalle geeignet zu sein. Eine gewisse Sondersteilung nehmen 
die Faile von Torsionsspasmus ein. 

LUTHY weist weiter darauf hin, daB mit wenig Ausnahmen die Faile, die 
in spaterem Alter begonnen haben, von vornherein den Rigor nicht zeigten. 
Er faBt hier eine besondere Gruppe als "Spatpseudosklerose" zusammen; sie 
ist ausgezeichnet durch einen verhaltnismaBig gutartigen Verlauf, der auch in 
den Hirnbefunden zum Ausdruck kommt. Doch ist nach LUTHY die klinische 
Eigenart dieser Faile nicht ailein auf den anatomischen Befund zuruckzufuhren, 
wie denn auch sein schon mehrfach erwahnter Fail bei sehr langer Krankheits­
dauer anfangs Rigor zeigte, der spater verschwand. Andere Beobachtungen, 
wie z. B. die Athetoseneigung des Kindesalters, die Besserung der Symptome 
des Status marmoratus beim Alterwerden, deuten darauf hin, daB manche 
Formen extrapyramidaler Syndrome eine besondere Affinitat zu bestimmten 

1 Mit groBtem Vorbehalt sind hier die FaIle von Regensburg zu erwahnen. Es handelt 
sich um hereditare Torsionsdystonie bei Ostjuden. Lebersymptome scheinen nicht auf­
getreten zu sern, der Hornhautring fehlt. In der Sippe kommen gehaufte FaIle vor, die 
im zweiten Lebensjahrzehnt beginnen. Ein Kranker mit relativ leichten Erscheinungen 
lebt noch als 72jahriger, sein Bruder mit schwersten Symptomen mit 60. Der 72jahrige 
hat mehrere kranke Kinder, darunter eines mit schwerer Torsiondystonie, und zwei Enkel 
mit progressiver Muskeldystrophie (vgl. dazu den Fall LUTHY). 

Handbuch der Neurologie. XVI. 53 
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Lebensaltern haben und daB ein Formenwechsel auch bei gleichbleibendem 
anatomischen Befund eintreten kann. 

Die Besprechung der einzelnen Krankheitssymptome hat fiiglich von den 
neurologischen Erscheinungen und hier wieder von den Motilitatsstorungen 
auszugehen, denn diese stehen - trotz des auch von mir angenommenen zeit­
lichen Vorausgehens der Lebererkrankung und ihrer primaren Bedeutung -
klinisch im V ordergrund und in den allermeisten Fallen sind sie es, die den 
Patienten zum Arzt fUhren. 

Eine ganz kurze allgemeine Charakteristik der Bewegungsstorungen ist 
eigentlich nur nach einem negativen Merkmal zu geben: Sie sind durchweg 
nicht spastisch-pyramidal. Innerhalb des weiten Rahmens der extrapyramidalen 
Symptomatik kommt auf Grund der hepato-lentikularen Degeneration fast 
alles vor, was wir kennen, wenn auch manche Syndrome durchaus bevorzugt 
sind, so vor allem das parkinsonistische. 

Es sollen zunachst die Tonusverhaltnisse besprochen werden. Schon WILSON 
gibt als allgemeines und typisches Zeichen aller Falle die Rigiditat an, die auch 
bei der Mehrzahl der Patienten, soweit sie in jiingerem Alter von dem Leiden 
ergriffen werden, vorhanden ist. Sie ist proximal, was auch WILSON bereits 
hervorhebt, starker als distal. Bei passiven Bewegungen findet man den be­
kannten zahen Widerstand. Die Muskeln fiihlen sich derb an und sind nie vollig 
erschlafft. 1m Verlauf der Krankheit kann diese Rigiditat erheblich zunehmen; 
sie kann zu volliger Versteifung, zu Kontrakturen und zu Hilflosigkeit fUhren. 

Die Tonuserhohung kommt aber nicht allen Fallen zu. Vielmehr gibt es 
Kranke mit anderen Befunden. Hier sind zunachst Differenzen innerhalb der 
Gliedabschnitte zu nennen: Hypertonie der proximalen, Hypotonie der distalen 
Gelenke (KEHRER, Fall "Martha"), ferner die Falle mit etwa normalem Tonus 
und endlich die, bei denen ganz allgemeine Hypotonie besteht. Es ist oben schon 
darauf hingewiesen, daB sich die Hypotonie vor allem bei den "Spatsklerosen" 
findet und sich sogar im Alter bei Kranken entwickeln kann, die friiher hyperton 
waren. 

Alle Falle von hepato-lentikularer Degeneration, soweit sie iiberhaupt neuro­
logisch krank sind, haben Hyperkinesen. In den typischen Fallen wird - viel­
fach als erstes Symptom iiberhaupt -, ein Zittern bemerkt. Es ist zuerst ein 
Arm oder es sind beide Arme zugleich ergriffen. Die Bewegungsunruhe geht 
dann auf die Beine, den Kopf, schlieBlich auch auf den Rumpf iiber. Dieses 
Zittern, das besser als ein Wackeln bezeichnet wird, hat charakteristische Eigen­
tiimlichkeiten (WESTPHAL, WILSON, STRUMPELL u. a.). Es hort auf oder wird 
zum mindesten viel geringer, wenn die Kranken sich in volliger Ruhe befinden, 
sei es, daB sie liegen, sei es, daB sie sich in irgend einer Stellung, z. B. sitzend 
mit vorniibergebeugtem Kopf, entspannen. Es kann ferner verschwinden, 
wenn gewisse extreme Haltungen aktiv oder passiv eingenommen werden. So 
zitterte im Fall SIEMERLING-OLOFF der Kopf nicht mehr, wenn er extrem nach 
hinten gebeugt wurde. In KEHRERS Fall Wilhelm lieBen sich die Wackelbewe­
gungen der Hand durch aktive oder passive Uberstreckung "automatenhaft" 
beheben. 

Die Zitterbewegungen sind im Beginn Oiter kleinschlagig in schnellem Rhyth­
mus, sie werden aber meist bald grober und zum "Wackeln". Ebenso typisch 
wie das Aufhoren in der Ruhe ist die Steigerung bei jeder intendierten Bewegung. 
Hier kommt es zu weiten Exkursionen, zu den Bewegungen des "Fliigelschlagens", 
des "Schwimmens"; es sieht aus, als ob der Patient beim "Hauen und Schlagen" 
sei. "Bisweilen kann man einen vollstandigen Aufruhr der zitternden Bewegung 
beobachten" (WILSON). Auch durch psychische Momente verstarkt sich das 
Wackeln. 
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Diese Art der Bewegungsunruhe hat eine gewisse Ahnlichkeit mit dem 
1ntentionstremor der multiplen Sklerose, die ailerdings doch nur oberflachlich 
ist, und auch mit der Chorea. Es gibt bei sicheren Pseudosklerose-WILSON -Fallen 
auch einmal wirkliche chorea­
tische Bewegungsunruhe , so 
voriibergehend in LUTHYS Fall I 
im AnschluB an eine Angina. 
Angeblich hatte auch der Bru­
der des SIEMERLING - OLOFF­
schen Falls eine Chorea (nur 
anamnestisch festgestellt, nicht 
durch arztliche Untersuchung. 
Vielleicht handelt es sich hier 
um eine "Fehldiagnose" von 
seiten der Angehorigen). 

Einen weiteren Typus extra­
pyramidaler unwillkiirlicher 
Bewegungen bilden bei der 
hepato -lentikularen Degene­
ration die torsionsspastischen. 
Der Torsionsspasmus ist zwar 
sicher keine Krankheit, sondern 
nur ein Syndrom, das auf ver­
schiedenster Basis sich ausbil­
den kann (WIMMER, JAKOB). 

Abb. 3. WILSoNsche Krankheit. (Nach WILSON.) 

Aber er ist relativ haufig bei WILSON-Pseudosklerose. Er kann hier entweder 
vollig das Feld beherrschen und im Vordergrund stehen, wie im Fall THOMALLA, 
WIMMER u. a., oder er bildet eine Teilerscheinung innerhalb eines andersartigen 
extrapyramidalen Syndroms. So ist es z. B. im Fall 
GRAF: Bei einem Kranken mit einem in toto parkin­
sonistischen Bild dreht sich etwa alle 2 Min. der Kopf 
langsam nach rechts. 1m Fall SJOV ALL wird ein parkin­
sonistisches Bild nach einer Krankheitsdauer von 16 Mo­
naten abgelOst von einem torsionistischen. 1m Fall 
LUTHY I tritt im Spatstadium eine vertrackte torsions­
dystonische Haltung des linken Arms beim Gehen auf; 
es ergibt sich ein Bild, das eine "frappante Ahnlichkeit" 
mit dem von DE LISIS zweiten Fall hat. Auch athetotische 
Bewegungen kommen sicher vor, wenn auch selten. 

Es sind hier weiter zu erwahnen V orstrecken der Arme 
beim Gehen (KEHRER), blitzartiges Zusammenzucken 
des Korpers (KEHRER), Zuckungen im Facialisgebiet 
(KEHRER, GRAF). 

Die Mimik der meisten Faile ist starr, steif. Zwangs­
lachen und auch Zwangsweinen werden oft beobachtet, 
ebenso SpeicheIfIuB. 

Die Sprache ist in den meisten Fallen dysarthrisch, 
undeutlich, verwaschen, "nuschelig". Sie kann sich mehr 
und mehr verschlechtern und schlieBIich ganz unverstand­
lich werden. Die Kranken sprechen "tonlos oder krahend 

Abb. 4. Gang der Pat. Utz. 
Man beachte die Torsion 
und die athetoiden Bewe­
gungen der Iinken oberen 
Extremitat, die Steifigkeit 
der Beine. (Nach LUTHY.) 

oder die Stimme schnappt iiber" . Die Worte werden langsam, miihsam, in 
einzelnen Silben und Buchstaben skandierend und zitternd hervorgebracht 
(STRUMPELL: Cha-a-ar-l- l- otte statt Charlotte, Sch-w-a-a-I-b-e 
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statt Schwalbe). LUTHY findet bei seiner Kranken in den letzten Jahren eine 
besondere Verlangsamung der an sich verstandlichen und gut modulierten Sprache 
("das Anhoren derselben war miihsam, miihsamer als fiir die Patientin das 
Sprechen"). Die natiirlichen Pausen und Zasuren wurden nicht eingehalten, 
auch nicht am Ende eines Satzes; das Atemholen geschah an ganz beliebigen, 
oft ungeeigneten Stellen. Nacheinanderfolgende Konsonanten wurden, wie 
STRUMPELL es beschrieben hat, auseinandergezogen. 

Die Schrift wird, entsprechend dem Tremor der Arme, zitterig und schwer 
lesbar. 

Dysphagie ist ein konstantes Symptom der hypertonen Falle. 

Abb. 5. Pat. Utz. 1925. Man beachte die fIeckigen 
Pigmentierungen, die hellen Stellen auf Stirn, 
Nase, Kinn, den Hornhautring. (Die hogen­
fiirmigen Linien auf der Nase sind Druckmarken 
der Brille .) Daft Gesicht ist nicht ausdruckslos. 

Was die Augen anbetrifft, so rea-
gieren die Pupillen in den meisten 
Fallen gut auf Licht und Convergenz. 
Ausnahmen kommen vor: Pupillen­
starre (HEINE); schlechte Lichtreak­
tion (SIEMERLING-OLOFF), gute Licht­
reaktion und schlechte auf N ahesehen 
(LUTHY), Wechsel von guter und 
schlechter Reaktion (WESTPHAL­
SIOLI). Auch die Augenmuskeln sind 
meist frei. Doch kommt Doppelsehen 
und vereinzelt Nystagmus vor. Die 
Augenbewegungen konnen auffallend 
verlangsamt sein. Auch Schauanfalle 
sind beobachtet. 

Schlafstorungenfanden GRAF (acht­
tagige Schlafsucht, danach allgemeine 
Verschlimmerung) sowie WEGER und 
NATANSON (Schlaflosigkeit, dann 
Schlafsucht, darauf wieder Schlaflosig­
keit). 

Vegetative Storungen kommen vor: 
Akrocyanose, Hyperthermie, Akro­
parasthesien, starkes Schwitzen, tro­
phische StOrungen der Nagel, vor­
zeitiges Ergrauen der Haare. Wichtig (Nach LUTHY.) 
ist die nicht ganz seltene Osteoporose 

mit den daraus resultierenden Frakturen und Knochenverbiegungen (KEHRER, 
LUTHY, BRUCKNER, ECONOMO u. a .). 

Inkontinenz ist bei vorgeschrittener Krankheit haufig. 
Die Reflexe sind im allgemeinen normal, abgesehen von der ofter erwahnten 

Steigerung der Patellarzeichen. Doch finden sich nicht so ganz selten Pyramiden­
symptome, aber ohne daB sich klinisch spastische Lahmungen bemerkbar 
machten. 

Uberhaupt gehOren echte Lahmungen nicht in das Bild der Krankheit. Die 
willkiirliche Muskulatur kann aber doch schwach sein, worauf schon WILSON 
ausdriicklich hingewiesen hat. 

Sensibilitatsstorungen fehlen meist, doch sind vereinzelt Hyper- und Par­
asthesien gefunden worden. FLEISCHERS Fall I hatte vor Ausbruch des eigent­
lichen Nervenleidens Jahre hindurch "schwere Gliederschmerzen". Torsions­
spastische Anfalle machen starke Schmerzen. 

Von endokrinen StOrungen ist Hypogenitalismus mehrfach erwahnt, bei 
weiblichen Kranken in Form von Amennorhoe, bei mannlichen als Unterent-
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wicklung der Genitalien. Abnorme Lanugobehaarung hatte der Fall BON­
HOEFFER-BIELSCHOWSKY. 

FLEISCHER und HALL fanden Glykosurie. 
Bei einer ganzen Zahl von Kranken sind epileptische Anfii.lle und epilep­

tiforme dammerhafte Zustande aufgetreten, gehauft oder ganz vereinzelt (bei 
LUTHYS Fall I einmal in 43 Jahren). 

Psychische Veranderungen bei der hepato-Ientikularen Degeneration kommen 
oft vor, konnen aber auch fehlen. 1m allgemeinen sind sie starker betont und 
auch haufiger bei den Fallen, die zum Pseudosklerosetyp gehoren. WILSON 
fand bei zwolf eigenen Fallen achtmal Veranderungen, die er als eine Einengung 
des geistigen Horizonts und als eine 
gewisse Kindlichkeit kennzeichnet; 
dabei seien Merkfahigkeit und Wahr­
nehmung erhalten. Er weist auch 
auf die uns heute besonders bei den 
Encephalitikern gelaufige Tatsache 
hin, dal3 bei den parkisonistischen 
Kranken der geistige Defekt oft 
starker zu sein scheint, als er es in 
Wirklichkeit ist . 

Bei den jugendlicheren Kranken 
konnen sich aul3er einem Ruckgang 
der ganzen Leistungen charaktero­
logische Anderungen zeigen: Gefiihls­
abstumpfung, reizbares jahzorniges 
Wesen, pueril-euphorische Stimmung 
oder auch eine Art reaktiver Depres­
sion mit weinerlichem Wesen (THo­
MALLA, RUNGE u. a.). 

Auch starkere Charakterdepra­
vation kommt vor. KEHRERS Fall 
Martha wurde naschhaft, lugenhaft, 
stehlsuchtig, zanksuchtig, dabei uber­
empfindlich, gewalttatig gegen die 
Geschwister, schrie beim Streit "wie 
ein Vieh". 

Bei alteren Pseudosklerose-Kran- Abb. G ... Torsionsspasmus." Fall von THOMALLA. 
ken sind haufig recht schwere Sto-
rungen gefunden. Die Affektlabilitat kann erheblich sein; es kommt zu Er­
regungszustanden und Wutausbruchen, die schnell kommen und auch wieder 
verschwinden und die in ihrer ganzen Art wohl etwas epileptiformes an sich 
haben. 

Andere Kranke werden schwierig, mil3trauisch, boshaft und schikanos. 
Das ethische Empfinden stumpft sich ab o 

Nicht so ganz selten bilden sich paranoide Zustande aus. Bei der sonst 
psychisch intakten Kranken LUTHYS trat vorubergehend eine Phase mit Ver­
folgungsideen und Angst auf. 

Auch recht schwere Demenz von organischen Charakter kann sich finden 
(STRUMPELL, H6sSLIN-ALZHEIMER, JAKOB U. a.). 

Sehr schwer psychotisch wurde der Kranke von SIEMERLING-OLOFF. Hier 
bildete sich, nachdem die Pseudosklerose schon 7 Jahre bestanden hatte, ein 
Erregungszustand mit expansiven Grol3enideen gehobener Stimmung, Urteils­
schwache und Kritiklosigkeit aus . Dieser Schub besserte sich nach 4 Monaten, 
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es trat eine 5monatige Remission ein, der eine weitere psychotische Attacke 
mit noch starker hervortretender Demenz folgte. Dann kam wieder eine kurze 
Besserung und schlieBlich ein halluzinatorischer Verwirrtheitszustand, der bis 
zum Tode anhielt. 

Ich komme nun zu den klinischen Erscheinungen der Lebercirrhose. WILSON 
der zuerst und in aller Scharfe darauf hingewiesen hat, daB die Lebercirrhose 
ein "sine qua non" der progressiven lentikularen Degeneration sei, sagt 1914 
noch ausdriicklich, daB sie sich bei Lebzeiten durch kein Symptom bemerkbar 
mache. Das hat sich nur bedingt als richtig erwiesen. In dem Stadium der 
beginnenden oder vorgeschrittenen nervosen Erscheinungen, in dem die Kranken 
zum Neurologen kommen, sind allerdings grobe Beschwerden durch die Cirrhose 
selten. Man hat in neuerer Zeit viel Miihe darauf verwandt, die funktionellen 
St6rungen von seiten der Leber auch in diesem Stadium nachzuweisen und 
ist mit allen Mitteln moderner Internistik an die Untersuchung herangegangen. 
Es sind auch in vielen Fallen Anhaltspunkte dafiir gefunden worden, daB die 
Leberfunktion nicht in Ordnung war. Aber LUTHY weist wohl mit Recht darauf 
hin, daB die Methoden, die zur Verfiigung stehen, nicht absolut zuverlassig 
sind. Das gelte fiir die Lavuloseprobe wie fUr die BAuERsche Galaktoseprobe 
und fUr den WIDALschen Leukocytensturz. Es ist auch zu bedenken, daB mog­
licherweise die Lebererkrankung in Schiiben verlauft und daB die Proben schon 
aus diesem Grund zeitweise versagen miissen. Am sichersten ist nach LUTHY 
die quantitative und iiber langere Perioden oft wiederholte Bestimmung des 
Urobilins im Harn. Auch mittels Pneumoperitoneum lassen sich die makro­
skopischen Veranderungen der Leber in vivo sichtbar machen. 

In den meisten Fallen von Pseudosklerose verlauft also die Cirrhose relativ 
symptomlos, wobei aber durchaus der Nachdruck auf das Wort relativ zu legen 
ist. Letzten Endes wird es sicher nur eine Frage der Verfeinerung der Dia­
gnostik sein, bis man den immer groben anatomischen Befund auch klinisch 
erfassen kann. Denn es ist nicht anzunehmen, daB Veranderungen in dem Aus­
maB, wie man sie auf dem Obduktionstisch findet, nun wirklich ohne Symptome 
sind. Auffallig genug bleibt es allerdings, daB sie so wenig machen. 

Man muB iiberhaupt manche Einschrankungen machen, wenn man von 
der Symptomlosigkeit der Lebercirrhose spricht. In der Anamnese finden sich 
oft genug Hinweise darauf, daB im Beginn der Krankheit - d. h. noch bevor 
die nervosen Erscheinungen sich bemerkbar machten - verwertbare Anzeichen 
da waren. Hier ist in erster Linie ein sich wiederholender Ikterus zu nennen. 
Auch Ascites kann auftreten, weiter kann die Leber fiihlbar sein und dabei 
derb und hockerig erscheinen. Als Folge der Cirrhose kann sich eine VergroBerung 
der Milz finden. 

AIle diese Symptome konnen - und das trifft meistens zu - nun doch 
ziemlich belanglos bleiben: Der Patient wird durch sie nicht schwer und nicht 
chronisch krank. Es gibt aber sehr interessante und wichtige Ausnahmen. 
KEHRER hat als erster darauf hingewiesen, daB es in den Geschwisterschaften 
von WILsoN-Fallen gelegentlich Kranke gibt, bei denen schwere und schwerste 
Abdominalerscheinungen auftreten als Folge einer WILsoNschen Cirrhose der 
Leber. Er hat fiir sie die Bezeichnung "Abdominal-WILsoN" gepragt. Einen 
Ausgangsfall bildet eine Schwester aus der von STERTZ-KEHRER-WEISS und 
BETTINGER-RoTTER beschriebenen Familie (s. Abb. 2). Hier erkrankt die 1913 
geborene Erna 1921 mit Abmagerung, Appetitlosigkeit und Mattigkeit. Ein 
Jahr spater tritt Ascites und Fieber auf. Das Kind kommt mit der Diagnose 
einer tuberkulOsen Peritonitis in die Klinik, hat einen enormen Ascites und 
stirbt im Koma. Es hatte den Cornealring, aber keine neurologischen Symptome. 
Die Obduktion ergibt eine typische WILsoN-Leber, die Hirnuntersuchung 
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(ROTTER) beginnende Veranderungen im Sinne der Pseudosklerose. Weiter 
konnte KEHRER ermitteln, daB eine Schwester des THoMALLAschen Falles von 
Torsionsspasmus mit 13 Jahren mit schwerem Ascites und Milztumor in die 
K1inik kommt; bei der daraufhin vorgenommenen TALMASchen Operation wird 
eine enorme Leberschrumpfung festgestellt. In einem ahnlichen von LARUELLE 
mitgeteilten Fall wurde ebenfalls operiert; als dabei die Lebercirrhose fest­
gestellt wurde, dachte man an eine WILsoNsche Krankheit und eine neurolo­
gische Untersuchung ergab bei dem Patienten ein generalisiertes Zittern. Hier 
fand sich bei der Obduktion auch die Striatumnekrose. Weitere FaIle von 
Abdominal-WILsoN haben BARNES, STANLEY and WESTON HURST sowie LHER­
MITTE und MUNCIL, weiter WILLCOX mitgeteilt. Wahrscheinlich sind sie in 
den kranken Geschwisterschaften 
iiberhaupt zahlreicher als es bisher 
aus der Literatur hervorgeht. 

Mit der Lebercirrhose ist meist 
eine Milzschwellung verkniipft, die 
ofter gut palpabel ist. Auch sie 
hat zu Fehldiagnosen (BANTIsche 
Krankheit!) und sogar zu chirur­
gischen Eingriffen AnlaB gegeben. 

In einigen Fallen ist die Leber­
erkrankung klinisch manifest ge­
worden, nachdem neurologische 
Symptome schon langere Zeit be­
standen. So bei LUTHY, Fall II: 
Bei einem Mann, der seit 6 J ahren 
das Bild eines typischen WILSON 
bot, treten profuse blutige Durch­
falle auf, es entwickelt sich rasch 
ein groBer, rezidivierender Ascites, 
es besteht eine sekundare Anamie 
und der Patient geht an einer ha­
morrhagischen Diathese zugrunde. 

Abb. 7. KAYSER·JfLEISCHERScber Hornbautring. (Aus 
VOGT: Lebrbucb und Atlas der Spaltlampenmikroskopie 
, des lebenden Auges, I.. Tafel 37. Abb. 284.) 

Leichtere und schwerere Anamien, Blutungen (Purpura) und sogar hamor­
rhagische Diathese kommen als Folge der Leber-Milzaffektion vor. Auch 
StOrungen von seiten des Magens und des Darms sind hier zu nennen. 

Von den Pigmentanomalien, die bei der hepato -lentikularen Degeneration 
gefunden werden, ist die bekannteste und diagnostisch wichtigste der Hornhaut­
ring. Er wurde zuerst 1902 von KAYSER, bald darauf von FLEISCHER beschrieben, 
bei Kranken, die zum Teil damals unter der Diagnose multiple Sklerose gingen. 
Es kann aber kein Zweifel sein, daB der KAYSER-FLEISCHERsche Cornealring, 
der dann vielfach gefunden wurde, und besonders von V OGT eingehendst unter­
sucht ist, nur bei der WILSON-WESTPHALSchen Krankheit vorkommt und hier 
durchaus und eindeutig pathognomisch ist. Er tritt allerdings nicht immer auf. 
Wenigstens ist er a,uch in neU(lren Fallen, bei denen danach gefahndet ist, 6fter 
nicht gefunden. Er ist aber manchmal sehr wenig auffallig und nur mit 
ophthalmologischen Spezialmethoden (Spaltlampenuntersuchung) festzustellen. 
So ist anzunehmen, daB es noch mehr positive FaIle gibt, als in der Literatur 
verzeichnet sind. 

1st der Ring gut ausgebildet, so ist er nicht zu iibersehen, wenn iiberhaupt 
danach gesucht wird. Man findet dann eine oliv -griinliche bis braunliche Ver­
farbung der Hornhaut, in Form eines Ringes von 1-2 mm Breite. Dieser Ring 
ist peripher scharf abgesetzt und vom Limbus corneae durch einen schmalen 

XVI 
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durchsichtigen Streifen getrennt. Zentralwarts verlauft er allmahlich und wird 
hier in der Farbe heller. Er ist nicht gleichmaBig breit: auBen und innen ist 
er schmaler als oben und unten. 1m Verlauf der Krankheit wird er groBer, 
d. h. breiter, kann aber auch lange Jahre hindurch sich nicht verandern. 

Es laBt sich leicht durch Lupenbetrachtung feststellen, daB er gebildet wird 
durch ein kleinkorniges gelbliches Pigment, das in der DESCEMETschen Membran 
liegt. 

Bei der Spaltlampenuntersuchung (VOGT) finden sich eigenartige Farb­
erscheinungen. Der Ring erscheint gelbbraun bis gelb, da wo die Pigmentauf­
lagerungen besonders dicht sind, sogar goldbraun. Achsialwarts geht die Farbe 
in gelb und gelbgriin iiber und miindet schlieBlich in griin und terminal in ultra­
marinblau aus. Diese Farbenerscheinungen sind nach VOGT durchaus identisch 
mit denen, die man nach Silberschadigung des Auges sieht. 

Es gibt noch andere, weniger haufige Augenveranderungen. SIEMERLING­
OLOFF fanden eine "Sonnenblumenkatarakt" der vorderen Linsenpartie; den 
gleichen Befund konnte VOGT zweimal erheben. Diese Form der Katarakt wird 
sonst nur nach Verletzungen des Auges durch Kupfersplitter gefunden (OLOFF, 
JESS, VOGT). 

Am Fundus des L uTHYSchen Falles fand V OGT eine eigenartige bleigraue 
Verfarbung. 

Abnorme Hautpigmentierung zeigten eine Reihe von Fallen (der lkterus 
kommt hierbei nicht in Frage). Nach LUTHY gibt es 16 positive Beobachtungen, 
von denen 14 gleichzeitig den Ring aufwiesen. Das Pigment ist verschieden 
verteilt, es findet sich vor allem an den unbedeckten Teilen des Korpers, wobei 
innerhalb der verfarbten Rautpartien Aussparungen mit normaler Raut vor­
kommen. Die Farbe ist ein eigenartiges blaugrau oder auch ein braun. Der am 
starksten pigmentierte Fall war wohl der von LUTHY. Rier setzte die Ver­
farbung nach etwa 4jahriger Krankheitsdauer ein und war so auffallig, daB die 
Kranke von den Mitpatienten den Spitznamen "blaue Elise" bekam. 

Mit der Pigmentierung der Raut ist auch eine solche der inneren Organe 
verbunden (Fall FLEISCHER 1, obduziert von RUMPEL). 

Ich lasse hier nun auszugsweise einige Krankengeschichten folgen, die vor 
allem das im einzelnen doch recht wechselvolle klinische Bild der hepato­
lentikularen Degeneration kennzeichnen sollen. 

1. Fall von WILSON. 17jahriges Madchen erkrankt mit leichtem Zittern in den Fingern, 
so daB die Schrift schlechter wird. Es magert ab und geht psychisch etwas zuriick. Etwa 
6-9 Monate spater wird die Sprache schlechter, der Tremor der Hande nimmt zu. Weiterer 
geistiger Riickgang, voriibergehend Wahnvorstellungen. Etwa 1 Jahr nach Krankheits­
beginn starkerer Tremor, Muskelschwache, starkere Dysarthrie. Das Zittern wird bei jeder 
Muskelanstrengung starker. Zwangsweinen und Zwangslachen. Nach 2 Jahren Dysphagie. 
Patientin ist hilflos, torkelt, kann das Gleichgewicht nicht halten. Hypertonie der Muskeln. 
Kein weiterer psychischer Verfall. Dann Zunahme der Rigiditat, Ausbildung von Kontrak­
turen, vollige Hilflosigkeit. Starres, ausdrucksloses Gesicht. Verstarkung des Zitterns. 
Schwere Dysphagie. Sprache unverstandlich. SpeichelfluB. Tod nach 3jahriger Krankheits­
dauer. 

Ein Bruder der Kranken erleidet bei der Examensarbeit mit 17 Jahren einen Nerven­
zusammenbruch, hat HaIluzinationen und ist erregt. Er wird als geheilt aus einem Kranken­
haus entlassen und scheint gesund zu sein. Mit 19 Jahren treten Sprach- und Schluck­
beschwerden auf, -gleichzeitig werden die Hande zitterig und die Schrift schlechter. Die 
Symptome verschlimmern sich rasch. 1 Jahr spater Rigiditat, verstarkter Tremor, starre 
Mimik, Zwangslachen. Keine Intelligenzabnahme. Weiterhin Zunahme der parkinso­
nistischen Zeichen. Tremor bei Intentionen verstarkt_ Intelligenz bleibt erhalten. Exitus 
nach einer Krankheitsdauer von 3 Jahren. 

Diese beiden FaIle sind typische WILsoNsche Erkrankungen, mit starker Betonung 
des Parkinsonismus, ohne grobe psychische Veranderungen. 1m Gehirn findet sich die 
symmetrische Erweichung der Linsenkerne. 
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2. STRUMPELL 1916 (Charlotte Z.): Bis zum 12. Lebensjahre vollig gesund, geistig 
lebhaft und geweckt. Dann wird angeblich nach einem Stoll in den Nacken die Sprache 
schlechter. Die Arme fangen an zu zittern, die Geisteskrafte nehmen abo Bis zu 18 Jahren 
nicht menstruiert. 

Status mit 18 Jahren: Hornhautring, schwachsinniger Gesichtsausdruck, der Mund 
steht meist etwas offen, Speichelflull. Keine eigentliche mimische Starre. Die Augen 
blicken lebhaft und interessiert umher. 1m Unterkiefer starkes Zittern oder richtiger Wackeln. 
Sprache schwer gestort, Dysphagie. 

Am auffiHligsten ist das Zittern und Wackeln des Kopfes und besonders der Arme; 
hier scheint es distal starker zu sein als in den Schultern. Keine Lahmung, aber grobe Kraft 
anscheinend gering. Keine Hypertonie. Gang erheblich gestort. Geistig maI3ig geschwacht. 

3. THOMALLAS Fall von Torsionsspasmus bietet in toto ein recht anderes Bild. Der 
Knabe erkrankte mit 7 Jahren an einem Fieber mit eigenartigem Ausschlag, klagte danach 
viel iiber Leibschmerzen und wurde als leber- und milzleidend bezeichnet. Mit 131/ 2 Jahren 
setzte die Nervenkrankheit ein. Das rechte Bein wurde steif, schleuderte beim Gehen 
herum. Der Kranke nahm eine verkrampfte Haltung ein, verkrampfte die rechte Hand, 
liell Sachen hinfallen, bekam Schreibkrampf. Er wurde reizbar, eigensinnig, hatte Er­
regungszustande. Dann traten ausgesprochen torsionsdystonische Anfalle auf: der rechte 
Arm zog sich krampfartig ruckweise, sich dabei um seine Achse drehend, nach hinten. Kopf­
schmerzen. Psychisch ruhiger. Dysphagie, fast unverstandliche Sprache. Ein halbes Jahr 
nach Krankheitsbeginn Klinikaufnahme. Der Torsionsspasmus wird schlimmer. Der Kopf 
und der rechte Arm drehen sich nach hinten, das rechte Bein hebt sich in diesen Attacken. 
Mehr und mehr wird der ganze Korper ergriffen. Es kommt zu stiirmischen Konvulsionen. 
zu arc de cercle-Haltung. Die Muskeln fiihlen sich an wie steinharte Strange. Zwischen­
durch bestand eine kurze Zeit das Symptom des Zwangshaltens. Der Patient konnte den 
rechten Arm nicht spontan von der Unterlage abheben. Wenn er abgehoben wurde oder 
gegen Widerstand war jede Bewegung aktiv moglich. 

Bei den Attacken starke Schmerzen. Tod etwa 9 Monate nach Beginn. 
4. LUTHYS Fall 1 als Beispiel eines besonders langsamen Verlaufs. Elise Utzinger hat 

mit 7 und 8 Jahren zweimal Gelbsucht (!), mit 12, 13, 14 und 15 Jahren Gelenkrheumatis­
mus. In den ersten Schuljahren schon starke Schwache in den Knien und Beinen. 

Mit 20 Jahren unwillkiirliches Zittern im rechten Arm und in der rechten Hand, das sich 
bei intendierten Bewegungen verstarkt. 1 Jahr spater Sprachstorungen, Zunahme des 
Zitterns, dann auch Kopfzittern. Die Beine bleiben stets frei. In der Ruhe werden die 
unwillkiirlichen Bewegungen geringer. Hornhautring mit 20 Jahren deutlich. Psyche zu­
nachst unauffallig. 

1m Beginn des 21. Lebensjahres Angina, im Anschlull daran choreatische Bewegungen 
der linken oberen und unteren Extremitat, die so lebhaft sind, dall die Kranke beinahe aus 
dem Bett fallt. Lacht und weint unmotiviert, macht einen etwas stupiden Eindruck. 

Diese choreatische Phase dauert 20 Tage. Dann Menarche. Etwa 15 Monate spater, 
nl}.ch Suspensionsbehandlung, Besserung, "fast geheilt". Bald wieder Verschlechterung. 
Zittern und Schiitteln, das in der Ruhe aufhOrt und bei Bewegungen sich verstarkt. Sprache 
skandierend, monoton, unreine Artikulation. Haufiges Verschlucken. Leichter Rigor im 
linken Bein, dann in beiden Beinen. AnfiUle von Kopfschmerzen und Schwindel. Psychisch 
keine groben Storungen, aber stimmungslabil. 

Mit 53 Jahren noch leichter Rigor in den unteren Extremitaten. Schleudernde Be­
wegungen der Arme bei Aktion. Dann bessert sich die Motilitat. Mit 58 Jahren kein Rigor 
mehr. Zwischendurch kurz dauernde psychotische Phase mit Depression, Angst, Ver-
folgungsideen. . 

In den letzten Lebensjahren der Patientin, die mit 61 Jahren stirbt, ist der Gang auf­
fallig: Oberkorper und Kopf ziemlich stark nach vorn gebeugt, Gang breitbeinig ohne 
Beugen der Knie beim Abheben der Fiille, Dorsalflexion des Fulles, der mit der Hacke 
zuerst aufgesetzt wird. Die Arme sind dabei nach hinten erhoben, der linke dabei torquiert, 
die Hand ist flektiert, die Finger abduziert, in den Grundgelenken gebeugt, in den iibrigen 
gestreckt; diese Stellungen werden beim Gehen in athetoider Weise etwas verandert. Uber 
die Sprache S. S. 836. 

Krankheitsdauer im ganzen 43 Jahre, bei Beriicksichtigung der Lebersymptome sogar 
53 Jahre. 

5. Ein Beispiel einer Erkrankung mit vorwiegend psychischen Erscheinungen ist der 
JAKoBsche Fall D. Ich rechne ihn trotz LUTHY8 Bedenken zur hepato-lentikularenDegenera­
tion; es ist das nicht nur wegen des Hirnbefundes gerechtfertigt, sondern die Kranken­
geschichte, die dreimal ein plotzliches galliges Erbrechen notiert, deutet hiermit doch auch 
sehr auf eine Beteiligung des Abdomens bzw. der Leber. 

Bei dieser Patientin haben sich die ersten Symptome sehr spat, mit 48 Jahren, gezeigt. 
Die Frau wurde angstlich, ratIos, depressiv, bekam Erregungszustande und aullerte paranoide 
!deen. Korperlich fanden sich eine leichte Pupillendifferenz bei trager Lichtreaktion, 
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auBerdem offenbar Zwangsweinen und Zwangslachen ("weint haufig, doch besteht keinerlei 
Affekt dabei, lacht im nachsten Augenblick wieder recht albern und blode"). Die Beob­
achtung wahrend zweier Jahre zeigt eine maBige Demenz; die angstlichen Erregungs­
zustande, akustischen Halluzinationen und Beziehungsideen stehen im Vordergrund. 8ie 
klingen erst ganz allmahlich abo Die Kranke erscheint dann stumpf, interesselos, nega­
tivistisch und reizbar. Von ihrem 50.-56. Jahr kann sie zu Hause bleiben. Dann wird 
sie wieder anstaltsbediirftig. Hier macht sie einen stumpf verblodeten Eindruck, spricht 
nicht, ist unsauber. Gesicht offenbar amimisch ("Augen weit aufgerissen, Brauen hoch­
gezogen, verblodetes Gesicht; vollig leeres Gesicht"). Einmal tritt ein apoplektiformer 
Insult auf; die Lahmungserscheinungen bilden sich auffallend rasch zuruck. Exitus in 
schwer marantischem Zustand mit 58 Jahren. 

Pathologische Anatomie und Pathogenese. Die Lebererkrankung imponiert 
makroskopisch durchweg als eine grobknotige Cirrhose bei einer betrachtlichen 
Verkleinerung des ganzen Organs. Doch kommt auch eine mehr kleinhockerige 

Abb. 8. Lebercirrhose bei WIIJ30N8Cher Krankheit. (Nach HALLERVORDEN.) 

Oberflache vor. Auf dem Schnitt ist das Organ derb. Man erkennt schon mit 
bloBem Auge die Unterteilung des Parenchyms in kleinere und groBere Inseln, 
die durch bindegewebige Septen bewirkt wird. Histologisch findet man meist 
degenerative Vorgange am Parenchym. Die Septen werden vom Bindegewebe 
gebildet, in dem sich Gallengange finden und auch lymphocytare Infiltrate. 
Das ganze Bild unterscheidet sich nicht grundsatzlich von dem einer LAENNEK­
schen Cirrhose, wenn auch bei dieser die Tendenz des Bindegewebes zu intra­
acinoser Wucherung und Aufteilung des Parenchyms in kleinere Bezirke aus­
gesprochener ist alsbei der Pseudoskleroseleber (SCHMINCKE). 

Fiir die Diagnose in mensa ist die Lebercirrhose jedenfalls wichtig: AIle 
Falle von Schrumpfleber bei Jugendlichen sind zum mindesten verdachtig 
darauf, daB eine WILsoN-Pseudoskleroseerkrankung vorliegt. Ob es wirklich 
Falle ohne Cirrhose gibt, muB durchaus dahingestellt bleiben. Die bisher be­
kannten PseudosklerosefaIle ohne Lebercirrhose sind diagnostisch recht zweifel-
haft (LUTHY). . 

Am Gehirn kann man makroskopisch die symmetrische Linsenkernerweichung 
finden; es kommen auch seltene Erweichungen und Zerkliiftungen im Mark 
und in der Rinde, besonders des Stirnhirns, vor. Das Putamen braucht auch 
nur dunkler als normal zu sein, verschmalert, aufgelockert. Endlich kann das 
Gehirn makroskopisch ganz normal erscheinen. 

Das histologische Charakteristikum der WILsoN-Pseudosklerosegruppe ist 
die ALzHEIMERsche atypische Glia. Es lassen sich hier mehrere Typen unter-
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scheiden. Bei dem ersten - "ALZHEIMER-Zelle I" - handelt es sich um Riesen­
zellen mit groBem unregelmaBig geformtem chromatinreichem Kern; er wird 
von einem groBen Plasmaleib umgeben, der zahlreiche Auslaufer zeigt und in 

a 

dem oft eigenartiges Pigment reichlich 
eingelagert ist. Die, ,ALZHEIMER-Zellen II" 
sind Riesenzellen mit groBem, chromatin­
armem und infolgedessen blaBgefarbtem 
Kern, mit schmalem Zelleib. Ein weiterer 
Typus abnormer Glia hat OPALSKY be­
schrieben. Die ALzHEIMER-Zellen sind 
Abkommlinge der Makroglia (KORNYEY), 
die OPALSKy-Zellen Degenerationspro­
dukte der ALZHEIMER I-Zellen. 

Die Erkrankung des Gehirns kann 
recht ausgedehnt und diffus sein und 
braucht sich auch bei den Fallen mit 
Linsenkernerweichung keineswegs auf die 
Stammganglien zu beschranken. AIle 
extrapyramidalen Zentren, aber auch die 
Rinde und das Mark konnen ausgedehnte 
Degenerationen erkennen lassen, weit­
gehenden Untergang von Nervenzellen 
und Entmarkungen im WeiB . Die Zer­
kliiftungen der Hirnsubstanz entsprechen 
einem "Status spongiosus" mit einer oft 
recht erheblichen und selbstandigen Ge­
faBwucherung (SPIELMEYER). Die aty­
pische Glia kann sich in den extrapyra-

b 

c 
Ab b. 9 a-c. ALZHEIMERSche Zellen eines Falles 
von Pseudosklerose. a Typus I, mehrkernig, 
reichliches Protoplasma mit eingelagertem 
Pigment. b Typus I, pyknotischer Kern, 
reichliches Protoplasma. c Typus II, nackter 

Riesenkern. 

midalen Zentren und im Cortex finden; sie ist im allgemeinen reichlicher bei 
den Pseudosklerosefallen ohne Erweichung als bei den WILSON -Fallen. VermiBt 
wird sie selten vollstandig. Die ALZHEIMER-Zelle I diirfte pathognomisch sein, 
der Typus II kommt auch sonst vor. Lokalisatorisch ist nach LUTHY die Be­
teiligung der Stammganglien obligatorisch. 
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Was die Histopathologie des Hornhautrings betrifft, so mag die Angabe 
genugen, daB das Pigment als feinkornige Sehollen in der DESCEMETsehen 
Membran liegt. Wesentlieher ist die Diskussion uber die ehemisehe Natur 
dieser Ablagerung. Auf die klinisehen Grunde, die sie mit einer Storung des 
Metallstoffweehsels in Verbindung bringen lassen, ist oben schon kurz hin­
gewiesen. Als erster hatte RUMPEL auf Grund ehemiseher Analysen von Organen 
eines Pseudosklerosefalls die Meinung vertreten, daB die abnorme Pigmentierung 
auf eine Silberspeieherung zuruekzufUhren sei. Neuerdings hat vor allem VOGT 
denselben Standpunkt vertreten, einmal auf Grund seiner klinisehen Erfahrungen 
und dann auf Grund ehemiseher Analysen. Das Pigment des Rings verhielt 
sieh mikroehemiseh wie Silber, indem es sieh in 10% Cyankali loste und weiter 
sieh in Jod-Jodkali hellgelb und naeh Beliehtung mit Hydroehinon sieh wie eine 
photographisehe Platte schwarz farht. In einem Bulbus des Falles LUTHY I 
lieBen sieh 0,4 mg Silber naehweisen. 

Die Hautpigmentierung sieht zweifellos wie eine Argyrose aus; im Fall 
LUTHY I hat ein Kliniker yom Range EICHHORSTS aueh diese Diagnose gestellt 
und hat in einer gelegentliehen Silbermedikation die Ursaehe gesehen, hat aber 
dabei angenommen, die Patientin musse an einer Idiosynkrasie gegen Silber 
leiden. 

Nun haben sieh analytiseh in den Organen des LUTHYSehen Falls ein erheb­
lieher gesteigerter Silber- und Kupfergehalt naehweisen lassen. Auf das Kupfer 
fUhrte der oben erwahnte Sonnenblumenkatarakt. Das Gehirn UTZINGER ent­
hielt 0,04 mg Ag auf 1000 g, gegen 0 im Vergleiehsfall und 39,2 mg Cu gegen 
3,6 normal. Von den ubrigen Organen hatte vor allem die Leber die sehr erheb­
liehe Menge von 290 mg Cu/1000, gegen etwa 7,5 normal; dagegen war der 
Silbergehalt hier relativ gering. Kupferspeieherung fanden aueh KUBIK-HAURO­
WITZ, die im ubrigen aber die Silbernatur des Ringes ablehnen. Ihr Befund 
ist aber in dieser Riehtung angreifbar und ganzallgemein wird man den positiven 
Ergebnissen hier mehr Wert beilegen durfen als den negativen. Es ist aber 
noeh nieht entsehieden, ob das Substrat des Ringes immer dasselbe sein muB. 
Neuere Untersuchungen von GERLACH, ROHRSCHNEIDER und FLEISCHER stellen 
die Metallnatur des Ringes wieder in Zweifel. 

Man kann jedenfalls so viel mit Bestimmtheit sagen, daB bei der hepato­
lentikularen Degeneration irgendwie der Metallstoffweehsel nieht in Ordnung ist. 

Mit der Frage, wie diese Storung des Metallstoffweehsels zu deuten ist, 
streifen wir schon das sehwierige Problem der Pathogenese. Hier ist zunaehst 
zu entseheiden, in welehen Beziehungen Leber und Hirnsehadigung stehen. 
Schon WILSON hat angenommen, daB die Cirrhose das Primare sei und die 
Gehirnveranderung von ihr abhange. Hierfur spreehen aueh eine Reihe von 
Grunden. Kliniseh ist in vielen Fallen das zeitliehe Vorangehen der Leber­
sehadigung anamnestiseh naehzuweisen; in den Fallen des "Abdominal-WILsON" 
ist diese Tatsaehe sogar ganz grob betont. Es gibt "WILsoN-Cirrhosen" ohne 
oder noch ohne Hirnveranderungen, aber keine entspreehendenHirnerkrankungen 
ohne die Cirrhose. Weiter ist dureh eine Reihe experimenteller, kliniseher und 
anatomiseher Erfahrungen dargetan, daB Lebersehadigungen Hirnveranderungen 
hervorrufen konnen (Lit. bei LUTHY). 

Neuerdings hat STADLER in einer sehr sehonen Untersuehung gezeigt, daB 
bei Leberveranderungen versehiedenster Art und Ursaehe sieh im Gehirn in 
vielen Fallen Befunde erheben lassen, die denen bei der Pseudosklerose bzw. 
bei der WILSONsehen Krankheit entspreehen, ja zum Teil von ihnen sieh kaum 
noeh unterseheiden. Er fand im Cerebrum sowohl eine Gliaveranderung mit 
der Tendenz zur Bildung naekter Gliakerne yom Typ der ALZHEIMER II-Zelle, 
einmal aueh eine Zelle yom Typ OPALSKY, wie aueh im Linsenkern das Auftreten 
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eines Status spongiosus mit entsprechender bindegewebiger Reaktion. Auch 
die Klinik dieser Leber-Gehirnfii.lle lii.Bt Beziehungen zur Symptomatik der 
WILSON -Pseudosklerosegruppe erkennen. 

Mit diesen anatomischen, klinischen und genealogischen Befunden, wobei 
ich die klinisch-genealogischen Untersuchungen im Sinne KEHRERS fUr die 
bedeutsamsten halten mochte, sind aIle anderen Theorien iiber die Beziehung 
von Leber und Gehirn - Koordination beider Verii.nderungen auf Basis einer 
konstitutionellen Minderwertigkeit oder auf der Basis einer Stoffwechsel­
anomalie, die beide zugleich schii.digt oder auch, wie neuerdings RICKER wieder 
angenommen hat, Abhii.ngigkeit der Lebercirrhose vom Gehirn - widerlegt. 

Das eigentliche Wesen des Erbleidens WILsoN-Pseudosklerose liegt also in 
der friihzeitig auftretenden Lebercirrhose, als deren Folge die Hirnverii.nderungen 
anzusehen sind, die, wie man iiberspitztl sagen konnte, banal sind in dem Sinne, 
daB sie bei jeder Art von Lebererkrankung auftreten konnen. Die weitere 
Frage geht dahin, worauf die Cirrhose zuriickzufiihren ist. Denn daB auch sie 
noch nicht das wirkliche Primii.re darsteIlt, vielmehr nur die erste greifbare 
Manifestation des Erbleidens ist, das ist sehr wahrscheinlich. 

BOSTROEM hat die Theorie aufgesteIlt, daB primii.r der Darm erkrankt sei; 
er sei durchlii.ssig fUr Toxine, die ihrerseits die Leber schii.digten. LUTHY lelmt 
diese Annahme ab, schon weil die gelegentlich gefundenen Darmverii.nderungen 
nicht konstant sind und zum Teil wenigstens nicht als Ursache, sondern als 
Folge der Cirrhose zu deuten sind. 

Es liegt nahe, mit LUTHY anzunehmen, daB das Primii.re irgendeine Stoff­
wechselstorung konstitutioneller Art ist, wie wir sie als familiii.res Leiden in 
Form von Gicht, Cystinurie, Porphyrie und als NIEMANN-PrcKsche Krank­
heit - hier mit der Beteiligung des Nervensystems - kennen. Wir wissen 
einstweilen nicht, welcher abnorme Stoff bei der WILsoN-Pseudosklerose in 
Frage kommt. Wir konnen seine Existenz nur aus seinen Wirkungen er­
schlieBen. Ob die an sich dringend zu fordernde weitere Erforschung des 
Metallstoffwechsels mehr Klarheit bringen wird, ist fraglich. Wahrscheinlich 
handelt es sich bei den Metallen doch nur um Retention von Substanzen, die 
bei ungeschii.digten Organen den Korper passieren. Immerhin ist hier ein An­
haltspunkt fiir weitere Forschungen gegeben. 

Die Diagno8e der hepato-Ientikulii.ren Degeneration ist dann leicht, wenn 
der Hornllautring vorhanden ist. Fehlt er, so ist sie schwieriger und Verwechs­
lungen mit anderen Leiden sind durchaus moglich. Sie sind vor allem vor­
gekommen bei Fallen von HUNTINGTONScher Chorea mit Versteifung (s. S.742). 
Hier ist die Feststellung der hereditaren Verhaltnisse von Bedeutung: dominante 
Vererbung auf der einen Seite, recessive auf der anderen. Verwechslungen mit 
anderen seltenen Heredodegenerationen, wie diffuse Sklerose, PELIZAEUS-MERZ­
BACHER, Myoklonusepilepsie halt LUTHY auch fUr moglich; auch die Faile von 
nicht ganz geklartem familiaren Parkinson nennt er. Lebersymptome werden 
stets auf einehepato-lentikulareDegenerationdeuten, ihr Fehlen dagegen - wenn 
man aIle diagnostischen Untersuchungen wirklich erschopft - eher dagegen. 

1 Die Uberspitzung dieser Formulierung liegt eben darin, daB Hirnveranderungen bei 
Lebererkrankungen ailer Art zwar auftreten konnen, aber doch offenbar nicht miissen; 
auch STADLERS FaIle sind in diesem Sinne nicht aile positiv. Bei der WILsoN-Pseudosklerose 
dagegen sind die Hirnveranderungen als Folge der Cirrhose obligat und wenn man auch mit 
STADLER nicht iibersehen wird, daB die meisten Leberkrankheiten unspezifischer Art altere 
Individuen treffen und damit auf ein alteres Gehirn einwirken, wahrend bei der WILSON­
Pseudosklerose die Leber Jugendlicher cirrhotisch wird, so bleibt hier doch die MogIichkeit 
offen, an eine Minderwertigkeit des Gehirns zu denken, dessen Erkrankung allerdings erst 
durch das Leberleiden prozeBhaft in Gang gesetzt wird. 
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Verwechslungen mit Metencephalitis sind moglich. Die Differentialdiagnose 
gegen multiple Sklerose - die frillier sehr oft angenommen wurde - wird 
heute nicht mehr allzuviel Schwierigkeiten machen. Selbst wenn der Horn­
hautring fehlt und Lebersymptome nicht aufzudecken sind, werden die fehlenden 
spastischen Zeichen und die Art des Zitterns davon abhalten, allzurasch eine 
Fehldiagnose zu stellen. 

Die Liquoruntersuchung (erhOhter Zuckergehalt bei Encephalitis, Pleocytose 
bei multipler Sklerose) ist auch differentialdiagnostisch verwertbar. Bei hepato­
lentikularer Degeneration ist der Liquor normal. 

Bei einigen sicheren Fallen hat man zunachst die Diagnose Hysterie gestellt, 
die dann allerdings bald durch die Entwicklung des Leidens berichtigt wurde. 

Therapeutisch diirfte kaum allzuviel zu erreichen sein. LUTHY rat mit Recht, 
Skopolamin, Atropin, Harmin und entsprechende andere Medikamente sympto­
matisch mehr zu verwenden als es bisher anscheinend geschehen ist. 

Lebertherapie haben LHERMITTE und MUNCIE vorgeschlagen, ohne etwas 
zu erreichen. Mehr Aussicht diirfte eine Leberschondiat haben (DIMITZ und 
VUJIC); LUTHY schlagt vor, dazu in Zeiten, wo sich die Leber durch Schwellung 
und Schmerzen bemerkbar macht, kleine Insulindosen zu geben. 

Gelegentlich haben sich einzelne Symptome voriibergehend psychisch durch 
Hypnose bessern lassen. 
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Torsionsdystonie. 

Von KURT MENDEL-Berlin. 

1m Jahre 1908 beschrieb WALTER SCHWALBE 1 in seiner Inaugural-Disser­
tation unter dem Titel "Eine eigentiimliche tonische Krampfform mit hysteri­
schen Symptomen" 3 Faile (Geschwister) aus der Nervenklinik der Charite 
(Geh. ZIEHEN). Diese Faile waren ausgezeichnet durch vorzugsweise tonische, 
nicht schmerzhafte, asymmetrische, liber die ganze Korpermuskulatur ver­
breitete Krampfe von wechselnder Intensitat und Dauer . SCHWALBE nahm an, 
daB es sich bei seinen 3 Kranken urn eine M aladie des tics mit mehr als ge­
wohnlich tonischen Elementen oder urn eine hereditare Degenerationsneurose, 
welche der Maladie des tics am nachsten stehe, handle. Einen weiteren ahn­
lichen Fall stellte dann ZIEHEN im Jahre 1910 im Psychiatrischen Verein zu 
Berlin vor, und zwar unter der Bezeichnung "tonische Torsionsneurose". ZIEHEN 
schlieBt betreffs der Diagnose die Hysterie, Athetose, Tic impulsif und Choree 
variable des degeneres aus und rechnet den Fall- wie SCHWALBE die seinen­
den degenerativen Krampfneurosen zu. 

1 Die betreffenden Angaben des Ortes der Publikation siehe immer im Literatur­
verzeichnis am Schlusse der Arbeit. 
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1m folgenden Jahre wandte H. OPPENHEIM, sich auf 4 eigene Faile stiitzend, 
seine Aufmerksamkeit dem Leiden zu; er veroffentlichte im Jahre 1911 seine 
Beobachtungen unter dem Titel: ,,-ober eine eigenartige Krampfkrankheit des 
kindlichen und jugendlichen Alters (Dysbasia lordotica progressiva, Dystonia 
musculorum deformans)". OPPENHEIMB Auffassung von der Pathogenese der 
Erkrankung ist eine wesentlich andere als diejenige von SCHWALBE und ZIEHEN. 
Er meint, daB es sich nicht um eine Neurose handelt, sondern daB das Leiden 
auf feinen Veranderungen im zentralen N ervensystem, in bestimmten den Muskel­
tonus beherrschenden bzw. beeinflussenden Bezirken beruht. 

In den Jahren 1911-1918 wird dann iiber weitera Faile der neuen Krankheit 
berichtet, und zwar - in chronologischer Reihenfolge - von FLATAU und 
STERLING, HIGlER, J. FRAENKEL, BREGMAN, BERNSTEIN, ABRAHAMSON, HAE. 
NISCH, BELING, SEELERT, BIACH, CLIMENKO, STERLING, O. MAAS, OPPENHEIM, 
THOMALLA. 

Ich selbst faBte im Jahre 1919 die Beobachtungen und Ansichten der ver­
schiedenen Autoren in monographischer· Darstellung zusammen und fiigte den 
bis dahin veroffentlichten Fallen des neuen Krankheitsbildes zwei weitere hinzu. 

In der Folgezeit ist dann eine groBe Anzahl von Arbeiten iiber den Torsions­
spasmus erschienen, insbesondere die KIinik und pathologische Anatomie des 
Leidens erganzend, meine Ausfiihrungen teils bestatigend, teils erweiternd.· 

Der heutige Stand unserer Kenntnisse iiber die eigenartige Erkrankung laBt 
sich in folgenden Darlegungen zusammenfassen: 

I. Name der Krankheit. 
Der von mir vorgeschlagene Name "Torsionsdystonie" ist wohl der jetzt 

am haufigsten gebrauchte und allgemein anerkannte; er tragt den beiden cha­
rakteristischsten klinischen Merkmalen des Leidens, den drehend-ziehenden (tor­
quierenden) Korperverzerrungen und dem Wechsel von Hypo- und Hypertonie, 
am meisten Rechnung. Von den iibrigen Bezeichnungen trifft man hier und 
da noch an: Torsionsspasmus, Dystonia musculorum deformans, Dysbasia lor­
dotica progressiva, Tortipelvis, ZIEHEN -OPPENHEIMSche Krankheit, torsions­
dystonischer Symptomenkomplex. 

II. Vorkommen und Atiologie. 
a) Hiiufigkeit. FaIle von Torsionsdystonie sind zwar seit Bekanntwerden 

der Krankheit in groBerer Zahl beschrieben worden (ROSENTHAL zahlt bis 1922 
33 veroffentlichte FaIle, es sind deren aber mehr, denn schon im Jahre 1919 
zahlte ich 33); immerhin stellt die Torsionsdystonie ein verhaltnismaBig seltenes 
Leiden dar. Ich selbst sah nach meiner Veroffentlichung im Jahre 1919 noch 
mehrere FaIle, die ich im folgenden mitverwerten, zum Teil ausfiihrlicher be­
sprechen werde. 

b) Geschlecht. In der Kasuistik ist das weibliche Geschlecht weniger stark 
vertreten, der Prozentsatz betragt ungefahr 40 weiblichen zu 60 mannlichen 
Geschlechts. 

c) Nationalitiit. Anfangs stammte die iiberwiegende Mehrzahl der mitgeteilten 
FaIle aus RuBland bzw. Galizien. Es folgten dann Mitteilungen iiber ameri­
kanische, deutsche, ungarische, franzosische (erstmalig im Jahre 1922), danische, 
spanische, schwedische Staatsangehorige mit Torsionsdystonie; AUSTREGESILO 
und ALUIZIO-MARQUES schreiben, daB das Leiden in allen Landern und bei den 
verschiedensten Rassen vorkomme. RuBland scheint aber doch das groBte Kon­
tingent zu der Erkrankung zu liefern. 

Handbuch der Neurologic. XVI. 54 
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d) Religion. Wenn man anfangs dachte, daB das Leiden nur bei Individuen 
jiidischer Abstammung vorkommt, so wird spater erkannt, daB auch christ­
liche Personen von dem Leiden befallen werden. Es iiberwiegt aber in der 
Kasuistik die semitische Rasse in starkem Grade, wie wir dies auch von der 
familiaren amaurotischen Idiotie wissen. 

e) Familiaritat. Die ersten, von SCHWALBE beschriebenen FaIle betrafen 3 
Geschwister; BERNSTEIN, JAKOB, MANKOWSKY-CZERNY, KEHRER fanden die Er­
krankung bei Geschwistern, PRICE bei Zwillingen (allerdings bestehen Zweifel, 
daB es sich in seinen Fallen urn Torsionsdystonie handelt); auch WECHSLER 
und BROCK, DAWIDENKow und ZOLOTOWA, FOSSEY, REGENSBURG, DZER­
SCHINSKY berichten iiber familiares Auftreten des Leidens. Zumeist ist jedoch 
ein solches nicht nachweisbar. 

f) Hereditat. Neuropathische Belastung wird des ofteren erwahnt. In 
MAROTTAS Fall waren die Eltern Trinker. In der Beobachtung SCHWALBES 
(3 Geschwister) litten GroBvater miitterlicherseits und die Mutter an Zittern, 
im Fall BREGMAN litt eine Nichte des Vaters und eine weitlaufige Verwandte 
der Mutter an Epilepsie, im FRXNKELSchen Fall ein Onkel an einem Tic der 
Augenlider; Chorea oder Tic in der Aszendenz bzw. Familie wird erwahnt von 
COLLIER, FOSSEY und MANiwWSKy-CZERNY. 1m Fall RICHTER starb eine 
Schwester 28jahrig an eiIiem Gemiitsleiden, von lO Geschwistern starben 4 
an Zahnkrampfen. In einem meiner FaIle (1918) litt die Mutter an Kopfkolik. 
Psychosen in der Aszendenz erwahnen SCHWALBE und OPPENHEIM. Die Ver­
erbung der Torsionsdystonie ist - wie MANKOWSKY und CZERNY an ihren 2 Fallen 
zeigen - entweder dominant oder - zumeist - recessiv. 

g) Sonstige Atiologie •. Eine Reihe von Fallen von Torsionsdystonie schloB 
sich an eine Infektionskrankheit an, so an Typhus (SCHWALBE, FLATAU-STER­
LING, FRAENKEL, VEDEL" GIRAUD), an Scharlach (VEDEL-GmAuD, MORGULIS), 
Lues (LIMENTANI), Malaria (FRAENKEL), Diphtherie (SEIDEMANN), Keuchhusten 
(CLIMENKO), Chorea (LWOFF-TARGOWLA). Besonders haufig wird die Ence­
phalitis lethargica als verursachender bzw. auslOsender Faktor genannt, wobei 
allerdings zu betonen ist, daB diese FaIle mehr als symptomatisches torsions~ 
dystonisches Syndrom zu bezeichnen sind mit Lokalisation des betreffenden 
Prozesses in den StammgangIien. Dies gilt auch fiir den Fall von QUARELLI, .. 
bei welchem eine chronische Schwefelkohlenstoffvergiftung (Patient arbeitete 
in einer Kunstseidefabrik) als Ursache des Torsionsspasmus angeschuldigt wird. 

In mehreren Beobachtungen schloB sich der Beginn des Leidens direkt an 
einen Unfall an. In einem meiner FaIle hat allerdings ein sogar nicht unerheb­
Iiches Trauma das bestehende Leiden in keiner Weise, auch nicht voriiber­
gehend, verschlimmert oder sonst einen ungiinstigen EinfluB ausgeiibt. Ein 
anderer meiner Torsionsdytoniker fiihrte seine Krankheit auf die Strapazen 
des Krieges zuriick. Aus meinem fiir das Versorgungsgericht erstatteten Gut­
achten mochte ich folgendes hervorheben: 

Pat. leidet an Torsionsdystonie. Die in der Hirnstammgegend mit Sicherheit anzu­
nehmenden Veranderungen haben nichts mit den Einwirkungen des Feldzugs zu tun, auch 
nichts mit der seiner Zeit (1917 und 1918) festgestellten Neurasthenie; sie beruhen mit 
hochster Wahrscheinlichkeit auf einer angeborenen .Anlage, einer von Haus aus bestehenden 
Unterwertigkeit des betreffenden Systems; iiullere Momente, wie Strapazen, Aufregungen, 
Entbehrungen usw., spielen bei Entstehung des Leidens keine oder nur eine ganz unter· 
geordnete Rolle. Da das Leiden erst im Jahre 1923 begonnen zu haben scheint, fehlt auch 
der zeitliche Zusammenhang; dies spricht gleichfalls gegen die etwaige Annahme einer 
Verschlimmerung der Krankheit durch den Kriegsdienst. Zu erwiigen ist schlielllich. ob 
nicht das jetzige Krankheitsbild etwa den Folgezustand einer durchgemachten epidemischen 
Encephalitis darstellt. Pat. hat aber weder wiihrend des Krieges noch nach demselben 
eine Grippe oder gar Kopfgrippe durchgemacht. Nach allem ist ein ursiichlicher Zusammen­
hang zwischen der Torsionsdystonie und den Kriegseinflussen abzulehnen. 
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SchlieBlich wird ein psychisches Trauma von SCHWALBE und FRAENKEL als 
aus16sendes Moment angeschuldigt. 

Zumeist aber begann das Leiden ohne nach auBen erkennbare Ursache und 
ohne direkten AnlaB. 

In dem FaIle CAMAUER und BATTRO war Patient als Friihgeburt auf die Welt 
gekommen; die Verfasser vermuten, daB die Friihgeburt eine besondere Anfallig­
keit des Zentralnervensystems gezeitigt habe. In meinem ersten FaIle ist auf­
fallig, daB bei seiner Geburt der Vater bereits 60, die Mutter 421/2 Jahre alt war. 

h) Beruf. Gewerbliche Schadigungen oder Gifte spielen keine Rolle. Zumeist 
beginnt das Leiden in der Kindheit oder im Pubertatsalter; daher ist iiber 
den Beruf der Erkrankten nichts angegeben. Eine besondere Pradilektion eines 
bestimmten Berufes fiir die Erkrankung an Torsionsdystonie ist nicht erkennbar. 

i) Alter. Die Kranken standen zur Zeit der arztlichen Untersuchung bzw. 
Beobachtung zumeist im Alter von 10-20 Jahren. Der jiingste der veroffent­
lichten FaIle ist derjenige von NAVARRO und MAROTTA (4jahriger Knabe) 1, 
dann kommt ein Fall von COLLIER (5 Jahre alt) und von MAROTTA (Beginn 
gleichfalls mit 5 Jahren), mein Fall 2 begann mit 6 Jahren. Nach ROSENTHAL 
(1923) zeigte sich in 13 bis dahin veroffentlichten Fallen der Beginn des Leidens 
zwischen dem 5. und II. Lebensjahre, nur in 7 Fallen begann das Leiden jenseits 
des 13. Lebensjahres. Jedenfalls wird der Beginn der Erkrankung fast stets in 
das 7.-19. Lebensjahr (zumeist in das 10.-13.) zuriickdatiert, also in die Pra­
pubertatszeit bzw. in das Pubertatsalter selbst oder in die zweite Kindheit. 

Unter der "Oberschrift: "Das spastisch-torsionelle Syndrom im Greisenalter" 
berichtet STERLING iiber 2 FaIle von Hyperkinesen .mit deutlichem Torsions­
charakter bei Greisen, er vermutet als anatomisches Substrat der Erkrankung 
GefaBlasionen speziell im Streifenhiigel. "Die idiopathische P ARKINSONSche 
Krankheit kennt einen symptomatischen Parkinsonismus, die WILsONsche einen 
Wilsonismus, die Torsionsdystonie einen Dystonismus." In diesen Fallen von 
Greisentorsionsdystonie wiirde es sich also urn einen rein symptomatischen tor­
sionsdystonischen Symptomenkomplex handeln (s. spater unter Pathogenese). 

III. Symptomatologie. 
a) Anfangssymptome. Das Leiden beginnt und entwickelt sich allmahlich 

und schleichend. Als Prodromalsymptome werden verzeichnet: Heftiger Kopf­
schmerz (in einem meiner FaIle), der dann mit Einsetzen der eigentlichen moto­
rischen Storungen der Torsionsdystonie verschwand, ferner Ziehen in der FuB­
sohle, Schmerzen im Kreuz, Spannungsgefiihl im Leib; in der Mehrzahl der FaIle 
beginnt aber die Erkrankung mit einer geringen Bewegungsstorung in einer 
Extremitat, insbesondere in einem Bein, allmahlich breitet sich dann die Bewe­
gungsstorung iiber den ganzen Korper aus, zuweilen einen hemiplegischen Typus 
darbietend (Fall von RICHTER, BREGMAN, SCHWALBE, OPPENHEIM, CuMENKO, 
THOMALLA, MENDEL). Die Angehorigen des Patienten bemerken eine Storung 
des Ganges, der eine FuB ermiidet leicht, knickt urn, rutscht aus, wird unge­
schickt oder falsch a ufgesetzt, beginnt zu hinken, es entwickelt sich eine Spitz­
fuBsteIlung. Auch die oberen GliedmaBen konnen zuerst erkranken, z. B. mit 
Zittern oder mit ungeschicktem Hantieren. Aber auch wenn die Arme die ersten 
Storungen aufweisen, so waren in der Folge die unteren GliedmaBen doch immer 
vorwiegend ergriffen, und beim Stehen und Gehen zeigte sich dann erst die ganze 

1 In der Sitzung der Berliner Gesellschaft fiir Psychiatrie und Nervenkrankheiten vom 
10.11.30 wurde von SEIDEMANN ein Kind mit Torsionsdystonie vorgestellt, bei welchem 
das Leidcn bereits im 3. Lebensjahre, und zwar im AnschluB an Diphtherie, begann. 

54* 
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Schwere des Leidens. In einem Faile WIMMERS bestanden zuerst etwa5 Jahre 
lang tonische hemispastische Anfalle (Epilepsia striata), dann erst entwickelte 
sich die Torsionsdystonie. Ein Fall MAROTTAS bot zuerst das Bild der OPPEN­
HEIMS chen Myatonia congenita, um dann in der zweiten Halfte des 3. Lebens­
jahres allmahlich in eine typische Torsionsdystonie iiberzugehp,n; REGENSBURG 
vermutet, daB in der von ihm beschriebenen Dystonikerfamilie 2 FaIle von 
Dystrophia musculorum progressiva sich vieIleicht spater zur Torsionsdystonie 
entwickeln werden. In einem FaIle MAROTTAS bildeten schmerzhafte Muskel­
krampfe der unteren Extremitaten 2 Jahre lang das Hauptsymptom der Er­
krankung, sie erschwerten die Stellung der richtigen Diagnose. SchlieBlich seien 
als Anfangssymptome genannt: Schiefhaltung des Kopfes in einem FaIle von 
FLATER, Schiefhals, der eine Zeitlang tonischen Charakter zeigte, in einem FaIle 
von FRACASSI und MARELLI, und ein Schreibkrampf in einem anderen FaIle 
dieser Autoren. 

b) Intelligenz und Psyche. In den meisten Fallen wird Intelligenz und Psyche 
als normal angegeben. Trotz langen Bestehens des Hirnleidens treten zumeist 
keine psychischen oder intellektuellen Storungen auf; so betont RICHTER, daB 
in seinem FaIle Psyche und Intelligenz bis zu dem im 55. Lebensjahre erfolgten 
Tode intakt geblieben waren. Vereinzelt wird aber Intelligenzschwache ange­
geben, so von FLATER, URECHIA und MIHALESCU, FRIGERIO und KEHRER; 
FRANKEL und TSCHETWERIKOFF berichten von hochgradiger Imbezillitat in 
ihren Fallen, SCHWALBE und THOMALLA beobachteten Delirien, KLEIST und 
HERZ eine fortschreitende paranoisch-halluzinatorische Psychose (Gehorshallu­
zinationen, Korpersensationen, massenhafte Sinnestauschungen, Verfolgungs­
ideen, Paralogien, Wortneubildungen). Demgegeniiber iiberragt in mehreren 
Fallen (FLATAU-STERLING, BERNSTEIN, einer meiner FaIle) die intellektuelle 
Entwicklung und Auffassungsfahigkeit das DurchschnittsmaB. Die Stimmung 
kann sehr labil sein, die Kranken neigen nicht selten zu Reizbarkeit, zum Weinen, 
zur Depression (OPPENHEIM), Hypochondrie (ZIEHEN). Von Indolenz und Apathie 
(SEELERT) sowie eigentiimlicher Euphorie (HAENISCH) ist gleichfalls die Rede. 

c) Sprache. SprachstOrungen werden des ofteren gemeldet (ZIEHEN, BERN­
STEIN, KESCHNER, THOMALLA, MENDEL, WARTENBERG, WECHSLER und BROCK, 
RICHTER, URECHIA und MIHALESCU, FRANKEL, REGENSBURG); die Sprache wird 
als explosiv, undeutlich, verschwommen, nasal, stottrig, krampfartig bezeichnet. 
In den meisten Fallen bietet aber die Sprache keine Sonderheit . 

. Uber Kau- und SchluckstOrungen berichten THOMALLA, URECHIA und MIHA­
LESCU, letztere auch iiber Zwangslachen; vermehrten SpeichelfluB sahen KESCH­
NER und THOMALLA in ihren Fallen. 

d) Ernahrungszustand, Entartungszeichen. Der Ernahrungszustand leidet 
nicht, trotz langer Dauer des Leidens. Korperliche Entartungszeichen fehlen. 
ROSENTHAL teilt mit, daB in fast 1/3 der FaIle eine abnorme FuBhaltung (Pes 
equino-varus und anderes) vorliegt. In meinem FaIle 1 bestand eine links­
seitige Hemiatrophia faciei, von welcher nicht mit Sicherheit zu entscheiden 
war, ob sie zur Symptomatologie des Leidens gehorte, eine zufallige Kompli­
kation darstellte oder als Ausdruck einer Entartung (Entwicklungshemmung) 
zu bewerten war. 

e) Hirnnerven. WIMMER berichtet, daB PupillenstOrungen vorkommen. 
WECHSLER und BROCK sahen in 3 Fallen Nystagmus, desgleichen BREGMAN 
in einem seiner FaIle. DAWIDENKOW und SOLOTOWA berichten iiber 3 FaIle 
aus ein und derselben Familie, welche aIle drei eine Facialisparese (aUe Aste 
waren beteiligt) und leichten Nystagmus zeigten. 

f) Dystonie. Das wesentlichste und charakteristischste Symptom, welches 
auch dem Leiden den Namen Torsionsdystonie einbrachte, ist der eigentiim-
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liche Zustand der Muskulatur sowie die unwillkiirlichen Drehbewegungen des 
Korpers. OPPENHEIM hat als erster die Tonusveranderung der Muskulatur 
als besonders kennzeichnend fiir die Erkrankung hervorgehoben und auf die 
einerseits bestehende Hypotonie, die andererseits vorhandene Neigung zu toni­
scher Muskelanspannung, zur aktiven Kontraktur aufmerksam gemacht, er 
hat deshalb der Krankheit den Namen "Dystonie" beigelegt. Dieser Kontrast 
und Wechsel zwischen Hypo- und Hypertonie - FROMENT und CARILLON 
sprachen von einer "Tonusdysharmonie" - ist allerdings sehr charakteristisch. 
In meinem Fall I schien besonders auffallig, daB sowohl an den oberen wie an 
den unteren GliedmaBen bei Ausfiihrung passiver Bewegungen anfangs eine 
deutliche Hypotonie feststellbar war, daB aber dann bei ofterer Wiederholung 
der Bewegung Hypertonie, Spasmen und klonisch-tonische Bewegungen auf­
traten: ein Verhalten, das - allerdings in umgekehrter Zeitfolge - an die 
Myotonie erinnerte. Es fiel mir ferner auf, daB - ahnlich wie bei der Paralysis 
agitans - bei Widerstandsbewegungen diese hypo- bzw. hypertonische Mus­
kulatur keine Spur von Parese zeigt, daB vielmehr die von ihr geleistete 
grobe Kraft ganz auffallend gut ist. Dies spricht im Verein mit dem Fehlen 
von Reflexsteigerung, von pathologischen Reflexen und Klonuserscheinungen 
fiir den extrapyramidalen Sitz der Lasion. 

Die Ursache der UnregelmaBigkeiten des Muskeltonus sieht MOLHANT wohl 
mit Recht in der Aufhebung einer Hemmung, die normaliter von seiten der 
Rinde auf die striaren Automatismen, dann aber auch von seiten des Striatum 
auf die spinalen Automatismen ausgeiibt wird; die Storungen des Tonus sind 
nicht nur vom Sitz, sondern auch von der pathologisch-anatomischen Natur 
des krankhaften Prozesses abhangig. Auch VEDEL und GrnAUD, WILSON, 
P. MARIE, MOURGUE u. a. sprechen von einem im Mesencephalon bestehenden 
tonigenen Zentrum von hochster Wichtigkeit, dessen Aktion sich im Erhalten­
sein der Haltung offenbart und dessen Befreiung von hoheren Zehtren durch 
eine hoher gelegene Lasion Torsionsspasmus und Enthirnungsstarre erzeugt. 

In WARTENBERGS FaIle konnten die extrapyramidalen Spannungen und 
TorsiOIiskrampfe auf verschiedene Weise reflektorisch oder bei Widerstands­
bewegungen gelOst oder gemildert werden. 

1m Schlaf und in der Narkose schwindet, wenigstens im Anfangsstadium 
der Krankheit, die Dystonie; willkiirliche Bewegung steigert sie oder lOst sie 
aus. MAROTTA beobachtete bei der Narkose seines Patienten, daB die wahrend 
der tiefen Narkose vollig verschwundenen dystonischen Erscheinungen beim 
allmahlichen Erwachen in derselben Reihenfolge wieder auftraten, in der sie 
sich im Verlauf der Krankheit herausgebildet hatten; MAROTTA halt es hiernach 
fiir moglich, daB man bei solchen Kranken durch die Narkose den Verlauf ihres 
Leidens reproduzieren konne. 

Die Muskeln der verschiedenen Korperpartien (Extremitaten, Rumpf, 
Gesicht) konnen von der Dystonie ergriffen sein; besonders befallen sind zumeist 
die proximalen Gliedabschnitte und der Rumpf. Selten und meist nur voriiber­
gehend beobachtet man eine "paradoxe Kinese" (WIMMER); d. h. das Laufen 
geht besser als das Gehen, das Tanzen geht gut, desgleichen das Riickwarts­
gehen, Ballspielen, Klavierspielen usw. 1m FaIle CHAVANy-MoRLAAS bestand 
die Dystonie vornehmlich im Liegen, im Gegensatz zu den meisten sonstigen 
Beobachtungen. Auch halbseitig kann das Syndrom auftreten, so berichtet 
CHIARI iiber choreiforme, torquirende tonische Muskelkrampfe nur in der linken 
Korperhalfte, die sich im 4. Lebensjahrzehnt entwickelten, MELIKOW beschreibt 
einen Fall von einseitigem Torsionsspasmus, desgleichenWIMMER, LARUELLE. 
In WIMMERS Fall bildeten die dystonisch-hemispastischen AnfaIle, die er als 
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"striare Epilepsie" bezeichnet, 5 Jahre lang das einzige Symptom der Krankheit, 
dann erst entwickelte sich eine typische Torsionsdystonie. Ahnlich liegt ein 
Fall von HALBAN und ROTHFELD, iiber den sie auf der Dresdener Jahresversamm­
lung der Gesellschaft Deutscher Nervenarzte (1930) berichteten. 

Betreffs einer etwaig nachzuweisenden "dystonischen" elektrischen Reaktion 
schrieb ich im Jahre 1918 folgendes: "In meinem FaIle konnte ich eine elek­
trische Untersuchung aus auBeren Griinden leider nicht ausfiihren, im Jahre 
1897 erwies sich die elektrische Erregbarkeit als normal; es erscheint mir jedoch 
in Anbetracht des oben beschriebenen Verhaltens des Muskeltonus nicht aus­
geschlossen, daB einer anfanglich normalen elektrischen Erregbarkeit (ent­
sprechend der anfanglichen Hypotonie) bei mehrmaligem 6ffnen und SchlieBen 
des Stromes eine myotonische Reaktion (entsprechend der dann bestehenden 
Hypertonie) folgt, ein Verhalten, das - wenn auch gegensatzlich - an die 
myasthenische Reaktion erinnern wiirde (Myasthenie: anfanglich normale, 
allmahlich abnehmende elektrische Erregbarkeit; Dystonie: anfanglich normale, 
allmahlich zunehmende, zur myotonischen werdende Reaktion). In den Dystonie­
fallen von BREGMAN und THOMALLA sind denn auch ,myotonieartige' Sym­
ptome erwahnt. Bei weiteren Beobachtungen wird man sein Augenmerk auf 
diese etwaige ,dystonische' elektrische Reaktion zu richten haben." - In 
der Folgezeit hat nun SODERBERGH bei einem FaIle von Pseudosklerose eine 
"myodystonische" elektrische Reaktion beobachtet; sie bestand in folgendem: 
bei konstanter faradischerMuskelreizung kam es, anstatt zu einer tetanischen 
Dauerkontraktion, zu langsamen abwechselnden Kontraktionen und Erschlaf­
fungen; nach Entfernung der Elektrode sah SODERBERGH mehrere Nachkontrak­
tionen des gereizten Muskels; dann beobachtete er auch tonische Nachkontrak­
tionen bei faradischer Reizung sowohl des Muskels wie des Nerven. Und FOXE 
schreibt: Die Dystonia deformans stellt in wesentlichen Punkten eine Art 
Negativ zur Myasthenie dar. 

g) Unwillkiirliche Bewegungen. Blickkrampfe. Halsmuskelkrampf. Der 
Name "Torsionsdystonie" besagt schon, daB neben der eben abgehandelten 
Dystonie die Torsionsbewegungen des Korpers besonders kennzeichnend fiir 
das Leiden sind. Es sind dies unwillkiirliche, drehend-ziehende (torquierende) 
Bewegungen, welche ein Gemisch von choreatischen, athetoiden, ticartigen, 
hemiballistischen, parkinsonartigen Bewegungen darstellen. Sie sind zwecklos, 
grotesk, bizarr, klonisch-tonisch mit Uberwiegen des tonischen Momentes, 
disharmonisch, schlangenformig, wurmartig, unkoordiniert, stereotyp, stoBend, 
ruckartig, schleudernd, stark an hysterische BewegungsauBerungen erinnernd 
(daher die haufige falschlich gestellte Diagnose: Hysterie und die anfangliche 
Bezeichnung der Krankheit als Krampf- oder Torsionsneurose bzw. "eigen­
tiimliche Krampfform mit hysterischen Symptomen"). Und doch sind diese 
torquierenden Bewegungen des Rumpfes und der Extremitaten so typisch und 
charakteristisch, daB fUr denjenigen, der sie einmal gesehen hat, jeder neue 
Dystoniefall alsbald an die richtige Diagnose denken laBt. So beschrieb ich 
in meinem FaIle 1 die unwillkiirlichen Bewegungen und Unruhe meines Patienten 
wie folgt: "Der Gang erinnert an denjenigen des Storches, Pat. stampft beider­
seits mit groBen Schritten auf den Hacken auf, der Gang kann als gekiinstelt, 
bizarr, clownartig, maniriert, stolzierend, wie auf Stelzen bezeichnet werden, 
zuweilen wird plOtzlich das rechte Bein im Hiiftgelenk ho chgehoben oder nach 
hinten geschleudert, dann wieder der ganze Rumpf ruckartig verdreht, plOtzlich 
knickt Pat. in den Knieen unter starken schlangenfOrmigen und drehenden 
Mitbewegungen des Rumpfes und der Arme ein, dann wieder erfolgen mehrere 
Schritte hintereinander in tiefer Kniebeuge, zuweilen werden die Beine beim 
Gehen kreuzweise iibereinander geschlagen." 
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Die Gesichtsmuskulatur ist in der Regel von den unwillkiirlichen Bewegungen 
verschont. Dies kontrastiert sehr mit der fortwahrenden Unruhe von Rumpf 
und Extremitaten und steht im Gegensatz zum Verhalten der AtMtose double. 
Allerdings zeigen Falle von MAAs, BREGMAN, THOMALLA, RICHTER Grimassieren 
bzw. lebhafte, verzerrte Gesichtsziige und Torsionsbewegungen des Kopfes. 

Die proximalen Abschnitte der GliedmaBen sind starker befallen als die 
distalen; es sind entweder die gleichseitigen Extremitaten (hemiplegischer Typ) 
besonders betroffen, oder es handelt sich um die gekreuzten Glieder, oder die 
Extremitaten sind paarweise befallen bzw. samtlich in Bewegung. 

1m Liegen lassen die Bewegungen nach, beim Stehen und besonders beim 
Gehen verstarken sie sich. 1m Schlaf und in der Narkose horen sie vollig auf; 
nur in einem Fall WIMMERB bestanden sie auch wahrend des Schlafes. 

Willkiirlich kann der Kranke die Bewegungen nicht unterdriicken, im Gegen­
teil: je mehr Pat. dieselben zu hemmen sucht, desto groBer wird die Unruhe. 
In einem Fall FRXNKELB wirkten Bewegungssinnesreize benachbarter Gebiete, 
wie Mundoffnen, aktiver Gegendruck des Arms, Gehen, beruhigend. Manche 
Patienten konnen durch ein intuitiv ausgearbeitetes Verfahren, z. B. Streckung 
der Finger oder maximale Streckung des Unterschenkels im Knie, durch be­
stimmte Kunstgriffe die Bewegungen coupieren (STERLING), wie wir dies auch 
beim Tic beobachten. Einer meiner FaIle erhielt Ruhe, wenn er sich auf den 
zitternden Arm fest auflegte. In sehr vertrackter Knie- oder Hockstellung 
sind die Kranken verhaltnismaBig frei von Bewegungen (BONHOEFFER). Er­
miidung, Gemiitserregung, auf das Leiden gerichtete Aufmerksamkeit steigern 
die Unruhe. Suggestion hat keinen oder nur geringen und voriibergehenden 
EinfluB, die Hypnose wirkt noch am besten beruhigend, zuweilen auch an­
haltender. 

Von WECHSLER und BROCK wird eine segmentare Anordnung mancher 
Bewegungen hervorgehoben; namentlich geschehe die Entwicklung der Be­
wegungsstorung zuweilen in segmentarer Reihenfolge. In einem ihrerFalle 
hOrten die sonst in gewissem Rhythmus immer wiederkehrenden unwillkiirlichen 
Bewegungen auf und der ganze Korper wurde von einer Muskelspannung 
ergriffen, wenn der Patient unter den Achseln in die Hohe gehoben wurde; 
dabei waren die Vorderarme proniert, die unteren GliedmaBen extendiert, der 
Riicken nahm eine stark lordotische Haltung an. Diese Verfasser wollen die­
jenigen FaIle, in denen die Spontanbewegungen iiberwiegen, als "myokinetische" 
Untergruppe abtrennen von den selteneren myostatischen Fallen, die sich 
mehr in Haltungsanomalien auBern. ROSENTHAL unterscheidet die dysbatisch­
dystatische Form der Torsionsdystonie (mit besonders hervortretenden ab­
normen Haltungen, Drehstellungen von Rumpf und Extremitaten) und die 
atMtose double-ahnlichen Formen (bei deilen eine allgemeine Bewegungs­
unruhe im Vordergrunde des Krankheitsbildes steht). 

Jiingst berichtete A. STERN iiber "Blickkrampfe" bei einem FaIle von 
Torsionsdystonie (38jahrige Biiroangestellte): die Augen gehen erst wenig hoch, 
dann krampfartig nach oben links; dieser Zustand tritt besonders auf, wenn 
Patientin "sehr kaputt" ist, dauert bis zu 1/2-1 Stunde, so daB sie im Biiro 
kaum weiterarbeiten kann; die Blickkrampfe sind mit Kopfdrehungen nach 
links verbunden; wahrend des Blickkrampfes hat Patientin die Empfindung, 
als ob der Geist aussetze und sie nicht recht denken konne. STERN betrachtet 
diese Blickkrampfe als Folge der striaren Erkrankung. 

Hier sei ein kurzes Wort iiber den Halsmuskelkrampf eingeschaltet. Es 
sind Falle von Kombination von Torsionsdystonie mit Halsmuskelkrampf ver­
offentlicht, so von MELIKOV, W ARTENBERG, KRAMBACH u. a. P. MARIE und 
LEVY betonen, daB es zwischen Torsionsdystonie und Torticollis spasmodicus 
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eine groBe Reihe von Vbergangsformen gibt, in denen sich der Torsionsspasmus 
in verschiedenen klinischen Bildern kundgeben kann. 

CAssmER hat mit besonderem Nachdruck den echten Halsmuskelkrampf 
zu dem striaren Symptomenkomplex in Beziehung gebracht und 3 eigene FaIle 
von Halsmuskelkrampf in das Gebiet der Dystonia musculorum progressiva 
eingeordnet. Wahrend allerdings bei letzterer der abnorme Spannungszustand 
hauptsachlich die Muskulatur des Stammes betreffe und so zu den bizarren 
Haltungsanomalien und Bewegungsstorungen fUhre, sei beim Halsmuskel­
krampf das Leiden andersartig lokalisiert. Schon vor CAssmER hatte im Jahre 
1920 O. FOERSTER l geschrieben: "Der echte Torticollis spasticus ist nach meiner 
Vberzeugung auf eine organische Erkrankung des Nervensystems zuriick­
zufiihren, die uns ihrem Wesen nach allerdings noch nicht klar ist. Beobachtungen 
der letzten Zeit haben mich zu der Meinung gefiihrt, daB es sich hier um eine 
Erkrankung des Corpus striatum handelt, die allerdings auf einen bestimmten 
Teil desselben lokalisiert ist." 

h) Wirbelsiiule. Unter den friiheren Namen des Leidens figuriert die Be­
zeichnung: Dysbasia lordotica. Dies zeigt den Wert, den man auf die lordotische 
Haltung der Wirbelsaule legte. In der Tat ist in vielen - doch nicht in allen -
Fallen diese Lordose vorhanden, und zwar fehlt sie in Riickenlage, wird deut­
licher beim Sitzen des Patienten und verstarkt sich beim Stehen und besonders 
beim Gehen. Beim Kriechen auf allen Vieren schwindet sie vollstandig. Neben 
der Lordose besteht zuweilen auch eine Skoliose. Meist springt die Glutaeal­
gegend stark nach hinten vor (Dromedarstellung nach OPPENHEIM, ich selbst 
verglich die Haltung mehr derjenigen des Vogels StrauB). Es gibt aber auch 
FaIle, in denen eine Kyphose vorhanden ist (ROSENTHAL, LULLO und BRUCH­
MANN). Bei mehreren Beobachtungen (FROMENT und CARILLON, FRACASSI) 
ist bemerkenswert, daB die Wirbelsaulenverkriimmung schwand beim Laufen, 
Springen, BaIl- und Tennisspielen; beim Auf- und Absteigen der Treppe, wenn 
bei jedem Schritt mehrere Stufen genommen wurden, beim Gehen auf einem 
Bein, Tanzen, Radfahren u. a. FROMENT und CARILLON machen auf die In­
suffizienz und Hypotonie der Bauchmuskulatur bei der Dysbasia lordotica 
aufmerksam. Vbrigens fehIt bei dem Leiden das bei der Dystrophia musculorum 
progressiva so charakteristische Emporklettern beim Aufrichten aus liegender 
Stellung. 

i) Obere Gliedma8en. Bei guter grober Kraft zeigen die Arme die oben 
beschriebenen unwillkiirlichen pendelnden und torquierenden Bewegungen und 
somit Storungen beim Schreiben, Essen, Hantieren, An- und Ausziehen usw. 
Es kann vorkommen, daB das Leiden nicht, wie gewohnlich, an den unteren 
GliedmaBen, sondern an den oberen beginnt und z. B. zuerst beim Schreiben 
bemerkt wird (PruSSMANN); ja, es kann die Erkrankung zunachst auf einen 
Arm beschrankt bleiben, so in einem FaIle von ROASENDA, in einem von LAR­
UELLE und in folgendem von mir beobachteten FaIle von Forme fruste von 
Torsionsdystonie (s. auch unter "Verlauf und Prognose"). 

58jahr. Mann aus Estland. Lues, Alkoholismus, Rauchen, Kopfgrippe negiert. Vor 
etwa 4 Jahren begann das Leiden im rechten Arm; es wurde zuerst ffir einen Schreibkrampf 
gehaIten. Jetzt typische torquierende Bewegungen im rechten Arm mit tonischen MuskeI­
spannungen. Riicken und untere GliedmaJlen voIlig frei, Gang unauffaIlig. Keinerlei 
Pyramidenzeichen. Der Pat. wurde mir von dem Nervenarzt seiner Heimat mit der Diagnose: 
partielle Torsionsdystonie zugewiesen. 

Eine ausgesprochene Muskelatrophie in den Armen wird nur von TSCHETWERI­
KOFF erwahnt; Verfasser fiihrt dieselbe auf rheumatischen, nicht auf nervosen 
Ursprung zuriick. 

1 FOERSTER, 0.: Berl. klin. Wschr. 1920, lI77. 
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In den Gelenken findet sich zuweilen eine iibermaBige Bewegungsfahigkeit: 
eine Oberstreckung im Ellenbogengelenk (FLATAU-STERLING), eine Hyper­
extension im Daumen und in den iibrigen Fingern, Hyperflexion und -extension, 
sowie starke Hyperabduktion in den Handgelenken, Hyperextension im Ellen­
bogengelenk (mein Fall I). SensibilitatsstOrungen und eigentliche Ataxie fehlen. 
Bei intendierten Bewegungen kann in manchen Fallen der Tremor verschwinden 
(MAAS, mein Fall I). Mehrere Autoren berichten, daB die Reflexe an den oberen 
GliedmaBen nur schwach bzw. - teils wegen der dauernden Unruhe der Ex­
tremitat - gar nicht auslosbar sind. 

k) Untere GliedmaBen. Die unwillkiirlichen Bewegungen und der bizarre, 
oft sehr charakteristische Gang sind oben unter g) des Genaueren beschrieben 
worden. Die Kranken OPPENHEIMs, BERNSTEINS, MAAs', BUCHS und BRUNSCH­
WEILERS gingen riickwarts besser als vorwarts, nach BUCH, weil dann beim 
Gehen der Schwerpunkt nach hinten fallt, nach BRUNSCHWEILER, weil Patient 
dann mehr "cortical" geht. Pulsionserscheinungen wie bei der Paralysis agitans 
fehlen. Die grobe Kraft ist gut, Paresen bestehen nicht, das Hautgefiihl ist 
intakt. Genu recurvatum (BREGMAN, CLIMENKO) und SpitzfuBstellung (OPPEN­
HEIM, BREGMAN, BELING, BUCH, STERLING, RICHTER, mein Fall I) werden 
berichtet, GOODHART und KRAUS beschreiben einen Fall von Torsionsdystonie, 
in welchem die Beine in Beugerigiditat waren, zu der die Haltung der FiiBe 
mit plantarflektierten Zehen und gehobenem innerem FuBrand nicht zu passen 
schien. 

Die Knie- und Achillesreflexe sind in vielen Fallen schwach, OPPENHEIM 
und BREGMAN sahen sogar Areflexie; andererseits wird von SEELERT, BREGMAN 
und RICHTER eine Lebhaftigkeit der Knie- und Achillesreflexe gemeldet, SEELERT 
und LWOF-TARGOWLA fanden FuBklonus. Wenn yom positiven BABINSKISchen 
Zeichen die Rede ist (WECHSLER und BROCK, BREGMAN. LWOF und TARGOWLA, 
RICHTER), so wird zumeist hinzugefiigt, daB es sich wohl um einen Pseudo­
Babinski oder einen "anscheinenden" Babinski handelt. Nur ganz selten 
(SCHWALBE, FRAENKEL, THOMALLA) wird von einem wahren positiven Babinski 
berichtet. In ROSENTHALS Fall 2 war der Babinski links suspekt, doch gehOrt 
dieser Fall eher zur WILsoNschen Krankheit (Leberschwellung!). Sonstige 
Pyramidenbahnzeichen fehlen. In FLATAU-STERLINGS Fall 1 waren die Bauch­
reflexe schwach, desgleichen bei BREGMANS Fall 1 und meinem Fall I, sie fehlten 
bei OPPENHEIMS Fall 3 und bei MAAs. In RICHTERS Fall war die Torsions­
dystonie mit einer Pyramidenerkrankung kombiniert; es bestand Hemiparesis, 
Lebhaftigkeit der Reflexe, angedeuteter Babinski; anatomisch fand sich ein 
Ausfall im Areal der linken Riickenmarkspyramide. 

I) Innere Organe und Blutdriisen. Von den inneren Organen ist Bemerkens­
wertes nicht zu berichten. Besonders betont sei, daB - im Gegensatz zur 
WILsoNschen Krankheit - an der Leber Krankhaftes nicht nachweisbar ist. 
Nur in einem FaIle von BUSCAINO werden Leberveranderungen erwahnt, und 
in THOMALLAS unreinem FaIle von Torsionsdystonie gibt die Anamnese bekannt, 
daB Pat. seit seinem 8. Lebensjahre nach Roteln und Keuchhusten leber- und 
milzleidend sei. Blut und Liquor zeigen normales Verhalten, nur in HAENISCHS 
Fall bot der Liquor leichte, sicher pathologische Lymphocytose (aber keine 
Eiweil3vermehrung und negativen Wassermann). Seitens der Schilddriise, der 
Ovarien oder Hypophyse sind pathologische Zeichen nicht nachweisbar, auch 
tetanische Symptome (mit Ausnahme eines positiven Chvostek I in meinem 
Fall I) fehlen. Von FRAENKEL und CLIMENKO wurde in je einem Falle ein 
Rontgenbild der Knochen angefertigt; FRAENKEL fand eine Entkalkung im 
Schenkelhals und Schenkelkopf und eine Periostitis, die yom Schenkelkopf 



858 K. MENDEL: Torsionsdystonie. 

zum Trochanter ging, CLIMENKO den linken Femurhals ahnorm kurz und ver­
dickt, den linken Trochanter major von abnormer Konfiguration, die Knochen­
struktur normal. 

m) Negative Symptome. Wie vorher bereits teilweise ausgefiihrt, werden bei 
der Torsionsdystonie folgende Symptome stets oder fast immer vermiBt: 
psychische oder intellektuelle Storungen (s. oben unter b), Lahmungen, bulbare 
Erscheinungen, Atrophien, Sphincterstorungen, Pyramidenbahnzeichen (s. unter 
k), Cornealring, Leberveranderungen (s. unter 1), Parasthesien. Das Haut­
gefiihi wurde stets intakt befunden, nur bestand in SCHW ALBEB Fall 2 eine 
zeitweise allgemeine Hypalgesie (hysterischer Natur) und im Fall 2 von FRAENKEL 
eine Hypalgesie im Gebiete beider Nn. cutan. femoris und in der linken Ge­
sichtshalfte. mer Schmerzen wurde nur in den Fallen BREGMAN, OPPENHEIM, 
HAENISCH, BONHOEFFER, K. MENDEL geklagt. 

IV. VerIanf nnd Prognose. 
Wenn OPPENHEIM das Leiden als unaufhaltsam fortschreitend bezeichnete, 

so trifft diese Auffassung heute nicht mehr zu. Es ist eine Reihe von Fallen 
beschrieben worden, in denen die Erkrankung nicht nur nicht progredient ver­
lief, sondern sich sogar zuriickbildete, ja eine als Heilung imponierende Besserung 
zeigte. Nach MAROTTA bestehe die OPPENHEIMsche Ansicht, der Torsions­
spasmus schreite langsam fort und sei durch kein Mittel beeinfluBbar, nur in 
30% der Falle zu Recht. Nach BRUNSCHWEILER konnen die Symptome inter­
mittierend auftreten, dazwischen kann Wohlbefinden und Ruhe fiir Monate 
bestehen, so daB man an Heilung dachte. Bleibt die Erkrankung stationar 
oder zeigt sie sogar eine Regression, so wird man geringfiigigere Veranderungen 
der betroffenen Gebiete und kompensatorisches Eintreten seitens der gesund 
gebliebenen Teile annehmen konnen (MAROTTA). Giinstig liegen zumeist die 
monosymptomatischen Formen; so blieb auch mein unter 3 i mitgeteilter Fall 
im Laufe von 4 Jahren auf den rechten Arm beschrankt. Verlauft das Leiden 
progressiv, so kann man 3 Phasen der Krankheit unterscheiden: 1. Anfangs­
stadium, 2. Hohestadium, 3. Endstadium. 1m Stadium 1 und 2 kann das Leiden 
noch stationar bleiben oder sich zuriickbilden. 

Trotz der Berichte iiber stationare und regressive Falle wird man immerhin 
im allgemeinen sagen konnen, daB die Erkrankung anfangs langsam fortzu­
schreiten pflegt, um dann lange Zeit - evtl. mit kurzen Remissionen oder 
Exacerbationen - stationar zu bleiben. 1m Fall BERNSTEIN bestand seit 
10 Jahren ein unveranderter Zustand, das Leiden bestand bereits 26 Jahre. 
In meinem Fall 1 begann die Erkrankung im 14. Lebensjahre, wurde dann bis 
zum 27. Jahre mit nur kurzen Remissionen immer schlechter und verblieb 
darauf bis zum 46. Jahre so gut wie stationar. Also eine bereits 32jahrige Krank­
heitsdauer. Als Unikum melden FLATAU und STERLING von ihrem Fall 1, daB 
er einmal ganz unerwartet aufgestanden und im Zimmer herumspaziert sei; 
dies habe aber nur 3 Tage angehalten, dann sei wieder Verschlimmerung und 
Hilflosigkeit eingetreten .. 

Nicht selten wird iiber eine Verwandlung des klassischen Bildes der Torsions­
dystonie in einen anderen Krankheitszustand berichtet, so von Mus (in Par­
kinsonismus), BROCK und KATZ (in einen Wilsonzustand mit einigen Ziigen 
von Parkinsonismus; encephalitischer Ursprung), THOMALLA (in allgemeine 
Rigiditat), BARKMAN (anfangs 16 Monate lang WILsoNsche Krankheit, dann 
2 Monate lang Torsionsdystonie, dann Exitus), SOUQUES, CROUZON und BERTRAND 
(Myxodem, dann Parkinsonismus, dann Torsionsdystonie des Iinken Armes), 
MAROTTA (erst Myatonia congenita, dann Torsionsdystonie). In RICHTERS Fall, 
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welcher einen langen Verlauf (11.-54. Jahr) bot, durchlief das Leiden eine 
Anzahl heterogener Stadien: anfangliche Diagnose "Chorea", dann "Athetose" , 
erst wahrend des letzten Lebensjahres "Torsionsdystonie". 

Nach dem eben Ausgefiihrten ist demnach die Prognose der Torsionsdystonie 
quoad vitam giinstig, zumal der allgemeine Korper- und Gesundheitszustand 
trotz der langen Dauer des Leidens wenig leidet, die Prognose ist aber quoad 
sanationem im allgemeinen ungiinstig, wenn auch nicht ganz trostlos, da Remis­
sionen vorkommen. So schreibt REGENSBURG: "Die Prognose ist trotz der 
haufig auftretenden ErschOpfungszustande quoad vitam durchaus giinstig, was 
auch durch die auffallende Seltenheit bzw. Abwesenheit von Sektionsgelegen­
heiten bewiesen wird." Ein sehr hohes Lebensalter scheinen allerdings die meisten 
Falle nicht zu erreichen. Der Tod erfolgt schlieBlich durch interkurrente Krank­
heiten, durch Inanition infolge Erschwerung der Nahrungsaufnahme oder 
infolge Verschluckens, durch allgemeine Erschopfung oder evtl. Selbstver­
letzungen (SCHWALBE). Ich selbst schrieb in meiner Monographie 1918: "Ob 
sich die Patienten korperlichen Krankheiten gegenuber weniger widerstands­
fahig zeigen, konnte bisher nicht festgestellt werden. Das Dasein, welches 
die Kranken fiihren, ist ein beschwerdevolles und von der Welt abgeschlossenes, 
aber immerhin noch ertragliches, sofern die Kranken - wie mein Fall 1 -
sich in das Unvermeidliche gefugt und sich uber ihr Leiden in stoischem Gleich­
mut hinweggesetzt haben, ertraglich, besonders deshalb, well die Patienten 
von Schmerzen nicht gequalt werden und ihnen ihre geistigen Fahigkeiten, 
ihr Interesse fiir die Umwelt vollig erhalten bleiben." 

v. Diagnose. Di:fferentialdiagnose. 
Wer einen Fall von Torsionsdystonie je gesehen hat, wird beim Anblick eines 

neuen Falles schnell sich jenes erinnern und die richtige Diagnose stellen. Bietet 
der zu untersuchende Kranke bei erhaltener Intelligenz und fehlender psychi­
scher Alteration den eigentumlichen Wechsel von Hypo- und Hypertonie, die 
unwillkiirlichen torquierenden, choreiformen, athetoiden Bewegungen bei guter 
Muskelkraft und Fehlen von Pyramidenzeichen, den bizarren Gang, so wird man 
an das Vorhandensein einer Torsionsdystonie denken mussen. Und daran denken 
heiBt hier oft schon so viel wie die richtige Diagnose stellen. 

In differentialdiagnostischer Hinsicht sind aber folgende Zustandsbilder zu 
beriicksichtigen bzw. auszuschlieBen: 

a) Hysterie. Die Torsionsdystonie ist - wie CLIMENKO hervorhebt - keine 
neue Krankheit, sie existierte fruher schon, wurde aber zumeist fur Hysterie 
gehalten. Die meisten der veroffentlichten Faile galten anfangs und vor der 
genaueren Kenntnis des Leidens als Hysterien. Die ersten in der Literatur 
beschriebenen Dystoniefalle wurden von dem betreffenden Autor (SCHWALBE) 
als "eine eigentumliche tonische Krampfform mit hysterischen Symptomen" 
bezeichnet. In der Tat macht die bizarre, groteske Korperhaltung, der merk­
wiirdige Gang des Erkrankten auf den ersten Blick durchaus den Eindruck 
einer hysterischen Erkrankung. Selbstverstandlich konnen - wie bei allen 
organischen Erkrankungen - psychogene Storungen dem organischen Krank­
heitsbilde aufgelagert sein, und es ist natiirlich, daB die Hysterie, "la grande 
simulatrice de toutes les maladies", auch einmal ganz unter dem Bilde einer 
Torsionsdystonie sich zeigt, so daB wir es mit einer hysterischen Pseudotorsions­
dystonie zu tun hatten. 

Was nun die Torsionsdystonie und die Hysterie differentialdiagnostisch von­
einander trennt und uns mit aller Bestimmtheit dazu zwingt, erstere nicht der 
letzteren zuzurechenn, sondern in der Dystonie eine von der Hysterie vollig 
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verschiedene Krankheit zu erblicken, ist folgendes: Es fehlen den Dystonikern 
diejenigen Charakterveranderungen, welche fUr die Hysterie kennzeichnend sind, 
sie bieten durchaus keine hysterischen Ziige, keine hysterischen Stigmata, keine 
hysterisch-psychischen Storungen, weder Anamnese noch Status enthalten hyste­
rische Zeichen; bei der Entstehung der Dystonie spielen psychogene Momente 
keine Rolle; entgegen der proteusartig sich kundgebenden Hysterie hat die 
Torsionsdystonie eine pragnante, sich im wesentlichen gleich bleibende, ver­
haltnisma3ig monotone Symptomatologie mit stereotypen Erscheinungen; seeli­
sche Einfliisse iiben bei der Dystonie keinen wesentlichen, sondern nur einen 
untergeordneten EinfluB aus; der Dystoniker ist der Suggestion im allgemeinen 
nicht oder nur in geringem Grade und dann auch nur voriibergehend zuganglich; 
schlieBlich sprechen die Veranderungen des Tonus und der Reflexe, die allmah­
Hch progrediente, meist in fmher Jugend beginnende Entwicklung und die lange 
Dauer des Leidens gegen Hysterie. So wurde z. B. mein Fall 1 zwar anfangs 
von anderer Seite als Hysterie diagnostiziert, das 32 Jahre lange, fast vollige 
Stationarbleiben der Krankheit ohne wesentliche Schwankungen zum Besseren 
oder Schlechteren, ohne jede Andeutung hysterischer Charakterziige, Stigmata 
oder Reaktionen ist aber etwas der Hysterie so Fremdes, daB man ihn unmog­
lich der Hysterie zurechnen kann; er bietet vielmehr ein von diesem Leiden 
toto coelo verschiedenes Krankheitsbild dar. Es handelt sich eben bei der 
Torsionsdystonie - und hieriiber wird in dem Kapitel "Pathogenese" mehr zu 
sagen sein - nicht (wie bei der Hysterie) um eine funktionelle, psychogene 
Erkrankung, sondern um bestimmte organische Veranderungen im Zentralnerven. 
system. 

b) Atbetose double. Es gibt nicht nur verwandtschaftliche Beziehungen 
zwischen beiden Erkrankungen, Bondern auch Grenz-, Misch- und "Obergangs­
falle. In zahlreichen Fallen ist eine deutliche Trennung der Torsionsdystonie 
von der Athetose double unmoglich (ROSENTHAL). Nach WIMMER ist die Dys­
tonie mit der Athetose eng verwandt. W ARTENBERG veroffentlicht einen Fall 
von Misch- und "Obergangsform der Torsionsdystonie zur Athetose und schreibt: 
"Das klinische Bild der Torsionsdystonie seit der Monographie von MENDEL 
1919 gestaltet die Abgrenzung dieser Krankheit von der Athetosis duplex immer 
schwieriger, und man kann den von MENDEL damals aufgestellten differential­
diagnostischen Erwagungen jetzt nicht ganz beistimmen, so z. B. wenn her­
vorgehoben wird, daB bizarre Bewegungen der Finger und Zehen bei der Athe­
tosis duplex fehlen, daB die Bewegungen des Athetotikers im Schlaf nicht auf­
horen, daB Grimassieren bei Torsionsdystonie fehlt, daB Zeichen von spastischer 
Diplegie zum Bilde der Athetosis duplex gehOren. Die nosologische Stellung 
der Torsionsdystonie ist zwar nicht vollig gesichert, doch ist ihre ZugehOrigkeit 
zur Athetosegruppe zweifelhaft." 

Als weitgehende "Obereinstimmungen zwischen beiden Leiden bezeichnet 
ROSENTHAL: den Beginn des Leidens in der Kindheit oder im spateren Leben 
ohne sonstige Krankheitserscheinungen, die ganz allmahliche Ausbreitung iiber 
den ganzen Korper, auf dem Hohepunkt des Leidens die allgemeine Bewegungs­
unruhe, die bei Willkiirbewegungen und bei psychischer Erregung zunimmt, 
die unwillkiirlichen Bewegungen selbst, die bei beiden Erkrankungen in den 
verschiedensten Formen bei Vorherrschen spasmodisch-torquierender Bewe­
gungen auftreten, das Fehlen sonstiger Erscheinungen eines organischen Hirn­
prozesses sowie das Fehlen nachweisbarer Vererbung. 

Immerhin sind fiir die Torsionsdystonie im Vergleich zur AtMtose double 
charakteristisch: Die Lordose der Wirbelsaule, die Hypotonie, die bizarren, 
ziehend-drehenden, ruck-und stoBweisen, unregelmaBigen Bewegungen, das Be­
vorzugtsein der proximalen Gliedabschnitte, das Paralysis agitans-artige Zittern, 
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das Fehlen von Paresen, Reflexsteigerung, Klonus, Pyramidenzeichen, spasti­
scher Diplegie, Kontrakturen, epileptischen Anfiillen, echten Hypertrophien in 
den am starksten befallenen Korpergebieten, von echten athetotischen Be­
wegungen in den Endgliedern der Extremitaten, von intellektuellen und psy­
chis chen und Sprachstorungen, die verhaltnismaBig geringe Abhangigkeit der 
Unruhe von psychischen Erregungen und Affekten. Ferner ist die AtMtose 
double eine Krankheit des fruhen Kindesalters, wahrend die Dystonie zumeist 
in der Pubertatszeit beginnt. 

Es gibt somit eine Reihe von Unterscheidungsmerkmalen, und wenn auch 
tJbergangs- und Mischformen vorkommen, so ist doch in vielen Fallen eine glatte 
Scheidung moglich, eine Diagnose nach der einen oder anderen Seite hin stellbar. 

c) Chorea. Betrachten wir zunachst die Chorea chronica, so mussen wir 
auch hier eine gewisse Verwandtschaft zwischen dieser HUNTINGTON-Chorea und 
der Torsionsdystonie anerkennen, eine Verwandtschaft, die sich nicht nur kli­
nisch, sondern auch anatomisch kundgibt. So berichten HERBERT und Fossy 
uber einen Fall von Torsionsdystonie, bei welchem 6 nachste Familienan­
gehorige an Chorea chronica litten, und - was das Anatomische betrifft -
bei beiden Erkrankungen liegt der Hauptsitz der krankhaften Veranderungen 
im gleichen Hirnteile: im Striatum; bei beiden handelt es sich um einen fort­
schreitenden degenerativen SchwundprozeB der Striatumzellen mit relativem 
Verschontbleiben der Markfasern. Mit diesen anatomisch~diflerentialdiagnostischen 
Fragen hat sich ubrigens RICHTER am eingehendsten beschaftigt. Er fuhrt 
etwa folgendes aus: Trotz der allgemeinen Gleichheit des anatomischen Pro­
zesses bei Torsionsdystonie und Chorea Huntington zeigt der histopathologische 
ProzeB bei der Torsionsdystonie manche bemerkenswerte Abweichungen von 
den meisten Fallen der chronisch-progressiven Chorea. Bei letzterer sind die 
kleinen Striatumzellen intensiver yom ProzeB befallen als die groBen, wahrend 
bei der Torsionsdystonie eine solche elektive Affektion sich nicht deutlich fest­
stellen laBt, der chronisch fortschreitende SchwundprozeB vielmehr alle Striatum· 
zellen anscheinend gleichmaBig schadigt. Ferner ist bei der Torsionsdystonie 
das Gliagewebe uberaus schwach beteiligt am krankhaften Vorgang, wahrend 
sich bei der chronis chen Chorea lebhafte, progressive Gliaveranderungen finden. 
In RICHTERS eigenem Falle von Torsionsdystonie war auch die Marksubstanz 
im hinteren Putamen deutlicher geschadigt als dies bei Chorea chronica der 
Fall ist. Immerhin - so schreibt RICHTER - verhalt sich aber auch bei der 
chronis chen Chorea das Gliagewebe sehr verschieden und auch bei ihr konnen 
die groBen Striatumzellen stark geschadigt sein. Und RICHTER schlieBt: "Die 
Torsionsdystonie und die chronisch-progressive Chorea weisen in ihrem ana­
tomischen Substrat eigentlich gar keine wesentliche Abweichung auf, sicher 
aber keine solche, die als der bestimmende Faktor des spezifischen klinischen 
Symptomenbildes angesehen werden kann. .. Das anatomische Bild der echten 
Torsionsdystonie zeigt in den Hauptzugen eine tJbereinstimmung mit der chro­
nisch-progressiven Chorea, die bestehenden kleinen histologischen Abweichungen 
sind durch die Dauer und den Verlauf des Leidens bestimmt und sind auch 
innerhalb ein und derselben Gruppe einer Variation unterworfen, hangen aber 
keineswegs mit dem spezifischen Krankheitsbild zusammen." 

Yom klinischen Standpunkte aus ist zu sagen, daB die Zuckungen der Dysto­
niker entschieden teilweise stark an die Chorea chronica erinnern und zweifellos 
choreiformen Charakter haben. Es fehlen aber bei der Torsionsdystonie das 
familiare Auftreten, die schweren Storungen der Intelligenz, Psyche und Sprache, 
die wir beim Huntingtonkranken finden; auch ist der Charakter der krampf­
artigen Bewegungen bei der Dystonie mehr ein tonischer, torquierender; die 
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Torsionsdystonie ist - wie ROSENTHAL ausfillirt - eine Erkrankung der Mit­
bewegungen, wahrend bei der Chorea chronica willkiirliche und unwillkiirliche 
Bewegungen in viel geringerem MaBe miteinander verkuppelt sind. Ferner ist 
die bei Dystonie ausgesprochene Lordose der Chorea chronica fremd; letztere 
beginnt zumeist zwischen dem 30. und 40. Lebensjahr, die Dystonie in der Puber­
tatszeit. 

Vor Verwechslung mit der Chorea minor schiitzt der chronische Verlauf der 
Torsionsdystonie. 

Von der Chorea variabilis der Franzosen unterscheidet sie sich durch das 
Fehlen erblicher Belastung und durch die Art der Krampfbewegungen, die bei 
der Choree variable mehr klonisch, ticartig, auch unbestandiger und unregel­
maBiger sind. 

d) Maladie des tics. Manche Falle. von Torsionsdystomie gehen irrtiimlich 
bzw. sind frillier irrtiimlich' gegangen unter der Diagnose maladie des tics. 
Bei dieser Erkrankung sind aber - dies ist fiir die Differentialdiagnose von 
Wichtigkeit - die Krampfbewegungen mehr den willkiirlichen ahnlich, sie sind 
anfangs zweckmaBige Abwehrbewegungen (Augenblinzeln usw.), die dann 
persistieren, wahrend bei der Dystonie das ·tonische Moment und das Tor­
quieren iiberwiegt. Ferner spielt bei der Tickrankheit das Hereditare eine 
groBere Rolle, das Gesicht ist besonders betroffen, das AusstoBen unartikulierter 
Laute, Koprolalie, Echolalie, Echopraxie, Zwangsvorstellungen und Zwangs­
handlungen begleiten nicht selten die Krankheit, es fehlt ihr die charakteristische 
Lordose der Torsionsdystonie. 

e) Juvenile Paralysis agitans bzw. Parkinsonismus. Unter den zahlreichen 
Fallen von postencephalitischem Parkinsonismus, welche man jetzt zu sehen 
Gelegenheit hat, mag so mancher der Torsionsdystonie nahe stehen. 1st ja doch 
Art und Lokalisation des krankhaften Prozesses bei beiden Erkrankungen 
nicht sehr voneinander verschieden (s. unter "Pathologische Anatomie")! 
Es ist aber differentialdiagnostisch zu beriicksichtigen einerseits (beirn Par­
kinsonismus) die Starre des Gesichtsausdrucks und der Korperhaltung, die 
geringe Mimik, die mangelnde Spontaneitat der Korperbewegungen, die Pul­
sionserscheinungen, die Vorgeschichte (Encephalitis!), andererseits (bei der 
Torsionsdystonie) die ziehenden, drehenden, an sich elastischen Krampfbewe­
gungen, die Dystonie, die Lordose u. a. m. Das gleiche, was fiir den post­
encephalitischen Parkinsonismus gilt, gilt auch fiir die Paralysis agitans, ins­
besondere ihre juvenile Form, die hier hauptsachlich in Betracht kommt. Be­
ziiglich der letzteren meint THOMALLA, daB die als Paralysis agitans juvenilis 
geschilderten Falle wahrscheinlich vielfach der Dystonia musculorum deformans 
nahe stehen und mit letzterer zusammen der groBen Gruppe der Dystonia 
lenticularis angehoren. 

f) Myotonie. Myotonieartige Erscheinungen kommen bei der Torsionsdystonie 
vor. Die viellangere Dauer der tonischenKrampfe bei der Dystonie, die klo­
nische Komponente bei den Krampfbewegungen u. v. a. werden aber die Diffe­
rentialdiagnose gegeniiber der Myotonie, auch deren atypischen Formen, leicht 
gestalten. 

g) Pseudosklerose, WILsoNsche Kraukheit. Auch hier wieder besteht ent­
schieden eine nahe Verwandtschaft zwischen den in Frage kommenden Krank­
heiten, Grenzfalle und "Obergangsformen. Vielleicht sind Pseudosklerose, WILSON­
sche Krankheit, Torsionsdystonie nur klinisch-symptomatologische Varianten 
einer gemeinsamen Krankheitsgruppe (WIMMER). CH. JACOB bespricht einen 
Fall, welcher sowohl von der Torsionsdystonie als auch von der Pseudosklerose 
charakteristische Symptome zeigte, und schlieBt seine Ausfiihrungen wie folgt: 
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"Wie andere in dieses Gebiet gehOrige FaIle, die nicht mit Sicherheit einer 
der bisher aufgestellten Krankheitsgruppen einzureihen sind, spricht auch 
unser Fall dafiir; daB es flieBende Vbergange gibt und daB es mindestens heute 
noch verfriiht erscheint, einzelne Krankheitsbilder scharf abgrenzen zu wollen. 
Sie aIle sind, ich folge hier den iiberzeugenden Ausfiihrungen STRUMPELL!l, 
Ausdruck der gestorten myostatischen Innervation, deren verschiedene Lokali­
sation im Gehirn ihre verschiedenen ~ymptome und Verlaufsarten bedingt." 

Immerhin sind doch einzelne klinische Unterscheidungsmerkmale, welche 
diese Leiden voneinander abgrenzen, zu statuieren, und zwar verdienen in dieser 
Richtung Beachtung: 

FUr die Diagnose "Torsionsdystonie": Die Lordose, die arrhythmischen, 
ticartigen, choreo-athetiformen, ziehend-drehenden grotesken Verzerrungen, die 
eigentiimlichen Gangstorungen, der Wechsel von Hypo- und Hypertonie, das 
Auftreten der myostatischen Storungen im wesentlichen beim Gehen und Stehen. 

Fiir die Pseudosklerose bzw. WILsoNsche Krankheit: Die Pulsionserschei­
nungen, die Dysarthrie, Dysphagie, psychische Storungen, Kontrakturen, 
maskenartige Gesichtsstarre, familiares Auftreten, das Auftreten der Bewegungs­
storungen in allen Korperlagen in annahernd oder vollig gleicher Weise, ganz 
besonders aber der Pigmentsaum der Cornea und der abnorme Leberbefund; 
fiir die Pseudosklerose noch speziell das grobe Wackeln des ganzen Korpers 
und die dadurch bedingte Gangstorung. 

Gemeinsam sind hingegen den 3 Krankheiten die Storung des Muskeltonus 
(die sich bei den dreien allerdings nicht in ganz gleicher Weise kundgibt), der 
Tremor, der Beginn im Pubertatsalter, das Fehlen von Pyramidenzeichen. 

Erwahnt sei an dieser Stelle, daB SCHNEIDER beziiglich der extrapyra­
midalen Erkrankungen, die in das Reich der Storungen von seiten des Linsen­
kerns fallen, unterscheidet: 1. Die LEWANDOWSKY-Gruppe mit vorwiegend 
athetotischem Charakter, 2. die WESTPHAL-STRU:M:PELL-WILsoN-Gruppe mit 
Tremor, 3. die ZIEHEN-OPPENHEIMSche Gruppe mit mehr torquierendem 
Charakter der Bewegungsstorung. 

VI. Komplikationen. 
Von Komplikationen der Torsionsdystonie ist an erster Stelle die Hysterie 

zu nennen .. Wie bei jeder organischen Erkrankung kommen bei der Dystonie 
psychogene Auflagerungen vor. SCHWALBE berichtet von einer hysterischen 
Hypalgesie in einem seiner Falle, OPPENHEIM sah Dystonie und Hysterie mit­
einander verkniipft. In den meisten veroffentlichten Fallen - so auch in den 
von mir beobachteten - fehlen allerdings alle hysterischen Zeichen, und gerade 
dieses Fehlen hysterischer Stigmata lieB ja zuerst daran denken, daB man es 
nicht mit einem funktionellen, sondern mit einem organischen, von der Hysterie 
abzutrennenden Leiden zu tun hat. 

Ob die in einzelnen Fallen (BONHOEFFER, OPPENHEIM, ZIEHEN, SEELERT, 
HAENISCH, SCHWALBE, FRANKEL, TSCHETWERIKOFF, KLEIST und HERZ u. a.) 
vermerkten psychischen Storungen als Komplikationen anzusprechen sind oder 
gelegentlich zum Krankheitsbilde gehOren, ist noch ungewiB. 

Von sonstigen Komplikationen seien angefiihrt: Chorea (Fall von EWALD 
sowie von MANKOWSKY-CZERNY), Athetose (Fall von WARTENBERG [er bot 
auch einen Torticollis] und von WIMMER), LrTTLEsche Krankheit (Fall von 
SEBEK-DoSUZKOW), WILsoNsche Krankheit (Fall von RODRINGUEZ-ARlAS, 
CORTEs-LlADO und PERPINA-RoBERT), Epilepsie (DERCUM, HEYER und BADON­
NEL, JACOB, WIMMER), Tetanie (Fall von LOEWENBERG, der beide Syndrome, 
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auoh das tetanisohe, auf Storungen im Neostriatum zuriiokfiihrt), progressive 
Muskeldystrophie (Fall MANKOWSKY-CZERNY): Vater litt an Torsionsdystonie 
+ Chorea, Pat. bot eine progressive Muskeldystrophie besonders der unteren 
Extremitaten und Areflexie an den oberen GliedmaBen; nach den Autoren 
kann man bei der Kombination Torsionsdystonie + Muskeldystrophie entweder 
an eine Kombination von 2 verschiedenen Erbanlagen denken oder eine Poly­
phenie der pathologischenErbanlage annehmen}. 

VII. Pathoiogische Anatomie. 
1m Jahre 1918 schrieb ich mit Bestimmtheit, aber doch noch etwas unsicher 

und tastend folgendes: 
Auf Grund der Durchsicht der Literatur und unter Beriicksichtigung meiner eigenen 

FiiJIe muB ich es fiir zweifellos halten, daB es sich hei der Dystonia musculorum progressiva 
um ein organisches Leiden handelt, und das diesbeziigliche "W ahrscheinlich" OPPENHEDIIB 
ist meines Erachtens durch ein "Sicher" zu 'ersetzen, wenngleich der strikte anatomische 
Beweis noch fehlt. Die KIinik spricht mit Entschiedenheit gegen die ZugehOrigkeit der 
Dystonie zur Hysterie; Symptomatologie, Beginn, Verlauf, Wirkungslosigkeit aller thera­
peutischen MaBnahmen, GleichmaBigkeiten und Monotonie des Krankheitshildes in den 
verschiedenen Fallen sprechen durchaus gegen die Annahme einer funktionellen Erkrankung. 
Vielmehr muB man eine anatomische Lasion als die SWrungen hedingend voraussetzen, 
und es fragt sich nur, wohin diese zu lokalisieren und welcher Natur sie ist. Diesheziiglich 
lassen sich hei dem Fehlen autoptischer Befunde nur Vermutungen aussprechen. Alles 
weist auf einen extrapyramidalen Herd hin, welcher bestimmte, den Muskeltonus regulierende 
Systeme betraffen hat una daher in den Hirnstamm, una zwar wahrscheinlich in die Gegena 
des StreifenlvUgels una Linsenkerns, vielleicht aber auch in den Kleinhirn-Binaearm (FLATAU­
STERLING) zu verlegen ist. 

Reute - nach den inzwischen vielfach gemachten Beobachtungen, ins­
besondere auch an Encephalitis- und postencephalitischen Kranken - kann 
man sich schon bestimmter ausdriicken, wenn auch eine vollige Klarheit noch 
nicht errungen ist. Aber wir sind doch ein wesentliches Stiick weiter gekommen. 

Wie steht es nun zunachst mit den zur Autopsie gekommenen Fallen von 
Torsionsdystonie undden entsprechenden Sektionsergebnissen? 

Da muB vorerst gesagt werden, daB hier einige FaIle ausscheiden miissen, 
weil die klinische Diagnose nioht iiber jeden Zweifel erhaben ist. Dies gilt zu­
nachst von dem THOMALLAschen FaIle, den ich selbst bereits in meiner Arbeit 
als "atypisch und nicht direkt zur Dystonie gehorig" bezeichnet habe; und 
auch die spateren Autoren (WIMMER, ROSBliTHAL u. a.) bezweifeln die Zu­
gehorigkeit des Falles zur Torsionsdystonie, zumal die Sektion Leberverande­
rungen ergeben hat und der Fall auch klinisch weitgehende Vbereinstimmung 
mit der Pseudosklerose bzw. WILsoNschen Krankheit bot. Auch der Fall von 
WIMMER, der zur Autopsie kam, ist kein reiner Fall von Torsionsdystonie; 
der ziemlich akute klinische Verlauf und die bei der Sektion gefundene Leber­
cirrhose sprechen fiir das Vorliegen der WILSONschen Krankheit. Also auch 
dieser Fall scheint nicht recht geeignet zu irgendwelchen SchluBfolgerungen 
allgemeiner Art betreffs der pathologischen Anatomie der Torsionsdystonie. 

Immerhin zeigen auch diese nicht eindeutigen FaIle die enge Verwandt­
schaft, die zwischen Torsionsdystonie, WrLsoNscher Krankheit und WESTPHAL­
STRUMPELLscher Pseudosklerose besteht. So schrieb ich schon im Jahre 1918: 
"DaB gerade bei diesem Sitze der Lasion (sc. Streifenhiigel und Linsenkern) 
enge Beziehungen zwischen der Dystonie einerseits und der Pseudosklerose 
bzw. WILsoNschen Krankheit andererseits bestehen, daB Vbergange und Misch­
formen vorkommen, kann nicht wundernehmen; und wiederum hat bereits 
OPPENHEIM, spater auch STRUMPELL und MAAS betont, daB trotz ihrer scharfen 
Charakterziige die Dystonia musculorum deformans Verwandtschaft zur Pseudo­
sklerose, wie auch zur bilateralen Athetose und zur Paralysis agitans hat." 
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GroBere Bedeutung fUr die pathologische Anatomie der Torsionsdystonie 
kommt nun den folgenden 4 a utoptisch untersuchten Fallen zu: 

1. Fall CASSIRER. Die Sektion ergab bei diesem typischen Fall von Torsionsdystonie 
Hirnschwellungserscheinungen, welche iiber das ganze Gehirn verbreitet waren, besonders 
stark beteiligt am KrankheitsprozeB waren das Caudatum und Putamen. Die perivascu­
laren Lymphraume waren stark erweitert, es fanden sich Quellungen im Myelin der Mark­
fasern, starke Hofbildung urn die Gliakerne, besonders in der weiBen Substanz mit Rad­
speichenanordnung des Protoplasmas ihrer Zellkerne, amoboide Glia usw. Auch in der 
Hirnrinde waren die Hirnschwellungserscheinungen stark ausgepragt. 1m Nucleus caudatus 
und im Putamen fanden sich viele Ganglienzellschatten, welche auf einen subakuten Unter­
gang der Zellen hindeuten. An vielen Zellen Vermehrung der gliosen Satelliten (Neurono­
phagie); starke Zerfallserscheinungen an den Ganglienzellen mit typischer Fettreaktion 
ihrer Zerfallsprodukte. AuBerdem zahlreiche Fettkornchenzellen in den adventitiellen 
Scheiden der groBeren GefaBe und polstandig gelagerte feine Fettstaubchenhaufen an den 
Gliakernen. 1m Thalamus und in der Hirnrinde sind auch Zerfallserscheinungen und 
gesteigerte Abbauphanomene nachweisbar, aber doch nicht in dem MaBe wie im Striatum. 
Grobere GefaBveranderungen sind nicht vorhanden. 1m Nucleus caudatus und Putamen 
macht sich auch ein maBiger Grad von Capillarfibrose bemerkbar. An den Pyramiden­
bahnen fehlen Zeichen einer sekundaren Degeneration. In der Oblongata fallt auf, daB 
das Areal beider Pyramidenbahnen ungewohnlich groB ist. 1m Riickenmark sind die 
Pyramidenfelder ganz in Ordnung. Die Leber zeigte keine Veranderungen. 

2. Fall RICHTER. Dieser Fall ist allerdings klinisch nicht ganz typisch, wenngleich 
RICHTER ihn als solchen bezeichnet. Denn die Torsionsdystonie war klinisch und anatomisch 
kombiniert mit einer Pyramidenbahnerkrankung, eine Kombination, die durchaus nicht 
zum Krankheitsbilde der Torsionsdystonie gehort. Die Sektion ergab folgendes: Lediglich 
3 Stellen des Zentralnervensystems wiesen anatomisch-pathologische Veranderungen auf: 
1. schwerste, sehr ausgebreitete Veranderungen im Striatum; daselbst chronisch-progres­
siver SchwundprozeB aller nervosen Elemente, besonders der Nervenzellen, weniger der 
Markfasern und des Gliagewebes; die Veranderungen waren im caudalen Drittel des Striatum 
am meisten vorgeschritten, sie waren im mittleren Teil auch noch schwer, im vordersten 
Teil aber viel weniger ausgesprochen; das frontalste Gebiet des Striatum, der Kopf des 
Schweifkorpers war nur leicht verandert; 2. leichtere Lasionen im benachbarten Pallidum 
und in der Zellgruppe der Substantia innominata; 3. ziemlich isolierte Affektionsstelle in 
der Gegend der Substantia nigra, die hauptsachlich die Ursprungsstelle der rubrospinalen 
Faserung geschadigt hat. RICHTER schlieBt: "Wir konnen also die chronisch-progressive 
Torsionsdystonie zu den Eigenerkrankungen des Striatums rechnen und dabei das vor­
wiegende Befallenwerden des Putamens als eine spezifische Art der Lokalisation betrachten, 
die dieses Leiden von den anderen chronisch-progressiven Eigenerkrankungen des Striatums, 
von der Athetose double und der chronisch-progressiven Chorea bis zu einem gewissen Grade 
unterscheidet." Die Leber zeigte im RICHTERschen FaIle keine bemerkbare krankhafte 
Veranderung. 

3. Fall MARINESCo-NICOLESCO. 1m Putamen und Nucleus caudatus starker Zellschwund; 
die Veranderungen sind im Neostriatum starker als im Palaeostriatum. 1m Nucleus caudatus 
schien die Zahl der groBen Zellen vermindert zu sein, jedoch fanden sich ahnliche Verande­
rungen auch in gleichen Gruppen der kleinen Zellen. Ahnliche Lasionen, jedoch in geringerem 
AusmaB, zeigte auch der Thalamus. Die protoplasmatische Neuroglia des Putamen und 
Nucleus caudatus zeigte keine wesentliche Veranderung. Nur ergaben fibrose Fettfarbungen 
eine groBe Menge von Lipoiden. Dies auch im Corpus Luysi. GefaBe und Mikroglia zeigen 
zahlreiche Veranderungen. Die Eisenreaktion der Substantia nigra trat stark hervor. In 
der Rinde keine wesentlichen Veranderungen auBer einem groBeren Fettgehalt der Pyra­
midenzellen. Zellen im Nucleus dentatus zeigten keine chromatophile Substanz mehr. 
Roter Kern und Ansa lenticularis in Ordnung. Die Leber zeigte wohl gewisse Verande­
rungen, jedoch nicht im Sinne der WILsoNschen Erkrankung. - Also auch hier die Haupt­
veranderungen im Putamen und Nucleus caudatus. 

4. Fall LARUELLE und VAN BOGAERT. Status dysmyelinisatus (C. und O. VOGT) in dem 
ventralen und oralen Abschnitt des Putamens. Die Ganglienzellen des Pallidums erschienen 
blaB und etwas geschrumpft; dies gilt vornehmlich fiir die orale Partie des inneren Pallidum­
segmentes. Eine Mitbeteiligung des pyramidalen Systems oder des cerebellaren Apparates 
kann ausgeschlossen werden. 

Hervorgehoben sei, daB WECHSLER und BROCK die anatomische Begriin­
dung der Torsionsdystonie nicht nur im Striatum, sondern in einem neben dem 
Striatum auch zahlreiche andere Gebiete des Gehirns schadigenden ProzeB 
suchen, wie dies ja auch in dem CASSIRERSchen FaIle (s. oben unter 1.) der 
Fall war. Auch NAVARRO und MAROTTA betonen, daB a uBer dem Corpus stria tum 
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Thalamus, Pons, Hypothalamus, Kleinhirn, Hirnrinde als befallen befunden 
werden, und WIMMER zeigt, daB das striopallidare System nicht allein ergriffen 
iet, sondern daB wahrscheinlich der Cortex auch befallen ist. 

Der Hauptsitz der Erkrankung ist aber nach allem im Striatum zu suchen, d. h. 
im Neostriatum (im Putamen und Nucleus caudatus); demgegeniiber ist der 
Parkinsonismus hauptsachlich im Palaostriatum (im Pallidum) lokalisiert. 
Wir hatten somit zu unterscheiden: 1. Pseudosklerose, Paralysis agitans und 
sonstiger parkinsonoider Typus der extrapyramidalen Rigiditat; sie beruhen 
auf Lasionen des phylogenetisch altesten Streifenkorperanteils, des Globu8 
pallidus. 2. Torsionsdystonie und verwandte Syndrome; sie beruhen auf La­
sionen des Neostriatums, vor allem des Putamens. 

Nicht verschwiegen seien allerdings an dieser Stelle Beobachtungen von 
WILSON 1 und von NIESSL-MAYENDORF 2, in welchen bei chronischer Chorea 
die Linsenkerne intakt befunden wurden, ferner auch FaIle, bei denen trotz 
ein- oder doppelseitiger Erkrankung des Linsenkerns aIle striaren Bewegungs­
starungen intra vitam gefehlt hatten. Es bleibt der Zukunft vorbehalten, 
diese Diskrepanzen aufzuklaren; vorerst ist jedenfalls daran festzuhalten, 
daB die torsionsdystonischen, parkinsonartigen, choreatischen, pseudoskleroti­
schen usw. Symptome mit Lasionen im Linsenkern, namlich im Putamen bzw. 
Globus pallidus, in Beziehung zu bringen sind. 

Was schlieBlich die Natur des krankhaften Prozesses anbelangt, so haben 
wir es wohl sicher mit einem degenerativen ProzeB zu tun, wenngleich auch 
entziindliche Spuren auffindbar sind. Bei diesen degenerativen bzw. chronisch­
entziindlichen Veranderungen spielt eine gewisse Disposition zur Erkrankung, 
eine endogene, angeborene Anlage entschieden eine ursachliche Rolle. So 
rechnen auch ROSENTHAL und RICHTER die Torsionsdystonie zum System der 
Heredodegenerationen, zu den autochthonen Degenerationen des Striatums. 
"Der determinierende Hauptfaktor liegt bei diesen Leiden nach BIELSCHOWSKY 
in einer abnormen Keimanlage des Individuums; es zeigt sich bei der Torsions­
dystonie eine inharente, aber erst im Laufe des postfetalen Lebens hervor­
tretende Schwache ganzer Organgebiete oder bestimmter Elementarbestandteile 
in ihnen (Ahiotrophie GOWERS)." REGENSBURG geht weiter, er schreiht: "Aller 
Wahrscheinlichkeit nach handelt es sich um eine angeborene Minderwertigkeit 
von Gehirnzentren und vielleicht auch endokrinen Driisenorganen, die den 
Muskeltonus regulieren und schon in der Kindheit, zu Beginn der Pubertat 
oder auch spater - je nach dem Grade oder Charakter der Entwicklungs­
starung - in der Krankheit zum Ausdruck kommen. Auch sympathische und 
parasympathische Faktoren in ihrem EinfluB auf den Hirnstamm sind in der 
Atiologie nicht auszuschlieBen. Aber das sind alles Vermutungen." Die An­
nahme FRAENKELS, daB die Torsionsdystonie auf einer Erkrankung der Para­
thyreoideae und demzufolge auf einer Starung des Kalkstoffwechsels beruhe, 
erscheint durch nichts begriindet. Endokrine Storungen spielen iiberhaupt 
wohl sicher kaum eine entscheidende Rolle, auch ist - im Gegensatz zur Pseudo­
sklerose und WILsoNschen Krankheit - die Leber unschuldig an dem Ent­
stehen der Torsions dystonie , zumal bei letzterer krankhafte Leberbefunde 
vermiBt werden. 

VIII. Pathogenese. 
Am Ende des vorigen Abschnittes haben wir bereits die Pathogenese gestreift. 

Hier soH nun vor aHem die Frage beriihrt werden, ob wir es denn bei der 

1 Verh. Ges. dtsch. Nervenarzte. S.238. Hamburg 1929. 
2 Zbl. Neur. 63, 432. 
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Torsionsdystonie mit einer eigenen Krankheit, einem Morbus sui generis zu tun 
haben. leh lasse die einzelnen Autoren mit ihren eigenen Worten spreehen: 

FORSTER: Die Torsionsdystonie ist zu trennen von der WILsoNschen Krankheit, der 
Pseudosklerose und der AtMtose double. 

RICHTER: Die Torsionsbewegungsstorung ist zur Umfassung einer nosologisch einheit­
lichen Krankheitsgruppe nicht geeignet, wir haben es hier mit einem Symptom zu tun, 
das in verschiedenen Krankheitsbildern auftreten kann und in Analogie zu stelien ist mit 
der choreatischen und athetotischen Bewegungsstorung. Torsionsdystonie und Chorea 
progressiva weisen in ihrem anatomischen Substrat eigentlich gar keine wesentliche Ab­
wei chung auf, sicher keine solche, die als der bestimmende Faktor des speziellen klinischen 
Symptomenbildes angesehen werden kann .... Bei den 4 Leiden: Pseudosklerose, Wilson, 
Athetose double, Torsionsdystonie handelt es sich urn stets ineinander verschwimmende 
Krankheitsbilder, fiir die THOMALLA die' gemeinsame Bezeichnung "Dystonia lenticularis" 
vorschlug. . .. Man findet ziemlich abweichende klinische Krankheitsbilder, in denen die 
Torsionsbewegung als gemeinsames Symptom wiederkehrt. Yom pathogenetischen Stand­
punkte aus betrachtet, reprasentieren sie eine ganz heterogene Gruppe, in der exo- und 
endogene Schadlichkeitsfaktoren angenommen werden miissen, unter den letzteren solche, 
die mit einer Leberveranderung einhergehen, neben anderen, in denen diese vermiBt 
wurde .... Die Torsionsdystonie kann nicht als eine selbstiindige Krankheit aufgefafJt werden. 
Das klinische Bild hat keine nosologische Eigenzeichnung, sondern stellt bloB einen torsions· 
dystonischen Symptomenkomplex dar, der analog ist der athetotischen oder choreatischen 
Bewegungsstorung. Es handelt sich urn eine striar bedingte Hyperkinese, die bei Striatum­
erkrankungen verschiedenster Art auftreten kann. 

WIMMER: WILsONsche Krankheit, Pseudosklerose, Torsionsdystonie sind nur klinisch­
symptomatologische Varianten einer gemeinsamen Krankheitsgruppe, Variationen des 
klinischen Ausdrucks eines gleichen pathologischen Prozesses. '" K. MENDEL hat die 
nosologische Autonomie der Torsionsdystonie behauptet. Vor und nach ihm ist sie lebhaft 
bestritten worden. Man hat nicht das Recht zu sagen, daB das symptomatische Tableau 
der Torsionsdystonie pathognomonisch ist; im Gegenteil: vom Standpunkte der Sympto­
matologie aus ist die Torsionsdystonie nahe verwandt mit anderen extrapyramidalen Syn­
dromen wie WILsoNsche Krankheit, WESTPHAL-STRUMPELLsche Pseudosklerose, Athetose, 
Parkinsonismus, HUNTINGTONSche Chorea. . .. Die pathologische Anatomie hat nicht den 
entscheidenden Beweis fur eine nosologische Automatie des symptomatischen Tableaus der 
Torsionsdystonie geliefert. Dies ergibt sich aus Literatur und eigenen Beobachtungen .... 
Als Kliniker muB man sagen, daB die Existenz einer autonomen, essentiellen, idiopathischen 
Torsionsdystonie noch nicht bewiesen ist; im Gegenteil: alle anatomo-klinischen und patho­
genetischen Fakta beweisen, dafJ die Tonsionsdystonie keine Krankheit, sondern nur ein Syn­
drom ist. - Einschrankend schreibt WIMMER dann aber noch: M6glicherweise besteht eine 
hereditare striare Pradisposition, die nach einem langeren oder kiirzeren Intervall zu einem 
progressiven abiotrophischen ProzeB AnlaB gibt, der das Syndrom der Torsionsdystonie 
bedingt, welches man dann autonom, idiopathisch bezeichnen k6nnte. Diese Hypothese 
k6nne nicht abgeleugnet werden, sie sei aber noch zu beweisen. 

VAN BOGAERT: Die Torsionsdystonie ist keine Krankheit sui generis, sie ist nur der Aus­
druck einer Gleichgewichtsst6rung unseres statischen und basischen Reflexautomatismus, 
die durch Lasionen von sehr verschiedener Natur und Lokalisation hervorgerufen werden 
kann. 

BRZEZICKI: Die Torsionsdystonie ist ein Symptomenkomplex, der stets dasselbe Bild 
der lordotischen Dysbasie aufzuweisen und nicht immer ein streng definiertes histopatho­
logisches Bild zu geben pflegt. 

FORSEY und auch J ELLIFFE: Die Torsionsdystonie stellt nur einen der Typen der Striatum­
syndrome dar. 

BING und SCHWARTZ: Die Torsionsdystonie ist keine selbstiindige Krankheit. Pathologi­
sche Vorgange exogener und endogener Natur, mit akutem oder chronischem Verlauf, 
k6nnen den Symptomenkomplex hervorbringen. Nur die Lokalisation im Striatum (speziell 
im Putamen) ist eine sichergestellte Bedingung seines Zustandekommens. Warum bei 
solcher Lokalisation des Krankheitsherdes zuweilen eine mehr oder minder typische Torsions­
dystonie, zuweilen aber choreatische oder athetotische Syndrome in die Erscheinung treten, 
ist noch ratselhaft. Ein unbekannter Faktor spielt hier die bestimmende Rolle. 

URECHIA, MIHALESCU und ELEKES: Die Torsionsdystonie ist keine gut systematisierte 
Erkrankung, sie kann kompliziert sein durch Symptome der Nachbarschaft, immerhin setzt 
sie sich aus neostriaren und cerebellaren Symptomen zusammen. 

JACOB: Es gibt flieBende Ubergange, und es erscheint heute mindestens noch verfriiht, 
einzelne Krankheitsbilder scharf abgrenzen zu wollen. Sie aIle sind Ausdruck der gestiirten 
myostatischen Innervation, deren verschiedene (extrapyramidale) Lokalisation im Gehirn 
ihre verschiedenen Symptome und Verlaufsarten bedingt. 

55* 



868 K. MENDEL: Torsionsdystonie. 

WECHSLER und BROCK: Die verwandten Krankheitsbilder der Torsionsdystonie, der 
AtMtose double und der WILsoNschen Krankheit konnen nicht so scharf voneinander 
getrennt werden, wie man dies anfanglich dachte. Fiir ihre Verwandtschaft spricht auch, 
daB nicht nur bei dem von WILSON beschriebenen Leiden, sondern auch bei der Torsions­
dystonie die Leber erkrankt sein kann. 

Und ich selbst schrieb im Jahre 1918 in meiner Monographie: Geht man von diesen 
differentialdiagnostischen Erwagungen aus, und betrachtet man eingehend die in der Lite­
ratur beschriebenen sowie die selbstbeobachteten Faile, so muB man zu dem Schlusse 
gelangen, daB es eine ganz bestimmte und gut umschriebene Gruppe von Kranken gibt, 
welche eine gesonderte Steilung beanspruchen konnen, deren Leiden durch Symptomatologie 
und Verlauf sich so wesentlich von anderen Krankheiten, insbesondere von der Hysterie, 
AtMtose double, Chorea chronica, Tic-Krankheit, Pseudosklerose, WILsoNschen Krankheit 
u. a. unterscheidet, daB man durchaus berechtigt ist,diese Gruppe von Fallen zu einer speziellen 
Krankheitsgruppe zusammenzuschliefJen und fur sie einen Morbus 8ui generis zu statuieren. 
Der Wechsel von Hypo- und Hypertonie, die Lordose, die merkwiirdigen ziehend-drehenden 
Verzerrungen, der eigentiimliche Gang, der ganze Verlauf des Leidens bei Fehlen von 
psychischen oder Sprachstorungen, von Paresen oder direkten Pyramidensysmptomen, 
bieten ein so eigenartiges, charakteristisches und stets fast stereotyp wiederkehrendes 
Krankheitsbild dar, daB es gekiinstelt ware, ihm nicht eine Sonderstellung einzuraumen_ 
DaB es Ahnlichkeiten, Mischformen und 1tbergange von der Dystonie zu anderen Krank­
heiten gibt, solI dabei nicht verkannt werden. 

Alles in allem mochte ich heute meinen Standpunkt bezuglich der Auf­
fassung des Krankheitsbildes der Torsionsdystonie sowie denjenigen der meisten 
Autoren etwa wie folgt formulieren: 

Von der Torsionsdystonie gilt das, was MEIGE vom Torticollis spasticus 
sagt: «II a une personnalite clinique bien caracterisee, ce qui ne veut pas dire 
qu'il s'agisse d'une entite morbide». Die Torsionsdystonie ist ein gut definierter 
und gut abgrenzbarer Symptomenkomplex, etwa wie die MENIEREsche Krankheit. 
In gleicher Weise wie die Basedowsche Krankheit als ein eigener Typus aus dem 
H yperthyreoidismus herauszuschalen ist, in gleicher Weise ist der Torsionsdystonie 
eine Sonderstellung einzuraumen. Von diesem Gesichtspunkte aus gebuhrt 
denn auch der Torsionsdystonie ein eigenes Kapitel und denjenigen Fallen, 
welche ihr einzureihen sind, ein ZusammenschlufJ zu einer speziellen Krankheits­
gruppe. 

An dieser Stelle sei darauf hingewiesen, daB - wie auch bei der Paralysis 
agitans, der Epilepsie usw. - der torsionsdystonische Symptomenkomplex 
als ein Herdsyndrom einer Hirnerkrankung (Striatum!) auftreten kann, alsdann 
oft nur auf eine Korperseite beschrankt. Diese Falle symptomatischer oder 
sekundarer, assoziierter Torsionsdystonie sind natiirlich von denjenigen genuiner, 
idiopathischer oder essentieller Torsionsdystonie scharf zu trennen. Solche 
Beobachtungen symptomatischer Torsionsdystonie sind von WEDEL, GIRAUD, 
FORSTER, HUNT, B:ERIEL mitgeteilt worden, ich selbst sah auch einen solchen 
Fall (die Autopsie ergab eine cystische Geschwulst in dem linken Streifenhugel). 
AuBer Tumoren kommen als Ursache des Syndroms in Betracht: Encephalitis, 
Typhus, Malaria, Keuchhusten, andere Infektionskrankheiten, Trauma. Auch 
das spastisch-torsionelle Syndrom im GreisenaIter (Dystonismus) steIIt einen 
rein symptomatischen torsionsdystonischen Symptomenkomplex dar, beruhend 
auf arteriosklerotischen GefaBIasionen speziell im Streifenhugel (s. vorn unter 
"Vorkommen und Atiologie" unter i. Alter). 

Und wie sind nun schlieBIich die dystonischen Symptome durch den Sitz 
der Erkrankung im Striatum, insbesondere im Putamen, zu erklaren 1 Bekannt 
ist, daB das Corpus striatum den Muskeltonus beeinfluBt; es ist in das cere bello­
rubro-thalamo-frontale System eingeschaltet, letzteres regelt die subcorticalen 
motorischen Mechanismen, den Muskeltonus usw. (WIMMER). Eine Lasion 
im Striatum fiihrt zur Aufhebung einer Hemmung, die normaliter von seiten 
der Hirnrinde auf die striaren Automatismen, dann aber auch von seiten des 
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Striatums auf die spinalen Automatismen ausgeiibt wird (MOLHANT) (vgl. oben 
unter 3 f). Wie WIMMER des weiteren hervorhebt, sind die Veranderungen des 
cerebello-rubro-thalamo-frontalen Systems noch aufzudecken, ehe man alles 
auf das Corpus striatum schiebt; die verschiedenen klinischen Bilder stammen 
vielleicht von einer Verschiedenheit in der Verteilung der Kombination einer 
gleichen Cerebropathie her, vielleicht hangen sie auch ab von der Schnelligkeit 
und dem mehr weniger vorgeschrittenen Stadium ihrer Entwicklung und von 
den "Reaktionen" der intakten Systeme des Gehirns; auch miisse man damit 
rechnen, daB die corticalen Veranderungen, die oft konstatiert werden (WIMMERS 
Fall I), das klinische Bild beeinflussen, insbesondere die Anomalie der Muskel­
bewegung; auch konne das Alter des Gehirns von Wichtigkeit sein. Die Sto­
rungen des Tonus sind wohl nicht nur yom Sitz, sondern auch von der patho­
logisch-anatomischen Natur des krankhaften Prozesses abhangig. 

IX. Therapie. 
Eine Prophylaxe oder eine kausale Therapie der idiopathischen Torsions­

dystonie gibt es nicht; erstere nicht wegen unserer mangelhaften Kenntnisse 
von der Atiologie des Leidens, insbesondere von dem EinfluB auBerer Schadlich­
keiten auf die Entstehung der Erkrankung; eine kausale Therapie aber nicht, 
weil die "causa morbi" uns noch unbekannt ist. 

Gestiitzt auf der Annahme, daB die Torsionsdystonie vielleicht auf einer 
endokrinen Storung beruhe, versuchte BREGMAN Thyreoidin, FRAENKEL gab 
Calcium, eine Storung des Kalkstoffwechsels als Ursache des Leidens annehmend. 
Erfolge sahen beide nicht. Von sonstigen Medikamenten wurden verwendet: 
Jod, Quecksilber, Brom und andere Sedativa. Magnesiumsulfat, intralumbal 
injiziert (25%ig), brachte zum mindesten voriibergehende Besserung in Fallen 
von FRAENKEL und MAROTTA. REGENSBURG empfiehlt Scopolamin-Morphium­
Injektionen in kleinen Dosen (0,0003-0,0004 Scop. hydro + 0,003-0,004 
Morph. mur.), nur in schwereren Fallen groBere Dosen. "Der Erfolg ist dabei 
keineswegs bloB ein momentaner und voriibergehender, sondern haufig von 
einem direkt verbliiffend bleibenden Charakter im Sinne einer bleibenden Besse­
rung." Bei der Chronizitat und langen Dauer des Leidens scheint mir aber die 
Empfehlung von Morphium-Scopolamin durchaus nicht zweckmaBig. STERTZ 
empfiehlt Hyoscin, RADOVICI Atropin wegen der Beeinflussung des parasym­
pathischen Tonus durch dieses Mittel. 

Von physikalischen Heilmethoden sei zunachst der elektrische Strom genannt. 
SEELERT berichtet von seinem FaIle, daB bei Anwendung des faradischen Stromes 
im Beginn des Leidens die Gangstorung fiir 2 Tage ganzlich schwand, um dann 
aber wieder wie vorher einzusetzen; FROMENT und CARILLON empfehlen Elektri­
sieren und Uben der insuffizienten Muskeln. Des Ofteren fiihrte aber Elektri­
sieren eine Verschlimmerung herbei (FLATAU-STERLING, BREGMAN). Elektrische 
Lichtbader, Bader, Einpackungen, Isolierung, Moorumschlage, Massage wurden 
versucht. FROMENT betrachtet - sicher mit Unrecht - die Torsionsdystonie 
als eine statische Gleichgewichtsstorung, die durch Insuffizienz der den Ober­
schenkel gegen das Becken beugenden Muskeln bedingt ist, und hat deshalb 
zur Behandlung des Leidens einen Schienenhiilsenapparat mit Beckengiirtel 
und Schienen fUr die Oberschenkel konstruiert, der das Becken stets in leichter 
Beugestellung halt und den Eintritt einer Lordose mechanisch verhindert; 
dieser Apparat brachte in einem FaIle von Torsionsdystonie Erleichterung und 
Besserung des Ganges. WARTENBERG sucht eine Milderung bzw. Behebung 
der Bewegungssti:irungen dadurch zu erreichen, daB der Kranke gleichzeitig 
benachbarte Muskelgruppen gegen Widerstand aktiv stark anspannt, oder aber 
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durch Gegendruck oder durch peripher applizierte Reize, und zwar besonders 
elektrische (quere Durchstromung der Hand), ferner Druckreize auf die befal­
lenen Gelenke oder auf die benachbarten Knochen und Muskeln, ferner durch 
Zug. W ARTENBERG erklart diese Wirkungen wie folgt: 

"Das extrapyramidale System - das System der Schaltstationen - verarbeitet die 
Nachrichten, die ihm von der Peripherie iiber den Thalamus zuflieBen. In diesem Schalt­
werk bedeutet jede Nachricht iiber Haltung und Bewegung eines Gliedes, einer Muskel­
gruppe zugleich eine Erregung eines motorischen Haltungs- oder Bewegungsimpulses, 
der dieses Antriebs von auBen, dieses Reizes, bedarf und nie spontan erfolgt. In unserem 
Fall kann die Starung entweder auf der thalamo-striiiren Bahn liegen oder betrifft den 
Eigenapparat des Striatums selbst bzw. die strio-fugale Bahn. 1m ersten Fall bleibt die 
Nachricht aus und mit ihr der entsprechende Impuls: Die zur Verfiigung gestellte mobile 
Kraft wird anders - und falsch - verteilt. Setzte ich nun am Ausgangspunkte dieser 
Bahn oder in deren Niihe einen sonst ungewohnten Reiz, einen "Zusatzreiz" - dessen 
Qualitat in bestimmten Grenzen gleichgiiltig ist, - dann vermag dieser Reiz die zentrale 
Storung zu durchbrechen und dort die motorische Erregung auszulosen. Vielleicht auch 
unter Ausschaltung der geschadigten und mit Beniitzung anderer Bahnen. Das Gleich­
gewicht im Schaltwerk ist wiederhergestellt, der Bewegungsmechanismus geht glatt von­
statten. Normalerweise ist es der periphere Bewegungssinnreiz selbst, der einen weiteren, 
nach Richtung und Starke fein abgestuften Bewegungsimpuls gibt. In unserem Fall besteht 
ein Circulus vitiosus. Es erfolgt eine bestimmte gewollte Bewegung nicht, weil die Zentrale 
bestimmte Signale nicht bekommen hat. Die Zentrale hat iiber die Krafte anderweitig 
verfiigt und die Bewegung falsch geleitet. Und von dieser falschen Bewegung gehen nun 
neue Signale aus, die in der Zentrale zu weiteren falschen Bewegungen fiihren. So kommt es, 
daB, je mehr unser Kranker sich Miihe gibt, die Finger zu strecken, er desto starker die 
Hand flektiert. Nur ein ungewohnlicher peripher gesetzter Zusatzreiz vermag den Kreis 
zu durchbrechen." 

Die in BREGMANS Fall 2 ausgefiihrte FOERsTERSche Operation (Durch­
schneidung der 5.-8. Cervicalwurzel) war erfolglos. 1m FaIle SCHWALBE-MAAs 
hat sich das Leiden seit einer Sehnenoperation an den Beinen weitgehend ge­
bessert; auch FROMENT und CARILLON empfehlen in veralteten Fallen eine 
operative Verkiirzung der Beuger. 

Die Suggestivbehandlung, insbesondere die Hypnose, kann in manchen -
nicht allen - Fallen das Leiden nicht unwesentlich in giinstigem Sinne beein­
flussen; so berichten FRACASSI und MARELLI, OPPENHEIM, FRAENKEL iiber 
sehr gute, allerdings nur voriibergehende Erfolge; ich selbst sah in einem meiner 
FaIle einen unzweifelhaften, wenn auch immer nur voriibergehenden Nutzen 
von der Hypnose, die dem Korper mehr Ruhe gab und so den Gang besserte. 
Andere Autoren, wie SCHWALBE, FLATAU-STERLING, BREGMAN, BELING, konnen 
nur von MiBerfolgen berichten. 
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HALLERVORDENsche Krankheit. 

Von L. KALINOWSKY-Berlin. 

Mit 2 Abbildungen. 

1m Jahre 1922 beschrieben HALLERVORDEN und SPATZ eine familiare Er­
krankung des Zentralnervensystems, die bei 5 Mitgliedern einer von ihnen 
beobachteten Familie nach vorangegangener normaler Entwicklung zwischen 
8. und 10. Lebensjahr mit extrapyramidalen Bewegungsstorungen einsetzte und 
in langsamer Progredienz zum Tode fillirte. Als auffallendsten anatomischen 
Befund sahen sie eine schwere Pigmentdegeneration des Globus pallidus und 
der roten Zone der Substantia nigra. 2 Jahre spater teilte HALLERVORDEN 
von einem zweiten Mitglied dieser Familie einen vollig analogen anatomischen 
Befund mit. 1927 beschrieb KALINOWSKY eine Familie, die klinisch von den 
ersten Anfangen an genau beobachtet worden war und offenbar schon klinisch 
mit der HALLERVORDEN-SPATzschen Familie genau iibereinstimmte; anatomisch 
zeigte der eine damals beschriebene Fall vollig gleichartige Veranderungen im 
System Globus pallidus-Zona reticulata der Substantia nigra. Ein zweiter, 
bisher unveroffentlichter Fall der gleichen Familie wurde fiir die vorliegende 
Zusammenstellung studiert und zeigte wiederum mit photographischer Treue 
dasselbe Bild. Herr Dr. CASPER hat mir freundlicherweise die von ihm an­
gefertigten Praparate dieses Falles zur Verfiigung gestellt. SchlieBlich wurde 
ein ganz typischer Einzelfall kiirzlich von HELFAND beschrieben. 

ZweckmaBigkeitsgriinde und unser Streben nach Systematik haben dazu 
gefiihrt, daB trotz entgegensprechender Auffassungen bestimmte Erkrankungs­
formen aus der Gruppe der heredogenerativen Nervenkrankheiten heraus­
gearbeitet wurden. Die Frage, ob es berechtigt ist, eine so geringe Anzahl 
iibereinstimmender Beobachtungen als besondere Gruppe abzugrenzen, muB 
bei der Eindeutigkeit des klinischen Bildes und vor allem bei der "Oberein­
stimmung des anatomischen Substrats auch in den familiaren Fallen zweifellos 
bejaht werden. Die Frage der Zugehorigkeit einiger weiterer FaIle zu dieser 
Gruppe, insbesondere von 3 wichtigen Fallen O. FISCHERS, solI wegen gewisser 
Abweichungen spater besprochen werden. 

Klinisch handelt es sich um eine Erkrankung der zweiten Kindheit, die 
gewohnlich familiar auftritt. Erkrankungsfalle wurden jedesmal nur in einer 
Generation beschrieben. Blutsverwandtschaft der Eltern lieB sich nicht fest­
stellen. Lues oder andere Erkrankungen in der Aszendenz spielten keine Rolle. 
Von KALINOWSKY ist die Vermutung eines recessiven Erbganges ausgesprochen 
worden; jedoch konnte der Beweis mangels iiber Generationen ausgedehnter 
Familienuntersuchungen noch nicht erbraeht werden. In der Familie von 
HALLERVORDEN und SPATZ waren unter 9 Kindern, die das Erkrankungsalter 
erreichten, 5 von der Erkrankung befallen; sie boten samtlich erst zwischen 
8. und 10. Lebensjahr die ersten Erscheinungen. Die von KALINOWSKY be­
schriebene Familie zeigte 3 Erkrankungsfalle; von 4 Geschwistern erkrankten 
3 Briider im Alter von 9-10 Jahren, wahrend ein Madchen gesund blieb. Diese 
letztere Familie konnte wahrend ihres ganzen Krankheitsverlaufs beobachtet 
werden und war frillier bereits klinisch von KRAMER und spater von WOLPERT 
publiziert worden. 

Die Erkrankten entwickelten sich von der gewohnlich normalen Geburt 
bis zu den ersten Spieljahren korperlich und geistig vollig normal. Als erstes 
Symptom wurde in allen Fallen eine SpitzhohlfuBstellung sowie langsam zu­
nehmende Tonussteigerung in den Beinen, spater auch in den Armen bemerkt. 
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Die schon in den Anfangsstadien beobachteten jiingeren Geschwister der Familie 
von KALINOWSKY zeigten bei offenbar extrapyramidaler Tonussteigerung gleich­
zeitig Babinski, der spater mit zunehmender Kontrakturbildung oft nicht 
mehr auslOsbar war; ebenso der Fall von HELFAND, wahrend HALLERVORDEN 
keinen sicheren Babinski sah. Parallel mit den motorischen Storungen geht 
ein allgemeiner geistiger Riickgang. 

Das voll ausgebildete Krankheitsbild besteht in hochgradiger Demenz, 
schwerstem Rigor der Beine, geringerem der Arme. Die grobe Kraft bleibt, 
solange der Rigor und die schweren Kontrakturen es zulassen, erhalten. Die 
Sprache ist hochgradig verlangsamt, gepreBt und laBt jede Modulationsfahig­
keit vermissen. Der Schluckakt bleibt normal. Die Sehnenreflexe sind gesteigert, 
sofern sie trotz der Kontrakturen auszulOsen sind; inkonstanter Babinski. 
Unwillkiirlicher Urinabgang; Potenz erhalten bei gesteigerter Libido. Alle 
Falle zeigten auch auBer dem Rigor ausgesprochene striopallidare Symptome. 
Der Gesichtsausdruck wurde zunehmend maskenartig, ein Mangel an Spontan­
bewegungen lieB das Bild der allgemeinen Starre immer krasser hervortreten. 
Aile Kranken boten Hyperkinesen, deren Erscheinungsform aber in den einzelnen 
Fallen wechselte. Von den 3 Briidern der Familie von KALINOWSKY bot der 
alteste ausgesprochene athetotische Bewegungen der Hande und des Kopfes, 
die beiden jiingeren zeigten Spontantremor der Hande, der jiingste auBerdem 
in klassischer Form das Symptom der Palilalie. Der Fall von HELFAND hatte 
einen Tremor. HALLERVORDEN-SPATZ fanden nur in einem Fall Athetose notiert. 
Jedoch lagen ihnen nur sehr ungenaue klinische Beobachtungen von fremder 
Seite vor. Daraus erklart sich offenbar auch, daB in den der Herausarbeitung 
des Krankheits bildes zugrundeliegenden Veroffentlichungen HALLERVORDENS 
Opticusveranderungen nicht erwahnt werden. KALINOWSKY scheinen dieselben 
ein wesentliches Symptom im Krankheitsbild zu sein, zumal auch HELFAND 
Sehstorungen und Opticusatrophie beschreibt. Wahrend Veranderungen der 
Macula lutea fehlen, zeigt die Papilla nervi optici das Bild der von temporal 
her fortschreitenden genuinen Atrophie. Jedoch bleibt ein Rest des Sehver­
mogens bis zuletzt vorhanden. 

In den letzten Lebensjahren sind die Patienten geistig und korperlich vollig 
hilflos. Die schweren Kontrakturen lassen Spontanbewegungen kaum noch 
zu, die iiberdies von den Hyperkinesen gestort werden. Der Exitus tritt gewohn­
lich in der Mitte des 3. Lebensjahrzehnts ein. Die altesten Geschwister der 
beiden bekannten Familien starben mit 26 und 27 Jahren, der Einzelfall HEL­
FANDS mit 25 Jahren. 

Der anatomische Befund zeigte in 2 Fallen von HALLERVORDEN, 2 Fallen 
der Familie von KALINOWSKY, sowie in dem Einzelfall HELFANDS in allen 
charakteristischen Punkten eine ebenso weitgehende Dbereinstimmung wie die 
klinische Entwicklung. Makroskopisch fant bereits eine ausgesprochen rost­
braune Farbe des Globus pallidus und der Zona reticulata der Substantia nigra 
in beiden Hemispharen auf. Auf Frontalschnitten durch das Gehirn heben 
sich die beiden Gebiete durch ihre Verfarbung bereits deutlich hervor. Dieser 
Befund ist auBerordentlich charakteristisch und ist bei keiner anderen Er­
krankung beschrieben worden. Sonst wird bei makroskopischer Betrachtung 
nur eine maBige allgemeine Atrophie des Gehirns, besonders auch des Kleinhirns, 
gefunden. 

Die mikroskopische Untersuchung der 5 bisher beschriebenen Fane zeigte 
mit volliger Dbereinstimmung als Grundlage der eigenartigen Verfarbungen 
massenhafte Pigmentablagerungen im Globus pallidus und der Zona reticulata 
der Substantia nigra (Abb. 1-3). Hinter der Ausgesprochenheit und Eindeutig­
keit dieses Befundes, in dem wohl das Wesen der vorliegenden Erkrankung zu 



876 L. KALINOWSKY: HALLERVORDENSche Krankheit. 

sehen ist, treten die sonstigen iiber das gesamte Zentralnervensystem ausge­
breiteten Veranderungen zuriiek. Das histologisehe Bild der genannten Zentren 
wird beherrseht von massenhaften, das ganze Gesiehtsfeld anfiillenden gelbliehen 
und braunen, griinliehen und blauliehen PigmentmassEm. Teils haben sie die 
Form maehtiger Kugeln und Ovale, teils sieht man kleine Tropfehen oder 
broekelig zerfallene Elemente. Sie konnen den ganzen Zelleib einer Nerven­
zelle, naeh HELFAND vornehmlieh der groBen, protoplasmareiehen astroeytaren 
Gliaelemente erfiillen, oder sie liegen neben als Nervenzelle zu identifizierenden 
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Abb. 1. Dbersichtsbild tiber die Ablagerungen im Globus pallidus (Fall von HALLERVORDEN-SPATZ). 
Eisenreaktion (nach TURNBULL mit Alauncarmin nachgeflkbt). A Nervenfaserauftreibungen; 
Al Nervenfaserauftreibungen mit eingelagertem Pigment; M Pseudokalkkonkremente in Maulbeer­
form; M 1 dasselbe mit randstandig angeordneten Kugeln; NZ Nervenzellen, die obere mit gelbem 
Pigment, die untere mit farblosen eisenbaltigen Granulis; P perivascular angehauftes grobkorniges 

Pigment, welches die Eisenreaktion in verschiedener Intensitat gibt. ZeiJ3, Obj. C, Ok. 6. 
(Z. Neur. 79, 267.) 

Elementen frei im Gewebe. Die groBeren Kugeln werden von HALLERVORDEN 
und SPATZ im wesentliehen als Auftreibungen der im Palllidum besonders 
dieken Nervenfasern angesehen, die Pigment gespeiehert haben. KALINOWSKY, 
der solehe Gebilde ohne Pigment niemals sah, nahm ihren Ursprung aus zugrunde­
gegangenen Ganglienzellen an, da man Ubergangsbilder zu allen Stadien des 
Zelluntergangs unter Ansammlung soleher Pigmentkornehen in den Ganglien­
zellen sieht; andererseits konnte er eine Abhangigkeit soleher Gebilde yom 
Verlauf der Fibrillen in seinen beiden Fallen nirgends naehweisen. Aueh in den 
GefaBwandzellen sieht man diese versehiedenen Elemente. In besonderer Menge 
liegen sie um die GefaBe herum, hier speziell versehiedenfarbige maulbeerartige 
zusammengelagerte sehollige Gebilde. SehlieBlieh finden sieh mit ihrem Rand 
stark liehtbreehende, gesehiehtete Seheiben, die den sog. Pseudokalkgebilden 
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entsprechen. Fast alle beschriebenen Elemente geben die Eisenreaktion mit 
Turnbullblau, wahrend keines derselben Kalk enthalt. Von weiteren Anomalien 
der Pigmentverhaltnisse des Zentralnervensystems fanden KALINOWSKY und 
HELFAND eine deutliche Verminderung des Melaningehaltes der Ganglienzellen 
der Substantia nigra, wobei es sich nicht um einen Ausfall von Ganglienzellen, 
sondern um Verminderung des Melanins in den einzelnen gut erhaltenen Zellen 
handelte. HELFAND, der auBerdem einen volligen Melaninmangel des Locus 
coeruleus und der Zellen der Ala cinerea feststellte, hat in einer besonderen 
Arbeiteinzelnedieser Pig- p 

mentveranderungen stu-
diert. Die anzunehmende 
Storung des Pigment-
stoffwechsels scheint das :~~" 
Wesen der Erkrankung 
auszumachen, und HEL­
FAND hebt hervor, daB 
auch HALLERVORDEN und 
SPATZ urspriinglich dieser 
Auffassung zugeneigt 
haben. 

Die iibrigen Verande­
rungen in den Stamm­
ganglien betreffen Dege­
nerationsprozesse an den 
Ganglienzellen des Palli­
dums, die imganzenmehr 
oder weniger stark an 
Zahl vermindert sind; 
neben gut erhaltenen 
Zellen finden sich alle 
Stadien des Zellunter­
gangs. Samtliche gliosen 
Elemente zeigen im Palli­
dum eine starke Vermeh­
rung und sind zum Teil 
auffallend plasmareich. 
1m Gegensatz hierzu 
bietet das Striatum ein 
ganz anderes Bild. Hier 
fehlen Pigmentansamm­
lungen vollig. Lediglich 
die Nervenzellen zeigen 
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Abb. 2. Ablagerungen im Globus pallidus (Fall von HALLERVORDEN­
SPATZ). Toluidinblau. Zeill-Immersion 2 rum, Ok. 1. Das Pig­
ment ist in verschiedener Weise vom Farbstoff iiberfarbt. Gll 
Gliazellen mit gro/len, blassen, gelappten Kernen und reichlichem 
Pigment im Zelleib; Gl 2 Gliazellen mit flunklerem Kern; M Pseudo­
kalkkonkremente in Maulbeerform; P grobkorniges Pigment in 

Kornchenzellen perivascular. (Z. Neur. 79, 266.) 

Degenerationen, im ersten Fall von KALINOWSKY in auffalliger Weise besonders 
die groBen Zellen des Striatums. Auch hier sind die gliosen Elemente ent­
sprechend vermehrt. 

Am Markscheidenpraparat wurde von KALINOWSKY ein angedeuteter Status 
dysmyelinisatus festgestellt. An den Praparaten von HALLERVORDEN und SPATZ, 
in deren urspriinglicher Veroffentlichung ein solcher Befund nicht erwahnt 
worden war, stellten C. und O. VOGT nachtraglich ebenfalls einen Status dys­
myelinisatus fest. HALLERVORDEN hat dann im Handbuch der Geisteskrank­
heiten von O. BUMCKE die vorliegende familiare Erkrankung weitgehend mit 
dem Status dysmyelinisatus identifiziert, ein Standpunkt, den der Autor nach 
einer personlichen Mitteilung heute nicht mehr vollig aufrecht erhalt. Bei der 
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Wichtigkeit eines solchen Zusammenhangs fiir die Klassifizierung der genannten 
Erkrankungen wurden die KALINOWSKYSchen FaIle auf diese Frage nochmals 
gepriift mit dem Ergebnis, daB der Markscheidenbefund im Sinne eines Status 
dysmyelinisatus so wenig deutlich ist, daB ihm eine prinzipielle Bedeutung 
nicht zugebilligt werden kann. Offenbar war der Markscheidenbefund auch 
bei HALLERVORDEN und SPATZ wenig ausgesprochen, da er sonst so geiibten 
Untersuchern urspriinglich nicht entgangen ware. HELFAND sah in seinem genau 
untersuchten Fall iiberhaupt kaum Markfaserveranderungen und kommt zu 
dem Ergebnis, daB der Status dysmyelinisatus wohl eine von den vielen ort­
lichen Lasionen sein kann, aber wohl sicher nieht ein fiir die Erkrankung 
eharakteristischer ProzeB. FUNFGELD kommt ebenfalls zu dem Ergebnis, daB 
die beiden Erkrankungen nicht identifiziert werden diirfen. Von symptomato­
logisehem Interesse ist vielleicht, daB der erste Fall von KALINoWSKY, der 
klinisch athetotisehe Bewegungen hatte, einen maBigen Status dysmyelinisatus 
zeigte, der zweite aber ebenso wie der von HELFAND, die dieses klinische Symptom 
vermissen lieBen, keinen solchen Befund aufwiesen. Ein Vergleich mit den 
Originalarbeiten von C. und O. VOGT laBt es uns sieher erseheinen, daB die 
deutliehen Markseheidenbefunde ihrer - im iibrigen klinisch vollig anders­
artigen - Falle keinesfalls mit den geringfiigigen Veranderungen des Faser­
gehalts in einigen Fallen von HALLERVORDENscher Erkrankung vergleichbar sind. 

Die iibrigen Veranderungen im Zentralnervensystem treten an Schwere 
zuriick und sind offenbar nicht spezifisch fiir die Erkrankung. Sie sind wenig 
eindeutig und wechselnd. In allen Fallen war die GroBhirnrinde betroffen. 
Sie zeigte iiberall Ganglienzellenausfalle und eine entsprechende Vermehrung 
der gliosen Elemente. Es handelt sich dabei um ganz diffuse Veranderungen, 
niemals um herdformige Ausfalle. Am schwersten verandert war in den Fallen 
von KALINOWSKY die vordere Zentralwindung, hier wieder besonders die Zellen 
der 3. und 5. Schicht, bei HALLERVORDEN-SPATZ war das Frontalhirn besonders 
betroffen, wahrend die Occipitalrinde niemals schwere Veranderungen aufwies. 
Auffallend haufig sieht man eine eigentiimliche Schwellung und VergroBerung 
des Zelleibes mit Schwund der farbbaren Substanzen. Aber auch Bilder von 
Zellschrumpfung und solche; die an das Aussehen der primaren Reizung erinnern, 
sind haufig. Lipoidvermehrung in den Ganglienzellen, die HALLERVORDEN­
SPATZ sahen, fehlten in den Fallen von KALINOWSKY, der lediglich Fettspeiche­
rung in den HORTEGA-Zellen feststellen konnte. Ein von letzterem festgestellter 
breiter Ausfallsherd im linken Ammonshorn, umgeben von mehreren Riesen­
zellen mit doppeltem Nucleolus, diirfte keine spezifisehe Bedeutung haben. 
Solche Befunde weisen wohl nur auf eine dysplastische Komponente hin, ebenso 
wie der in allen Fallen beobachtete Schwund der PURKINJE-Zellen in der Klein­
hirnrinde. 

In Briicke, Medulla oblongata und Riickenmark sind die Pyramidenbahnen 
aufgehellt. In den Fallen von KALINOWSKY bestand das ausgesprochene Bild 
einer schweren Pyramidenbahndegl'heration, die bei HALLERVORDEN nur in 
einem Fall angedeutet war, daneben geringfiigige Aufhellung in den proximalen 
Teilen des GOLLschen Stranges. Entziindliche Veranderungen fehlen vollig. 
Das Mesoderm ist an dem ProzeB stets unbeteiligt. 

Es handelt sich bei der HALLERVORDEN-SPATzschen Krankheit also um 
eine Erkrankung, die durch sehr eharakteristische familiare Beobachtungen 
klinisch uInrissen werden konnte, und deren nosologische Sonderstellung durch 
ein anatomisches Substrat gewahrleistet wird, das zwar iiber das ganze Zentral­
nervensystem ausgebreitet, Veranderungen aufweist, bei welchem aber Globus 
pallidus und rote Zone der Substantia nigra in quantitativ und qualitativ 
besonderer Weise betroffen sind. DaB die Erkrankung als heredogenerativ 
aufzufassen ist, ist bei dem familiaren Auftreten und in anatomischer Hinsicht 
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nach dem Fehlen aller entziindlichen Veranderungen zusammen mit dem Befund 
zahlreicher Dysplasien nicht zu bezweifeln. Um auf die einzelnen Symptomen­
gruppen einzugehen, so scheint nicht nur die Demenz, sondern auch die Opticus­
atrophie zum Krankheitsbild zu gehoren, beides Erscheinungen, die auch mit zahl­
reichen anderen heredogenerativen Nervenkrankheiten kombiniert sein konnen. 

Hervorgehoben sei nach der neuerlichen Beobachtung HELFANDS als Teil­
syndrom die Pyramidenbahnerkrankung, die trotz des Fehlens einer Riicken­
marksuntersuchung nach dem klinischen Befund in seinem Falle sicher an­
genommen werden kann. In den Fallen von KALINOWSKY muBte sie als wesent­
licher Bestandteil der Erkrankung angesehen werden, so daB es berechtigt 
war, von einer Kombination STRUMPELLscher spastischer Spinalparalyse und 
der eigenartigen Stammganglienerkrankung zu sprechen. Hingegen legt HALLER­
VORDEN der Pyramidenbahndegeneration keine prinzipielle Bedeutung fiir die 
Erkrankung bei. Es miissen weitere Beobachtungen abgewartet werden, um 
zu entscheiden, ob es sich um eine standige Kombination der Erkrankungen 
der beiden motorischen Hauptsysteme handelt. 

Wenn die vorliegende zusammenfassende Darstellung der HALLERVORDEN­
schen Krankheit sich ausschlieBlich auf die eingangs genannten 5, aus 3 ver­
schiedenen Familien stammenden Falle stiitzte, so geschah es in der Absicht, 
zu einer moglichst klar umrissenen klinischen und ana tomischen Beschreibung 
der Erkrankung zu kommen. 2 atypische, aber doch wohl hierher gehorige 
familiare Falle hat O. FISCHER vor kurzem im Verein Deutscher Arzte in Prag 
vorgestellt. 2 Geschwister, die im 2. Dezennium erkrankten, boten den 
"Symptomenkomplex einer amyotrophischen Lateralsklerose" mit starker Be­
tonung der spastischen Komponente, athetotische Bewegungsstorungen und 
progressive einfache Demenz. Die Erkrankung fiihrte nach 3 bzw. 8 Jahren 
zum Tode. Anatomisch fand sich auBer schwerer Ganglienzelldegeneration 
der gesamten grauen Substanz eine Atrophie mit eigentiimlicher "Pigmentierung 
des Pallidums nach Art der HALLERVORDENschen Krankheit". Soweit aus 
dem leider sehr kurzen Vortragsreferat zu ersehen ist, bestand der wesentliche 
Unterschied gegeniiber der HALLERVORDENschen Krankheit in der Ausdehnung 
des Degenerationsprozesses auf das periphere motorische Neuron. Immerhin 
mochten wir darin nichts prinzipiell anderes sehen als wenn in der Familie von 
KALINOWSKY die Stammganglienerkrankung mit einer "spastischen Spinal­
paralyse", also auch mit einer Erkrankung des zentralen motorischen Neurons, 
kombinierl war. Fiir eine solche Verschiedenartigkeit des Phanotypus ist in 
den verschiedenen erbbiologischen Verhaltnissen der einzelnen Familien durchaus 
eine Erklarungsmoglichkeit gegeben, wie ja ahnliche Beobachtungen bei fast 
allen heredogenerativen Nervenkrankheiten mitgeteilt worden sind. 

Die Frage der Zugehorigkeit von Einzelfallen der Literatur zum vorliegenden 
Krankheitsbild macht teilweise Schwierigkeiten wegen klinischer Abweichungen 
von prinzipieller Bedeutung, teilweise - und besonders in den alteren Fallen -
wegen unzureichender anatomischer Untersuchungsmethodik. Jene FaIle, die 
in Beziehung zu dem vorliegenden Krankheitsbild wegen des Befundes eines 
Status dysmyelinisatus gebracht worden sind, wurden entsprechend der oben 
vorgenommenen Abgrenzung dieses Krankheitsbildes hier nicht beriicksichtigt. 
Sie werden in einem besonderen Abschnitt dieses Handbuchs behandelt. Es 
bleiben dann nur wenige Falle, bei derr,en eine Pigmentdegeneration vorwiegend 
im Pallidu~ Beziehungen zur HALLERVORDEN-SPATzschen Erkrankung an­
nehmen laBt. Hier ist in erster Linie ein Fall O. FISCHERS (Fall 1) aus dem 
Jahre 1911 zu nennen, der erst mit 14 Jahren an athetotischen und torsions­
spastischen Erscheinungen erkrankte und mit 20 Jahren starb. Klinisch unter­
schied er sich insofern von den typischen Fallen der Erkrankung, als sich nie­
mals eine Versteifung einstellte, sondern lediglich eine Art Spasmus mobilis 
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beobachtet wurde. Die Athetose beherrschte das klinische Bild mehr als sonst 
in den Fallen von HALLERVORDENscher Krankheit. Hingegen fand sich ana­
tomisch eine so weitgehende "Obereinstimmung, daB er sicher dieser Erkrankungs­
gruppe hinzuzurechnen ist. Der anatomische Befund beschrankte sich ganz 
auf den Globus pallidus beider Linsenkerne und ist ebenfalls charakterisiert 
durch massenhafte Pigmentanhaufungen und Konkremente. Die Substantia 
nigra ist nicht untersucht worden. Da auch das Erkrankungsalter, ein erb­
biologisch sicher sehr wesentliches Merkmal fiir die Klassifizierung der Erb­
krankheiten, in der gleichen Lebensperiode liegt, mochten wir diesen Fall trotz 
gewisser Abweichungen als die alteste Veroffentlichung von HALLERVORDENscher 
Krankheit ansehen. 

FUNFGELD hat 1929 zwei Beobachtungen mitgeteilt, von denen der Fall L. 
erwahnt werden muB. Wahrend gewisse neurologische Erscheinungen wie 
Krampfanfalle schon in der friihen Kindheit bestanden, traten langsam zu volliger 
Versteifung fiihrende Bewegungsstorungen sowie Tremor erst mit 14 Jahren 
auf. Bei dem mit 25 Jahren erfolgten Exitus fanden sich - bei normalem 
Striatum - massenhaft Ablagerungen im Pallidum und Markfaserschwund. 
Wahrend hier die retikulare Zone der Substantia nigra frei von Veranderungen 
war, fehlte vollig das Melanin, also "ohne Zellabbau" Erscheinungen, die als 
"Ausdruck eines krankhaften Stoffwechselabbaus" zu deuten waren. 

Zweifelhaft erscheint die Zugehorigkeit eines von HALLERVORDEN in seiner 
Bearbeitung der extrapyramidalen Erkrankungen im BUMKEschen Handbuch 
der Geisteskrankheiten erwahnten Falles GELLERT, der klinisch abweicht und 
anatomisch dadurch eine Besonderheit darstellt, daB die Pigmentdegeneration 
sich auf einen kleinen Teil des Pallidums beschrankte. Der Vollstandigkeit 
halber seien Einzelfalle von SCHARAPOW und TSCHNERNOMODIK (Fall 2), BOGAERT 
sowie SCHMIDT und SCHOLZ erwahnt, die anatomisch infolge einer meist nicht 
sehr ausgesprochenen Pigmentanhaufung im Pallidum Beziehung zur vor­
liegenden Erkrankung hatten, im iibrigen aber, vor allem auch klinisch, stark 
abwichen. Eine zu Unrecht hierhergerechnete Mitteilung von TONIETTI iiber 
familiare spastu,che Diplegie gehOrt in das Gebiet des Status dysmyelinisatus, 
da jede Andeutung von Pigmentdegeneration des Pallidums fehlt. 

Es bleibt die Frage zu erortern, ob unsere Kenntnis der HALLERVORDENschen 
Krankheit es gestattet, bereits klinisch die Zugehorigkeit zu dieser Gruppe 
der Heredogeneration zu erkennen. Wir mochten dies fiir familiare Faile bejahen 
und glauben; einzelne nur klinische Beobachtungen der Literatur dem vor­
liegenden Krankheitsbild zurechnen zu diirfen. In erster Linie lassen die be­
kannten 4 Geschwister von HIGlER, die als "progressive, familiare cerebrale 
Diplegie" veroffentlicht wurden, durch den Erkrankungsbeginn in der zweiten 
Kindheit, die progrediente schwere Demenz, die Opticusatrophie, die Art der 
Kontrakturen, sowie die hyperkinetischen Erscheinungen eine weitgehende "Ober­
einstimmung mit den anatomisch kontrollierten Familien HALLERVORDENscher 
Krankheit erkennen. Ebenfalls zu erwahnen ware die zweite Familie MERz­
BACHERS. Aus neuerer Zeit stammt eine Beobachtung von RAWACK, die zwei 
im Alter von 10 Jahren erkrankte Briider betraf, sowie eine von MUNCH-PETERSEN 
klinisch und erbbiologisch genau studierte Familie, in der 3 Geschwister nach 
normaler Entwicklung gleichmaBig mit Rigiditat erkrankten, aber verschieden­
artige Hyperkinesen aufwiesen. Wenn wir, nicht ohne Vorbehalt, die genannten 
familiaren Faile trotz fehlender anatomischer Kontrolle der Erkrankung zu­
rechnen mochten, ist bei allen Einzelfallen ein solcher Versuch heute noch 
abzulehnen. 

Die weitgehende "Obereinstimmung der familiaren FaIle in klinischer und 
anatomischer Hinsicht hat es als unzweifelhaft berechtigt erwiesen, daB HALLER­
VORDEN aus den Heredodegenerationen des Zentralnervensystems eine neue 
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Gruppe herausgeschalt hat. Aber auBer dem eingangs erwahnten Streben nach 
klinischer Systematiksind es neuerdings noch vollig andersartige gewichtigere 
Griinde, die den Einheitsbegriff der Heredodegeneration im Sinne von KOL­
LARITS u. a. ablehnen, sowie die letzten Endes in gleiche Richtung weisenden Er­
gebnisse der SCHAFFERschen Untersuchungen als unzureichende Betrachtungs­
weise erkennen lassen. Neben den lange bekannten Beziehungen zwischen Leber­
stoffwechsel und WILsoNscher Krankheit haben sich auch bei der Pseudosklerose 
Stoffwechselgifte der Leber fiir das pathogenetische Geschehen als mindestens 
wesentlich erwiesen. Weiterhin haben neuere Untersuchungen gezeigt, daB 
auch fiir das morphologische Geschehen bei der familiaren ainaurotischen 
Idiotie, die erwiesenermaBen nicht nur eine Gehirnerkrankung ist, Stoffwechsel­
storungen entscheidend sind. SchlieBlich hat SCHOLZ neuerdings auch fiir die 
familiare diffuse Sklerose die vererbbare Krankheitsursache in einer Anomalie 
von Stoffwechselfunktionen gefunden. In Analogie zu diesen Feststellungen 
ist der Gedanke nicht abzulehnen, daB auch fiir das We sen der HALLERVORDEN­
schen Krankheit die Ursache in einer erbmaBig bedingten Storung des Pigment­
stoffwechsels zu suchen ist. Wir sind heute noch nicht imstande, die Art dieser 
Storung genauer zu definieren. Aber es muB wahrscheinlich auch das Wesen 
der vorstehend erorterten heredodegenerativen Krankheit auBerhalb des Nerven­
systems in Vorgangen des Gesamtorganismus gesucht werden. Eine solche Auf­
fassung wiirde auch von der pathogenetischen Seite her ein wichtiges Moment 
fiir die Berechtigung einer Abgrenzung dieser Erkrankung bringen. 
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JAKOB-CREUTZFELDTsche Krankheit. 
(Spastische Pseudosklerose JAKOB.) 

Von H. JOSEPHY-Hamburg. 

Mit 2 Abbildungen. 

1920 hat JAKOB unter der Bezeiehnung "spastisehe Pseudosklerose" eine 
Anzahl von eigenartigen Krankheitsfallen zusammengesteIlt, die seiner Ansieht 
naeh auf Grund einer gleiehartigen und besonderen Symptomatologie und fast 
mehr noeh auf Grund eines gleiehartigen anatomisehen Befundes eine Sonder­
steHung beanspruehen durften. Aus der Literatur waren einige FaIle anzu­
reihen, so ein alterer von W OERKOM und vor aHem einer, den etwa gleiehzeitig 
CREUTZFELDT besehrieben und in seiner klinisehen und anatomisehen Eigenart 
hervorgehoben hatte. Wenn aueh das letzte Wort uber diese JAKOB-CREUTZ­
FELDTsehe Erkrankung - ein Name, der del' JAKoBsehen Bezeiehnung vorzu­
ziehen ist, schon weil er niehts prajudiziert - noeh nieht gesproehen ist, so 
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Abb. 1. Familientafel Baker. (Nach MEGGENDORFER.) 

reehtfertigt sieh doeh eine zusammenfassende Darstellung dieser eigenartigen 
FaIle; weitere Beobachtungen mussen dann lehren, wieweit sieh ihre Sonder­
stellung halten laBt. Wahrseheinlieh sind einzelne Beobaehtungen anders zu 
rubrizieren, was aueh JAKOB selbst immer wieder erwogen hat. Wahrseheinlieh 
laBt sieh eine heredodegenerative· Kerngruppe heraussehalen und von anders ge­
lagerten Fallen abtrennen. Denn wenn hier die JAKOB-CREUTZFELDTsehe Krank­
heit ihren Platz unter den hereditaren Krankheiten gefunden hat, so ist das bisher 
nur begrundet auf der Beobaehtung zweier kranker Gesehwister mit kranker 
Aszendenz (Falle Baker I und II, besehrieben von KIRSCHBAUM bzw. MEGGEN­
DORFER-STENDER). Hier waren (MEGGENDORFER) auBer den beiden Gesehwistcrn 
deren Mutter und 7 von ihren 9 Gesehwistern befallen, ebenso wie der Mutters­
vater. Fur aIle anderen FaIle hat sieh eine siehere Hereditat oder Familiaritat 
nieht naehweisen lassen. Immerhin ist bemerkenswert, daB die CREUTZFELDTsehe 
Kranke zwei psyehiseh abnorme Gesehwister hatte. Von den weiteren Ham­
burger Fallen hatte einer einen sehwaehsinnigen Sohn. Die Mutter eines neuer­
dings von mir untersuehten Falles ist an "Arteriosklerose" gestorben, eine 
Diagnose, die mir bei naehtraglieher Durehsieht der Krankengesehiehte und 
des Sektionsprotokolls doeh nieht absolut sieher zu sein seheint. Fehldiagnosen 
- so vor allem Paralyse -, sind zweifellos aueh in der Aszendenz Baker gestellt 
worden, so daB man unter Berueksiehtigung dieser Mogliehkeit vielleieht die 
Zahl der hereditaren Fane doeh etwas hoher annehmen kann. Andererseits 
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ist aber auch die Haufung der "organischen Erkrankungen" in der Sippe Baker 
so groB, daB etwas Entsprechendes sonst wohl kaum zu iibersehen gewesen 
ware, um so mehr, als immer nach der Hereditat geforscht ist. Es scheint also 
sicher zu sein, daB nicht alle hier zusammengf;lfaBten Falle erblich sind. 

1m allgemeinen bleibt die A.tiologie der Erkrankung dunkel. Mit JAKOB, 
der sich ebenso wie mehrere seiner SchUler Ofter zu diesem Punkt geauBert hat, 
wird man eine Infektion ablehnen konnen. Die Frage der toxischen Ursa chen 
wird unten besprochen. Es scheint, daB in einzeInen Fallen seelische Er­
regungen eine Art auslOsendes Moment gewesen sind. 

Bekannt sind im ganzen bisher verhaltnismaBig wenig Falle der JAKOB­
CREUTZFELDTschen Krankheit. JAKOB selbst hat fUnf beschrieben, seine SchUler 
KIRSCHBAUM und STENDER je zwei bzw. drei, dazu kommt eine weitere Beob­
achtung aus Friedrichsberg. Ferner sind zu nennen ein Fall von ZIMMERMANN 

Abb.2. Endstadium bei JAKOB-CREUTZFELDscher Krankheit. Fall MEGGENDORFERS, Nr.17 der 
Familientafel Abb. 1. 

aus Langenhorn, der CREUTZFELDTsche Fall, ein Fall von HEIDENHAIN und ein 
zweifelhafter von MEYER, schlieBlich der altere von W OERKOM. Die Krankheit 
ist also selten; es werden aber auch sicher Falle, die hierher gehoren oder deren 
Diagnose zum mindesten diskutiert werden miiBte, iibersehen und laufen unter 
irgendeiner "organischen" Diagnose. 

JAKOB charakterisiert das klinische Bild seiner Falle folgendermaBen: Es 
handelt sich um eine Erkrankung des mittleren und hoheren Lebensalters, 
welche mit sich zunachst langsam entwickelnden nervosen Storungen des Be­
wegungsapparates und der GefUhlssphare einsetzt. Die Kranken klagen iiber 
Schwache und Schmerzen in den Beinen, die steif werden. Beim Gehen knicken 
sie haufig ein und fallen hin; dabei ist der objektive Befund zunachst ein vollig 
negativer. Es konnen sichaber auch schon jetzt spastische Phanomene in An­
deutung zeigen und die Bauchdeckenreflexe scheinen friihzeitig eine Neigung 
zur Abschwachung und zum Fehlen erkennen zu lassen. Gerade im Beginn 
der Erkrankung zeigt sich der Wechsel der Erscheinungen in Art von Remissionen 
am klarsten. Allmahlich treten deutlichere Bewegungsstorungen hervor, die 
offenbar ein eigenartiges und zunachst noch schwer zu analysierendes Gemisch 
von spastischen und striaren Erscheinungen darstellen. Ohne nachweis bare 
Lahmungen zu zeigen ist der Gang der Kranken auffallend unkoordiniert, die 
Kranken knicken ein, fallen hin und schlieBlich wird das Gehen und Stehen 
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unmoglich. Dabei konnen Spasmen zutage treten, aber auch hypotonische 
Zustande vorherrschen. Deutliche striare Symptome im Sinne ausgesprochener 
Bewegungsarmut und charakteristische Zittererscheinungen brauchen dabei nicht 
immer aufzufallen. Die Sprache ist langsam, monoton und gewohnlich dys­
arthrisch gestort. Die Sehnenreflexe sind zumeist gesteigert, konnen aber auch 
normal sein oder sogar fehlen. Das BABINsKIsche Zeichen ist wenigstens in 
gewissen Phasen der Krankheitsentwicklung angedeutet oder positiv. Die 
Bauchdeckenreflexe sind abgeschwacht oder fehlen. Der Augenhintergrund 
ist immer normal. Die Blut- und Liquoruntersuchungen haben in der Regel 
ein negatives Ergebnis. In den Zeiten, wo die nervosen Erscheinungen starker 
hervortreten, gesellen sich ausgesprochene psychische Storungen hinzu im Sinne 
von Apathie, Negativismus, delirioser halluzinatorischer Verwirrtheit; je nach 
der Dauer der Erkrankung kann es dabei zu starkem psychischen Verfall kommen. 
SchlieBlich treten cerebrale Reizerscheinungen mit bulbaren Kernstorungen 
in den Vordergrund, welche in rascher Progredienz unter schwerer Benommenheit 
haufig nach epileptiformen Zustanden die Krankheit unter fieberhaften Tempe­
raturen beenden. Der Verlauf der Erkrankung ist ein subakut progredienter, 
die Krankheitsdauer schwankt yom Beginn der schweren Erscheinungen an 
gerechnet zwischen mehreren Wochen und einem Jahre". 

Das Erkrankungsalter liegt zwischen 21 und 53 Jahren, fUr die meisten 
FaIle allerdings um 40 herum. 

AIle Patienten sind in Anstalten fUr psychisch Kranke zur Beobachtung 
gekommen, ein Zeichen dafiir, wie sehr die geistigen Storungen im Vordergrund 
stehen. 

Priift man die einzelnen FaIle an Hand der Veroffentlichungen und der 
Krankengeschichten, die mir im Original zur Verfiigung standen, so lassen sich 
doch recht verschiedene Typen der psychischen Erscheinungen herausschalen. 
Die beiden Geschwister Baker und der zweite Fall von KIRSCHBAUM (Fall Hartz), 
zeigen von vornherein ein ausgesprochen organisches Bild. Die Kranken, die 
zunachst einen "neurasthenischen" Eindruck machen, werden recht bald erheb­
lich dement, zeigen Merkfahigkeitsstorungen, sind desorientiert und machen 
Verkehrtheiten. Interkurrent kommt es zu Verwirrtheitszustanden deliranter 
Art. Bei diesen Fallen ist an der grob-organischen Storung von vornherein 
kein Zweifel gewesen. 

Eine andere Gruppe der zur JAKOB-CREUTZFELDTschen Krankheit gerech­
neten Beobachtungen imponiert psychisch als schizophren (FaIle Jendrossek, 
Pabst, Grushei, auch der ZIMMERMANNsche Fall gehort hierher). Hier stehen 
Halluzinationen, Wahnideen oft depressiver Art, Negativismus, Sperrung, kata­
tone sinnlose Erregungszustande usw. im Vordergrund und tatsachlich ist bei 
diesen Fallen auch durchweg zunachst die Diagnose Schizophrenie gestellt 
oder zum mindesten in Erwagung gezogen worden. Diese ganzen Erscheinungen 
konnen bei rapidem Verlauf, wie ich ihn neuerdings in einem Fall sah, ein amen­
tielles Zustandsbild ergeben. 

Die korperlichen Erscheinungen sind in der JAKoBschen Zusammenfassung 
so eingehend geschildert, daB nicht viel hinzuzufiigen ist. Besonders auffallig 
sind im Anfang die Storungen beim Gehen, das Schwanken, Hinfallen, Ein­
knicken, verbunden mit subjektiven Beschwerden wie Schmerzen, Ziehen, 
Spannungsgefiihl. Bei dem Fehlen greifbarer Reflexstorungen und sonstiger 
eindeutiger organischer Zeichen macht das alles zuerst oft einen funktionellen 
Eindruck, bis der weitere Verlauf eines besseren belehrt. Rigiditat, Amimie, 
leichte spastische Zeichen, Zuckungen und ofter epileptiforme Attacken, die 
sicn bis zum Status haufen konnen, lassen allmahlich keinen Zweifel an der 
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organischen Natur der Erkrankung mehr aufkommen_ Von Interesse sind 
gelegentliche Muskelatrophien, die ich auch in meinem Fall sah. AuBer dys­
arthrischen Storungen kommen solche des Sprachverstandnisses und auch Stereo­
agnosie vor. 

Auf vegetative Symptome hat JAKOB schon mehrfach hingewiesen. Ich 
mochte diesen Punkt nach Durchsicht der Krankengeschichten fUr wenigstens 
zwei FaIle noch besonders untersstreichen (Fall Jendrossek und Pabst). Hier 
sind namlich zeitweise auftretende, schwer erklarbare und therapeutisch nicht 
recht angreifbare Durchfalle verzeichnet; beide Patienten zeigten ferner eigen­
artige Hautaffektionen: Bei der einen Kranken sind die Hande und Vorder­
arme "fleckig braun pigmentiert", der Handriicken und der Ellenbogen haben 
eine "dicke callose Haut". Die Interdigitalfalten an Handen und FiiBen haben 
ein nassendes Ekzem. 1m Gesicht finden sich Aknepusteln. In einer spateren 
Eintragung der Krankengeschichte werden das Gesicht, die Hande und die FiiBe 
als auffallig verfarbt bezeichnet. "Die Haut des Gesichts als ganzes betrachtet 
sieht schwarz-braunlich aus, dazwischen finden sich hellere Partien iiber der 
Stirn, iiber dem Nasenriicken und an den Wangen. Am starksten pigmentiert 
sind Stirn und Kinn. An einzelnen Stellen, der rechten Augenbraue, den beiden 
Nasenfliigeln und an der linken Seite des Kinns weiBliche Krusten auf der sich 
rauh und derb anfiihlenden Haut. Handriicken mit grauen Schuppen bedeckt, 
ebenso die Unterarme. Die Zehen zeigen die gleichen Veranderungen". 1m 
zweiten Fall - die Kranke hatte immer wieder profuse Durchfalle und war 
sub finem aufs schwerste abgemagert - war voriibergehend die Haut der Hand­
flachen "nach den Dauerbadern" durch das Trocknen gespannt, wurde durch 
Salben wieder geschmeidig bzw. stieB sich abo 

Retrospektiv halte ich es fUr nicht unwahrscheinlich, daB es sich bei diesen 
beiden Fallen von JAKOB-CREUTZFELDTscher Krankheit um etwas anders 
gehandelt hat und zwar um eine Pellagra. Seinerzeit hat in Friedrichsberg 
niemand an diese Moglichkeit gedacht und nach den besonderen Kennzeichen 
gefahndet. Es ist bezeichnend, daB die Krankengeschichten trotzdem das ganze 
Syndrom erkennen lassen: Hauterscheinungen mit der Neigung zu Hyperkera­
tosen und Pigmentanomalien, Durchfalle iibler Art, die durch die gewohn­
lichen Mittel nicht zu bekampfen sind, dazu psychische und neurologische 
Storungen, beide deutlich und schwer, aber doch so unbestimmt, daB sie sich 
in keine der landlaufigen Diagnosen einpassen lassen. Der histopathologische 
Befund, auf den ich unten eingehe, spricht zum mindesten nicht gegen die 
Pellagra. 

Ich mochte diese Deutung nun nicht etwa verallgemeinern und bei allen 
Fallen der JAKOB-CREUTZFELDTschen Krankheit an Pellagra denken. Dazu 
ist kein Grund vorhanden, schon deshalb, weil weder Hautveranderungen noch 
Durchfalle bei allen Fallen dagewesen sind. Immerhin scheint mir hier ein 
Fingerzeig fiir die weitere Klarung gegeben zu .sein. FaIle wie die Geschwister 
Backer mit der eindeutig hereditar endogenen Erkrankung behalten zunachst 
durchaus ihre Sonderstellung. 

Die Aufstellung der Krankheitsgruppe durch JAKOB basierte nicht'zuletzt 
auf der Einheitlichkeit des histologischen Befundes. Er ist gekennzeichnet 
durch einen degenerativen ParenchymprozeB, der zwar diffus ist, aber doch 
bestimmte Gebiete bevorzugt und durch ein negatives Merkmal, namlich das 
Fehlen jeder entziindlichen Komponente. Es sind in der Rinde ganz allgemein 
die unteren Schichten und dabei durchweg wieder die Centralis anterior be­
sonders betroffen. Geschadigt sind ferner Striatum, einzelne Thalamuskerne. 
Auch die Substantia nigra und tiefere Kerne sowie das Kleinhirn konnen 
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erkrankt sem. Markscheiden und vor allem Ganglienzellen gehen zugrunde; an 
diesen finden sich Schwellungen, Tigrolyse, Verfettungen und andere Prozesse. 
Besonders bemerkenswert ist die Neigung der Glia, urn die absterbenden oder 
abgestorbenen Nervenzellen Rosetten und "Totenladen" zu bilden. Histopatho­
logisch handelt es sich urn eine "Encephalomyelopathie mit disseminierten 
Degenerationsherden" ( JAKOB). 

Bei der Unklarheit, die letzten Endes iiber die Moglichkeit und die Berech­
tigung der Abgrenzung einer "JAKOB-CREUTZFELDTschen Krankheit" besteht, 
ist es schwer, differentialdiagnostische Angaben zu machen. Der erfahrene 
Beobachter wirdan den Fallen mit ihrem Gemisch eigenartiger psychischer 
Storungen mit den schwer faBbaren organischen Zeichen immer etwas besonderes 
erkennen und wird besonders dann, wenn die merkwiirdigen Gangstorungen 
sich im Anfang zeigen, diesen und jenen Fall zunachst hier rubrizieren. Es wird 
notig sein, auf der einen Seite heredofamiliare Fane herauszuschalen und ihre 
Zugehorigkeit zu bekannteren Gruppen, vor allem zur amyotrophischen Lateral­
sklerose zu priifen. Auf der anderen Seite ist meines Erachtens dringend notig, 
der PeIlagrafrage nachzugehen und Hautsymptomen sowie solchen von seiten 
des Magendarmkanals jede Beachtung zu schenken. Das ist schon deshalb 
wichtig, weil FaIle dieser Art einer Behandlung in gewissem MaBe zuganglich 
sein diirften. In Frage kommt da eine Umstellung der Ernahrung (Milch, Frisch­
gemiise, eiweiBreiche Kost) mit Zugabe von Vitaminen. 

Die Prognose aller bisher beschriebenen FaIle von JAKOB-CREUTZFELDTscher 
Krankheit ist schlecht gewesen. AIle Patienten sind gestorben, nach wenigen 
Monaten oder spatestens (Fall II von KIRSCHBAUM) nach 21/2 Jahren. Auch 
der Verlauf der sporadisch auftretenden Pellagrafalle pflegt schlecht zu sein 
(MEGGENDORFER). 
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Familiare diffuse Sklerose. 
(PELIZAEUS-MERzBAcHERsclle Krankheit.) 

Von H. JOSEPHY-Hamburg. 

Mit 3 Abbildungen. 
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Als diffuse Sklerose wird urspriinglich eine Krankheit bezeichnet, die durch 
eine nicht umschriebene "diffuse" Vermehrung des Zwischengewebes im Gehirn 
gekennzeichnet ist (SCHMAUS). Spater ist der Begriff der Sklerosierung, also 
der Verhartung des Gehirns, zuriickgetreten, und als wesentliches Charakteristi­
kum gilt eine mehr oder minder voilstandige und symmetrische Entmarkung des 
Marklagers beider Hemispharen. 

Eine genauere histologische Analyse solcher im Markscheidenbild recht 
gleichartig aussehender Faile hat zu dem Ergebnis gefiihrt, daB hier ganz wesens­
verschiedene Prozesse vorliegen. NEUB"URGER, JAKOB, GUTTMANN, BIELSCHOWSKY 
u. a. unterscheiden eine blastomatose, eine entziindliche und eine nicht ent­
ziindliche degenerative Form des diffusen Markschwunds. Dabei ist allerdings 
nicht zu verkennen, daB der Einzelfail oft schwer zu rubrizieren ist, und zwar 
nicht nur deshalb, weil unter Umstanden die Bedeutung nachweisbarer Infil­
trate - ob primar oder sekundar symptomatisch - schwer abzuschatzen ist, 
sondern auch, weil ein "entziindlicher" Fall nach dem Abklingen der Entziindung 
vielleicht kein charakteristisches histologisches Bild mehr bietet. Immerhin 
wird man an der generellen Trennung der verschiedenen Unterformen fest­
halten miissen. Hierfiir spricht neben den histopathologischen Befunden vor 
ailem die Tatsache, daB die diffuse Sklerose als ein Erbleiden auftreten kann, 
zu dem anatomisch nach ailen unseren Erfahrungen nichtentziindliche, degene­
rative Veranderungen gehoren. Auf der anderen Seite stehen die FaIle, die 
histologisch aile Zeichen grobster akuter Entziindung tragen, und die auch ent­
sprechend akut verlaufen. 

HEUBNER hat bekanntlich zuerst den Versuch gemacht, ein klinisches Bild 
der diffusen Sklerose zu entwerfen. In neuerer Zeit haben unter anderen GAGEL 
und GLOBUS die FaIle nach klinisch-symptomatologischen Gesichtspunkten 
zusammengeordnet. GAGEL will eine Kerngruppe herausheben, zu der dann 
aber Faile gehoren, die anatomisch sicher verschieden sind (neben degenerativen 
auch entziindliche), und in der zusammengehorige Faile (z. B. das von SCHOLZ 
beschriebene Geschwisterpaar) auseinandergerissen werden. 

Die degenerativen Faile sind nicht allzu haufig. Aus ihnen lassen sich als 
eine Untergruppe die familiar auftretenden Erkrankungen herausheben, die 
demgemaB den Heredodegenerationen zuzurechnen sind. Nicht aIle Faile, 
die histopathologisch nichtentziindliche, degenerative Prozesse zeigen, sind 
nachgewiesen familiar. So deckt sich der anatomische Begriff der degenerativen 
diffusen Sklerose nicht ohne weiteres mit dem erbbiologischen der familiaren. 
Es sind aber viele Einzelfalle in dieser Hinsicht nicht geniigend geklart; 
z. B. sind die FaIle GAGEL, KALTENBACH auch nach den kurzen Angaben der 
Autoren zum mindesten recht verdachtig auf Hereditat. 

Man kann das bisher bekanntgegebene Material von familiarer diffuser 
Sklerose vorlaufig in einige Gruppen einteilen. Es scheint allerdings, daB hier 
jede Sippe ihre "eigene" Krankheit mit gewissen Besonderheiten hat. BIEL­
SCHOWSKY bat nach Verlauf und Dauer eine akute (infantile) und eine subakute 
(juvenile) Form unterschieden. !hr schlieBt sich als "chronische" Form die 
PELIZAEUS-MERZBACHERsche Krankheit an, deren nahe Beziehung zur diffusen 
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Sklerose zwar nicht zu bezweifeln ist, die aber doch in mancher Beziehung eine 
Sonderstellung einnimmt. 

Zum infantilen Typus der familiaren diffusen Sklerose gehoren die von KRABBE 
beschriebenen FaIle. Es handelt sich dabei um zweimal 2 Geschwister und eine 
isolierte Erkrankung. Die Familienanamnese aller Patienten ist im wesentlichen 
negativ; nur einmal ist fiir den Vater zweier erkrankter Kinder Tuberkulose 
vermerkt. 

Die Krankheit beginnt bei den Kindern, die normal geboren sind und sich 
zunachst normal entwickelt haben, ziemlich akut im 4.-6. Lebensmonat. Das 
Hauptkennzeichen ist eine rasch sich steigernde allgemeine Rigiditat des ganzen 
Korpers (Enthirnungsstarre). Durch Reize der verschiedensten Art, wie Licht, 
Beriihrung u. a. kommt es zu Streckkrampfen. Zuweilen treten klonische 
Krampfe auf. Zeitweise bestehtNystagmus. Opticusatrophie scheint beigeniigend 
langer Dauer der Erkrankung immer aufzutreten. Bemerkenswert sind bei den 
Kranken haufige leichte Temperatursteigerungen. Der Tod tritt gegen Ende 
des ersten Lebensjahres ein. 

Einen etwas weniger schnellen Verlauf zeigt die Erkrankung in einer neuer­
dings von VAN BOGAERT und W. SCHOLZ beschriebenen Sippe. Hier liegt ein 
ausfiihrlicher Stammbaum vor, der vor allem eine starke Belastung der aus 
zwei verschwagerten Familien stammenden Kinder mit Tuberkulose erkennen 
laBt. Von den nicht hereditar kranken Kindern sind ebenfalls mehrere unter 
der Diagnose "tuberkulOse Meningitis" gestorben. Die mit dem Erbleiden 
behafteten Kinder erkranken spater als in den KRABBEschen Familien, mit 
21/2 und 4 Jahren, und sterben nach einer Krankheitsdauer von 28 bzw. 34 
Monaten. Das klinische Bild entspricht einem spastischen Syndrom von zunachst 
pyramidalem Charakter. Dazu treten Streckkrampfe, epileptiforme Anfalle und 
zum SchluB pseudo-bulbare Storungen auf. 

Zu den subakuten Fallen gehoren die von SCHOLZ und von BIELSCHOWSKY­
HENNEBERG-CURTIUS, ferner zwei neuerdings von VAN BOGAERT und BERTRAND 
beschriebene Geschwisterpaare und weiter wahrscheinlich ein Fall von HABER­
FELD-SPIELER, der von SCHILDER genauer histologisch untersucht ist. 

Erbbiologisch sind die beiden sicher nicht verwandten Sippen von SCHOLZ 
und von BIELSCHOWSKy-HENNEBERG-CURTIUS auBerordentlich interessant. 
SCHOLZ hatte gefunden, daB die von ihm beschriebenen Geschwister miitter­
licherseits einen GroBvater hatten, der das Krankheitsbild der spastischen 
Spinalparalyse bot. In gleicher Weise war ein Bruder des GroBvaters erkrankt. 
Die Mutter dieser beiden Kranken war gesund ebenso wie die Mutter der beiden 
Kinder;mit diffuser Sklerose. Sie. hatte aberin ihrer Familie noch einen mann­
lichen Blutsverwandten mit spastischer Spinalparalyse. 

Wie BIELSCHOWSKy-HENNEBERG bei ihren Fallen feststellenkonnten, bot 
auch hier der Vater der nicht manifest kranken Mutter ein Krankheitsbild, das 
offenbar als spastische Spinalparalyse anzusprechen war. Eine genaue Durch­
untersuchung der Sippe durch CURTIUS hat dann neben weiterer Belastung mit 
Fallen von erblicher Spinalparalyse eine Haufung von verschiedensten degenera­
tiven Zustanden des Nervensystems (Epilepsie, Psychopathie, Geisteskrankheit, 
Schwachsinn) ergeben. Ais Zwischenglied zwischen der familiaren Spinal­
paralyse und der diffusen Sklerose fanden sich maligne FaIle von infantiler 
spastischer Spinalparalyse. 

Offenbar liegen hier GesetzmaBigkeiten vor, derart daB in der Deszendenz 
der FaIle von familiarer spastischer Spinalparalyse diffuse Sklerose vorkommt 
und umgekehrt in der Aszendenz dieser erkrankten Kinder familiare FaIle von 
Riickenmarkserkrankungen. Der Erbgang ist wahrscheinlich recessiv. Es 



PELIZAEUS-MERZBACHERSche Krankheit. 889 

scheint, daB im allgemeinen manifest gesunde Miitter die Krankheit an die 
mannlichen Nachkommen weitergeben. Ein Fall von CURTIUS macht allerdings 
eine Ausnahme. Auffallig ist besonders im Stammbaum von CURTIUS die starke 
Mortalitat der jiingeren Generationen an unklaren, meist als entziindlich 
gedeuteten akuten Him- und Hirnhauterkrankungen. 

In den SCHoLzschen Fallen beginnt die Krankheit bei den friiher gesunden 
Kindem im 8 .. oder 9. Lebensjahr. Die Schulleistungen gehen zuriick, das Seh­
vermogen wird schwacher. Es zeigen sich leichte spastisch ataktische Lah­
mungen der GliedmaBen, leichte Paresen einzelner Hirnnerven und eine verlang­
samte schlecht artikulierte Spmche. . Sehr bald wird der Opticus atrophisch, 
die spastischen Lahmungen nehmen zu, die ataktischen Erscheinungen werden 
deutlicher, und es entwickelt sich eine Inkontinenz von Blase und Mastdarm. 
Unter rapidem Fortschreiten kommt es zu schwersten spastischen Kontrakturen, 
die Fahigkeit zum Sprechen geht verloren, das Horvermogen schwindet, und das 
Sehvermogen erlischt vollig. Friiher oder spater treten epileptiforme Anfalle 
auf. Bemerkenswert sind in spateren Stadien dauemd auftretende krampfartige 
Spasmen im Korper ohne BewuBtseinsverlust, die, worauf das Schreien hin­
deutet, mit starken Schmerzen verbunden sind. Die Erkrankung verlauft ohne 
Remissionen und fiihrt in einer Dauer von etwa 5 J ahren zum Tod. 

Bei den von BIELSCHOWSKY beschriebenen Geschwistem setzt die Erkrankung 
im 9. bzw. 11. Lebensjahr ein mit Abnehmen des Gehtirs und Storungen des 
Wortverstandnisses. Bald danach wird der Opticus atrophisch. Friihzeitig 
treten Spasmen in den Beinen auf. Es kommt zu epileptiformen Anfallen und 
zu schwerem korperlichem und geistigem Verfall. Das terminale Bild ist das 
der Erblindung, der volligen Ertaubung und der weitgehenden VerblOdung. 
Dabei besteht spastische Parese. In dem einen FaIle ist athetoide Unruhe der 
Arme, Reflexsteigerung, dabei Fehlen des linken Kniereflexes und Abschwachung 
des unteren Bauchreflexes, sowie anfallsweise auftretendes Schreien zu ver­
zeichnen. Exitus in dem einen Fall nach etwa einjahriger Krankheitsdauer, 
in dem zweiten nach 21/2 Jahren. 

Innerhalb einer Geschwistergeneration kann, wie eine Familie von SYMONDS 
zeigt, die Krankheit recht verschieden verlaufen. Hier stammen von einem Vater, 
der seit dem 12. Lebensjahre an Sehstorungen leidet, und von einer tuberkulOsen 
Mutter 13 Kinder. 6 von ihnen sterben an Tuberkulose, z. T. sehr friih an 
"Meningitis". Ein Kind erkrankt mit 6 Jahren an diffuser Sklerose in Form 
einer spastischen Tetraplegie und stirbt bald. Das anatomische Bild ist typisch. 
Bei einer Schwester beginnt die Erkrankung friih mit doppelseitiger Opticus­
atrophie, und im Verlauf von 19 Jahren bildet sich allmahlich das Bild einer 
spastischen Lahmung aller Extremitaten heraus. Bei einem Bruder beginnt die 
Krankheit mit 3 JahrenmitKrampfen, Opticusatrophie und spastischen Zeichen. 
Diese beiden Geschwister sind mit 11 bzw. 20 Jahrennoch am Leben. 

Chronisch sich entwickelnde Falle sind weiterhin von FERRARO beschrieben. 
Die FaIle von degenerativer diffuser Sklerose bei Jugendlichen ohne nach­

weisbare Familiaritat (GAGEL, GLOBUS u. a.) sind schon erwahnt worden. 
Den Typus der von BIELSCHOWSKY als chronisch bezeichneten Form der 

familiaren diffusen Sklerose reprasentieren die PELIZAEUS-MERZBACHERschen 
FaIle. Uber den Erbgang unterrichtet die Stammtafel Abb. 1. Gesunde 
Miitter iibertragen das Leiden auf die Kinder. Durchweg erkrankten Manner. 
Eine sehr wahrscheinlich hierher gehtirende Sippe hat BOSTROEM beschrieben. 
MERZBACHER schildert das Krankheitsbild folgendermaBen: 

"Beginn in den ersten Lebensmonaten, rasche Progression bis zum sechsten Lebensjahr, 
dann langsamere Entwicklung. Die Krankheit in ihrer vollen Entwicklung ist ausgezeichnet 
durch: Nystagmus horizontalis, Bradylalie, Erschwerung in der Verbreitung motorischer 
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Impulse (SWrungen der Sukzession und Koordination der Bewegungen, Ataxie, Intentions­
tremor, Mitbewegungen, maskenhafter Gesichtsausdruck), Paresen der Rucken-, Becken­
und Bauchmuskulatur, Lahmungen und spastische Kontrakturen der unteren Extremitaten, 
Steigerung der Patellarsehnenreflexe, Babinski, Fehlen der Bauchsehnenreflexe. Dazu 
kommen als haufige Begleiterscheinungen: trophische Storungen der Knochen, vasomotorische 
SWrungen im Gebiete der unteren Extremitaten, Abnahme der geistigen Fahigkeiten. Die 
Kranken konnen ein hohes Alter erreichen und sterben an einer interkurrenten Erkrankung. 

Ihren besonderen Charakter erhiilt die Erkrankung noch dadurch, daB es sich um 
ein exquisit hereditar-familiares Leiden handelt, das jetzt bereits in der vierten Generation 
sich ausgebreitet hat. Die Vererbung erfolgt nach einem bestimmten Schema, das bisher 
keine Ausnahme zugelassen hat: gesund bleibende Mutter ubertragen die Krankheit auf 
ihre Kinder. Von den 14 Kranken sind nur 2 weiblichen Geschlechts. Durch die 4 Genera­
tionen hindurch ist die Erkrankung in ihrer Erscheinungsform sich vollig gleich geblieben." 

c!mtinnltClt OflSvnd 

~wetPltch ekll1'nk 

Abb.1. Sta=tafel der von PELIZAEUS-MERZBACHER beschriebenen Sippe. (Nach MERZBACHER.) 

Zu den anatomisch gesicherten Fallen gehort ein Geschwisterpaar von 
BODECHTEL, in deren Sippe als fraglich hank nur eine angeblich an tuberkuloser 
Hirnhautentziindung jung gestorbene Tante zu ermitteln war. Die Erkrankung 
beginnt bei den Kindern zwischen dem 4. und 5. Lebensjahr mit Zittern und 
Wackeln des Kopfes, mit Bewegungsunruhe und Ataxie. Dazu kommt geistiger 
Riickgang. Es bestehen Spasmen in den Extremitaten. Krankheitsdauer bei 
der einen Kranken 16 Jahre, bei der zweiten, die interkurrent stirbt, etwa 1 Jahr. 

lch habe 2 weitere Geschwister, bei denen die Diagnose durch anatomische 
Untersuchung des einen Gehirns gesichert ist, gesehen. Sie stammen aus einer 
gesunden Familie, doch sind die Eltern blutsverwandt. Beide Kinder, Jungen, 
sind von friihester Kindheit an auffallig gewesen. Sie blieben geistig und korper­
Hch zurUck. Beide Kinder waren mikrocephal. Bei beiden bestanden Skelet­
veranderungen, und zwar auffalligerweise eine dem Lebensalter weit voraus­
eilende Ossifikation, die rontgenologisch nicht nur am Schadel, sondern auch am 
Handskelet nachzuweisen war. Das jiingere Kind - bei der UntersuGhung 
2 Jahre alt - sprach nicht, das altere, 6 Jahre, hatte einen geringen W ortschatz; 
seine Sprache war langsam und monoton-schleppend. lnden unteren Extremi­
taten bestanden maBige Spasmen. Beide Kinder hatten Papillenveranderungen, 
das altere auBerdem Nystagmus. Es hatte auch lnnenohrschwerhorigkeit. Das 
Gesicht des jiingeren Kindes war nicht auffallig, das des alteren zeigte eine Art 
von Starre und Steifheit, die besonders beim Lacheln deutlich wurde. Es war 
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aber, wie das auch BOSTROEM fur seine und MERZBACHERS FaHe hervorhebt, 
nicht die Amimie der PARKINSON- bzw. Encephalitiskranken. Gestorben ist 
das jungere Kind mit 6 Jahren, das altere lebt noch. 

Isolierte FaHe, die wahrscheinlich hierher gehoren, haben MERZBACHER 
und BIELSCHOWSKy-HENNEBERG beschrieben. 

Zu erwahnen sind ferner Einzelfalle nichtentzundlicher diffuser Sklerose 
bei alteren Individuen, deren nosologische SteHung nicht genugend geklart 
erscheint (ALZHEIMER und BARONCINI, WITTE, KALTENBACH). SCHOLZ vermutet 
auf Grund des anatomischen Be-
fundes, daB sie in die Gruppe der 
familiar degenerativen Erkrankungen 
gehoren. Klinisch boten die Kran­
ken ein paralyseahnliches Bild mit 
schwerer Demenz und spastischen 
Symptomen. WITTES Fall erkrankt 
mit 42, KALTENBACHS mit 25 Jahren. 
Krankheitsdauer bei KALTENBACH 
etwa 21/2 Jahre. 

Anatomisch charakterisiert sind, 
wie schon oben angedeutet wurde, 
aIle FaIle zunachst durch das Mark­
scheidenbild. Man findet durchweg 
eine ausgedehnte Entmarkung, die 
vor aHem symmetrisch die GroBhirn­
hemispharen, aber auch tiefere Hirn­
abschnitte betrifft. Dabei sind die 
U -Fasern des GroBhirns immer relativ 
intakt, wenn sie auch keineswegs, 
wie man fruher glaubte, vollstandig 
verschont bleiben. Fur die PELIZAEUS­
MERZBACHERsche Krankheit ist cha­
rakteristisch, daB innerhalb der ent­
markten Bezirke fleckweise Mark­
scheideninseln erhalten bleiben, so 
daB die Praparate ein geflecktes Aus­
sehen erhalten. Neben den GroBhirn­
hemispharen sind hier auch tiefere 
Teile, vor aHem das Kleinhirn ent­
markt. 

Der Fall von BODECHTEL steht 
Abb. 2. PELIZAEUB-MERZBACHERsche Krankheit. 

Eigene Beobachtung. 

anatomisch zwischen den typischen diffusen und den MERZBACHERschen Fallen. 
Histologisch faUt vor aHem die Abwesenheit primarer entzundlicher Ver­

anderungen auf. Was sich gelegentlich an den Infiltraten findet , ist offenbar 
sekundar, symptomatisch. In den PELIZAEUS-MERZBACHERschen Fallen sind 
die Achsenzylinder im wesentlichen intakt; in den ubrigen Fallen sind sie zugrunde 
gegangen. Der Untergang der normalen Markelemente erfolgt offensichtlich 
prozeBhaft und rein degenerativ. Die MERZBACHERsche Ansicht, es handle sich 
urn eine MiBbildung - "Aplasia axialis extra-corticalis congenita" - ist nicht 
haltbar (SPIELMEYER). BIELSCHOWSKy-HENNEBERG sprechen von einer Leuko­
dystrophia cerebri progressiva hereditaria, SCHOB von progressivem, familiarem 
Schwund des Marklagers. Dabei finden sich in den juvenilen Fallen gewisse 
Auffalligkeiten in der Art des gliosen Abbaus, die, wie SCHOLZ es zuerst hervor­
gehoben hat, ganz aHgemein hindeuten auf eine Insuffizienz des Stutzgewebes, 



892 H. JOSEPHY: Familiare diffuse Sklerose. 

in erster Linie der Glia. Als solche sind zu nennen das Vorkommen von lipoiden, 
nicht scharlachfarbbaren Abbauprodukten und eine an sich mangelhafte und 
ungeniigende Gliareaktion. 

Bei den PELIZAEUS-MERZBAcHER-Erkrankten findet man neben scharlach­
farbbaren Abbaustoffen eine erhebliche Wucherung von faseriger Glia. 

T/£ -

In den drei oben er­
wahnten Fallen von ALZ­
HEIMER-BARONCINI, WITTE 
und KALTENBACH ist das 
Auftreten eigentiimlicher, 
metachromatisch mit Tolu­
idinblau anfarbbarer Stoffe 
bemerkenswert, die zum 
mindesten im WITTEschen 
Fall sich auch in den Korper­
organen und im Drin fanden. 

Beziehungen anatomi­
scher Art bestehen zur 
familiaren amaurotischen 
Idiotie. Die FaIle von GLO­
BUS, OSTERTAG, BIELSCHOW­
SKY u. a. zeigen, daB sich 
hier in Gehirnen mit dem 
typischen Zellbefund der 
amaurotischen Idiotie Ent­
markungen finden konnen 
wie bei der diffusen Sklerose. 
Dabei ist weiterhin die Ana­
logie in dem Auftreten von 
Lipoidsubstanzen, die sich 
mit Scharlach ungeniigend 
farben, sowohl bei der amau­
rotischen Idiotie wie bei der 
familiaren diffusen Sklerose 
hervorzuheben. 

HALLERVORDEN und H. 
SPATZ haben neuerdings auf 

'L'!(f Grund des Studiums von 
Abb. 3. Frontalschnitt durch eine Hemisphiire bei PELIZAEUS- Fallen sogenannter konzen­
MERZBACHERScher Krankheit. (Nach MERZBACHER.) WEIGERT- trischer Sklerose die Theorie 
PAL-Fllrbung_ Ausgedehnte Entmarkung des Marklagers mit 
fleckweise erhaltenen Markinseln. Die Inseln fehlen bei der aufgestellt, daB die Entmar-
typischen diffusen Sklerose. comm. a. Commissura ant.; k b . d SkI 
J. arc. Fasciculus arcuatus; J.l.i. Fasciculus long'it. inf.; ungsprozesse el er e-
g. Jr. Gyrus fornicatus. (Nach L. MERZBACHER: Z. Neur. 3.) rose, und zwar sowohl bei 

. der multiplen wie auch bei 
der entziindlichen und nicht entziindlichen diffusen zuriickzufiihren seien auf 
die Diffusion von myelinschadigenden Stof£en von den Ventrikeln her. Dieser 
hypothetische myelinschadigende Stoff konnte sowohl das Toxin eines Erregers 
als auch ein Stoffwechselprodukt (Ferment) sein. Ob eine solche physikalische 
Betrachtungsweise der Kompliziertheit eines organischen Prozesses ganz gerecht 
zu werden vermag, scheint mir zweifelhaft zu sein. Immerhin ist diese Theorie 
auBerordentlich beachtenswert und diirfte zunachst als Arbeitshypothese, be­
sonders auch fiir die Liquoruntersuchung, bedeutsam sein. 
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Die Diagnose der· familiaren diffusen Sklerose wird sich nicht immer ganz 
leicht stellen lassen. Verdachtig ist allgemein die Familiaritat, wobei nach den 
Beobachtungen von SCHOLZ und BIELSCHOWSKY -CURTIUS vor allen Dingen auf 
Falle von spastischer Spinalparalyse in der Aszendenz zu achten ware. 1m 
klinischen Bild ist die spastische Tetraplegie und vor allem die "Enthirnungs­
starre" besonders auffallig. Die PELIZAEUS-MERZBACHERschen Falle haben i;hre 
eigene Symptomatik. 

Differentialdiagnostisch hat man auBer Erkrankungen im Sinne der amauro, 
tischen Idiotie an solche entziindlicher Art - akute multiple Sklerose, entziind­
liche diffuse Sklerose - zu denken. 1m Einzelfall kann der Liquorbefund von 
Bedeutung sein. DaB diffuse Entmarkungsprozesse symptomatologisch ein 
ahnliches Bild bieten miissen, ganz gleich auf welcher Basis sie entstehen, liegt 
auf der Hand. 

Eine Behandlung gibt es naturgemaB nicht. Prophylaxe im Sinne der Erb­
hygiene ist das Wesentliche. Allerdings zeigen gerade die Sippen von diffuser 
Sklerose mit ihrer hohen Kindersterblichkeit an den nicht recht geklarten 
Meningitiden, daB es hier verhaltnismaBig schnell zu einer Selbstausscheidung 
der Krankheit kommt. 

Wesentlich scheinen mir im Hinblick auf die Befunde WITTES und die bei 
der amaurotischen Idiotie Organuntersuchungen, eventuell Stoffwechselunter­
suchungen zu sein. Moglicherweise stellt sich die diffuse Sklerose auch noch als 
Teilerscheinung einer allgemeinen Stoffwechselerkrankung heraus. 
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Myoklonien. 

Von G. STERTz-Kiel. 

Unter Myoklonien versteht man im allgemeinen kurze Zuckungen einzelner 
Muskeln oder Muskelteile, und man gebraucht das Beiwort "myoklonisch" 
fUr solche Krankheitszustande, bei denen derartige Zuckungen in verschiedener 
Form und Anordnung das Bild beherrschen. In einem Zeitabschnitt der medizi­
nischen Entwicklung, in welchem man im auffalligen Einzelsymptom die Krank­
heit selbst zu erblicken glaubte, sind die auf ihm beruhenden Krankheitsbegriffe 
des FRIEDREICHschen Paramyoclonus multiplex (1881), der Chorea electrica 
u. a. m. geschaffen worden. Bei ihnen allen hat sich erwiesen, daB ihre Grund­
lagen nicht tragfahig waren, fehlten doch dabei wesentliche Merkmale der 
klinischen Krankheitseinheit, wie sie in Ursache, Verlauf, Ausgang und patho­
logischer Anatomie gegeben sind. Man geriet alsbald in Gefahr, den urspriing­
lich geschaffenen Krankheitsbegriff zu verwassern und v611ig heterogene Zu­
stande auf Grund auBerer Ahnlichkeiten zusammenzufassen. Es kommt hinzu, 
daB die rasch ablaufenden Muskelzuckungen ein so primitives Gebilde dar­
stellen, daB es unter den verschiedensten Bedingungen und in allen Abschnitten 
des motorischen Gesamtsystems von der Hirnrinde bis zum Muskel selbst ent­
stehen kann. Eine begriffliche Trennung der pathogenetisch verschiedenen, 
jedoch auBerlich ahnlichen Phanomene und die Herausstellung dessen, was 
hier unter Myoklonie verstanden werden solI, ist daher erforderlich. Bekannt­
lich kann jede wie auch geartete Reizung der Hirnrinde Einzelzuckungen von 
Muskeln hervorrufen. Das bekannteste Beispiel ist die JACKsoNsche Rinden­
epilepsie, welche ihre Eigemtrt darin zeigt, daB der Reiz von dem Ursprungs­
gebiet sich iiber die benachbarten Rindenz~ntren fortpflanzt, was sich in der 
entsprechenden Aufeinanderfolge der krampfenden Muskelgebiete der betref­
fenden Seite zu erkennen gibt. Es diirfte eine Seltenheit sein, daB ein ProzeB 
innerhalb der motorischen Rinde kontinuierliche Zuckungen gleicher Muskeln 
hervorruft. Bei der Paralyse und anderen hirnatrophischen Prozessen wird 
dergleichen gelegentlich beobachtet, aber es muB angesichts unserer erweiterten 
Kenntnisse in solchen Fallen nachgepriift werden, ob wirklich derartige pro­
trahierte Reizzustande eine ausschlieBliche Beziehung zur Rinde haben (s. u.). 
Vollends kommt das Auftreten von Zuckungen in symmetrischen Gebieten 
beider K6rperhalften bei der Rindenreizung kaum in Betracht. Das Verhalten 
bei der JACKsoNschen Epilepsie hat fiir den ganzen Bereich des epileptischen 
Anfalls die direkte oder ausschlieBliche Bedeutung der Hirnrinde iiberschatzen 
lassen. Es wird noch darauf hinzuweisen sein, daB sehr wahrscheinlich am 
groBen epileptischen Anfall auch das extrapyramidale System wesentlich 
beteiligt ist. Ebenso wie bei der Willkiirbewegung aIle Anteile des motorischen 
Systems in einer nicht aufl6sbaren Verflechtung in Gang kommen, geschieht 
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das auch beim epileptischen Anfall, der - von den verschiedensten Hirngegenden 
ausgelOst - nicht allein das Motorium, sondern die verschiedensten Etappen 
des psychophysischen Gesamtsystems in Mitleidenschaft zieht. Uber die Be­
deutung der myoklonischen Zuckung im Bereich der Epilepsie wird noch weiter 
zu sprechen sein. 

Andererseits kann ein am entgegengesetzten Pol des motorischen Systems, 
d. h. im peripheren Neuron angreifender Reiz isolierte Muskelzuckungen hervor­
rufen. So gehen die atrophischen Prozesse in den Vorderhornganglien mit 
solchen einher. Dabei sind zwar identische Muskeln bzw. Muskelteile betroffen, 
aber der Charakter ist mehr der der fascikularen Zuckungen oder des Muskel­
wogens (Myokymie). 1m Schrifttum ist dieses Phanomen nicht immer scharf 
von der Myoklonie getrennt, so z. B. bei FRIEDREICH. Meines Erachtens miissen 
jedoch beide Erscheinungen als grundsatzlich verschieden angesehen werden. 
Die Reizung der motorischen Wurzeln und der peripheren Nerven selbst (Tumoren 
der Nachbarschaft, Neurofibromatose u. a.) kann Zuckungen in dem zugehorigen 
Muskelgebiet veranlassen, und auch aus der sensiblen Sphare konnen Reiz­
zustande auf das entsprechende motorische Gebiet reflektorisch iibertragen 
werden (z. B. bei Neuralgien). Die entstehenden ticartigen Muskelzuckungen 
sind durch ihre im allgemeinen enge Beschranktheit auf das betreffende Nerven­
gebiet und ihre unregelmaBige Aufeinanderfolge bei langeren frei.en Zwischen­
raumen gekennzeichnet. Der Begriff des Tic wird verschieden angewendet. 
Man kann im allgemeinen eine grundsatzlich funktionelle bzw. psychogene 
Form von den sicher organischen unterscheiden. Erstere gehort in die Gruppe 
der Zwangsvorgange, und es handelt sich dabei um allmahlich verkiirzte Aus­
drucks- und Abwehrbewegungen, die den urspriinglichen Sinn nicht unbedingt 
mehr erkennen lassen. 1m Grunde bleiben sie aber unter einem psychologischen 
Gesichtspunkt nach Entstehung und Zusammensetzung verstandlich, wahrend 
die organischen Tics, welche zumeist mit der Myoklonie identisch sind, das 
Geprage anatomischer Nachbarschaft der krampfauslOsenden Prozesse tragen. 

Die Differentialdiagnose zwischen psychischer und organischer Entstehungs­
weise der betreffenden Krampfformen kann besonders dadurch erschwert 
werden, daB eine betrachtliche Neigung zu psychischer BeeinfluBbarkeit auch 
den organischen Bewegungsstorungen innewohnt. Es handelt sich nicht allein 
darum, daB Affekte im weitesten Sinne verstarkend auf die Bewegungssto­
rungen einwirken, wie es z. B. bei der idiopathischen Athetose und dem Tremor 
deutlich wird, sondern daB auch eine dem Grade nach wechselnde Hemmung 
durch den Willen an sich oder durch willkiirliche Innervationen im Bereich 
der yom Krampf betroffenen Gebiete statt hat (Tremor der Paralysis agitans, 
Chorea). Auch der psychogenen Uberlagerung organischer Storung ist, wenn 
von den Schwierigkeiten der Differentialdiagnose gehandelt wird, zu gedenken. 

Nicht von der Erscheinungsform bzw. den Einzelzuckungen aus ist nach 
dem Gesagten eine Scheidung zwischen Tic, Krampf, Myoklonie zu vollziehen, 
wohl aber sind die Merkmale der Zusammenfassung der krampfenden Muskel­
gebiete nach psychologischer, corticaler, extrapyramidaler, peripherer An­
ordnung, der Aufeinanderfolge (kontinuierlich oder anfallsweise), des Rhythmus, 
der BeeinfluBbarkeit durch bestimmte psychische oder physische KonsteIla­
tionen fiir eine Abtrennung der verschiedenen Formen der Muskelzuckungen 
von Bedeutung. Der klinische Begriff erhalt erst dann eine praktische Brauch­
barkeit, wenn sich aus seinen Merkmalen Riickschliisse auf den anatomischen 
Krankheitsvorgang und seine Lokalisation ziehen lassen. 

In diesem Abschnitt soIl nur der extrapyramidal bedingte myoklonische 
Symptomenkomplex einer Betrachtung unterzogen werden. Das extrapyra­
midale System muB allerdings dabei, wie sich erweisen wird, in einem weiteren, 
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auch den Nucleus dentatus des Kleinhirns und seine Verbindungen umfassenden 
Sinn verstanden werden. Inwieweit allerdings die anatomische Begrundung 
des Syndroms schon jetzt allen berechtigten Anspriichen genugt, kann, wie 
sich zeigen wird, noch dahingestellt bleiben. 

Erscheinungsform des myoklonischen Syndroms. 
Als eigentlicher Typus der myoklonischen Zuckung kann die rasch ab­

laufende unwillkurliche Kontraktion eines Muskels oder Muskelteiles angesehen 
werden. Eine haufige Abanderung dieser Zuckungsform besteht jedoch darin, 
daB der raschen Zusammenziehung eine langsame Losung folgt, ahnlich wie das 
z. B. beim Nystagmus geschieht, seltener zeigt die Zuckung auch einen toni­
schen Beginn. Das AusmaB der Bewegung, welche in einem betroffenen Gebiet 
durch das Krampfen eines einzelnen Muskels oder eines Muskelteiles erfolgt, 
ist naturgemaB gering, sofern jedoch gleichzeitig Synergisten oder benachbarte 
Muskelgruppen in rascher Aufeinanderfolge von den Zuckungen ergriffen werden, 
kann es zu erheblichen, selbst schleudernden Bewegungen kommen, und es 
konnen die Willkurbewegungen dann ahnlich wie bei der Chorea dabei gestDrt 
und vom Ziel abgelenkt werden. In manchen Fallen ist in rhythmischer Auf­
einanderfolge stets das gleiche Muskelgebiet Sitz der Spontanzuckungen, in 
anderen sind symmetrische Gruppen, z. B. beide Schultern oder beide Gesichts­
half ten betroffen. Es kann ferner ein gewisser ortlicher Zusammenhang der 
krampfenden Muskeln bestehen, aber der Krampf kann auch diskontinuierlich 
auf andere Korpergegenden uberspringen, und es konnen die betroffenen Ge­
biete wiederum gleichzeitig oder einander ab16send betroffen werden. Die 
zeitliche Aufeinanderfolge der Zuckungen kann sehr verschieden sein, sowohl 
in dem Sinne, daB die letzteren rhythmisch oder arrhythmisch aufeinander 
folgen, als auch insofern, als die zeitlichen Intervalle zwischen wenigen Schlagen 
in der Minute und uber 100 schwanken konnen. Nur selten treten die Zuckungen 
in Form zeitlich umschriebener Anfalle auf, wahrend sie mit noch zu erwah­
nenden Ausnahmen im allgemeinen ein dauerndes Phanomen darstellen. Es 
laBt sich kaum sagen, daB bestimmte Muskeln besonders bevorzugt sind. Die 
verschiedenen Epidemien der Encephalitis zeigten, jede fur sich betrachtet, in 
dieser Hinsicht gewisse fibereinstimmungen, untereinander jedoch weitgehende 
Abweichungen. In einer von mir beobachteten Teilepidemie schienen die 
Bauchmuskeln und das Zwerchfell V orzugssitz der Zuckungen zu sein, wahrend 
Gesicht und Extremitaten frei blieben, in anderen Beschreibungen jedoch 
fanden sich gerade diese Muskelgebiete vorwiegend beteiligt. Auch das Krank­
heitsstadium ist von Bedeutung. In den akuten Phasen der Encephalitis z. B. 
ist oft die ganze Korpermuskulatur beteiligt, wahrend beim Ausklingen des 
Prozesses eine immer groBere Beschrankung sich bemerkbar macht, bis residuare 
Zuckungen in einzelnen Gebieten chronisch werden. Umgekehrt gibt es pro­
gressive Verlaufsformen, bei welchen aus eng umschriebenen Anfangen heraus 
immer groBere Anteile der Muskulatur in den Bereich der myoklonischen Unruhe 
miteinbezogen werden. Besonders eindrucksvolle Zusammenfassungen von 
Muskeln zu vielgestaltigen Krampfgebilden sehen wir beim Torticollis oder bei 
man chen bulbaren Krampfformen. 

Aus alledem ergibt sich die groBe Mannigfaltigkeit der Zustandsbilder bei 
aller Einfachheit des Grundgeschehens. Mogen bestimmte Formen der Krampf­
anordnung fUr gewisse Krankheitstypen bis zu einem gewissen Grade kenn­
zeichnend sein, ein fUr die Diagnose der Krankheit maBgebender Unterschied 
wird sich daraus kaum herleiten lassen. Wie allen extrapyramidalen Syn­
dromen ist auch der Myoklonie die BeeinfluBbarkeit durch gewisse KonstelIa­
tionen eigen, vor aHem hort auch sie im Schlaf fast immer auf, wenn auch 
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einzelne Falle beobachtet sind, wo sich die Unruhe in den Schlaf fortsetzte oder 
sich in ihm sogar steigerte. BECHTEREW spricht von im Schlaf auftretenden 
Anfallen, welche zum Erwachen der Patienten fUhren. Kalteeinfliisse, sensible, 
sensorische, mechanischeReize konnen entschieden steigernd auf AusmaB 
und Zahl der Zuckungen wirken, psychische Unruhe, Affekte sind im ganzen 
von ungiinstigem EinfluB. In vollkommener Ruhe treten daher zuweilen langere 
Pausen ein (BECHTEREW). 

Die voriibergehende Unterdriickung myoklonischer Zuckungen durch den 
Willen oder durch Willkiirbewegungen ist nicht in so weitem Umfange moglich 
wie etwa bei der Chorea oder der Paralysis agitans. Ein kurzes Aussetzen kann 
aber wohl durch Willkiirbewegungen manchmal erreicht werden (REIMOLD). 
Nach FOERSTER kann die groBtmogliche Dehnung eines Muskels sowie die sog. 
Fixationsspannung bei groBtmoglicher Annaherung der Ansatzpunkte des 
Muskels die myoklonischen StoBe fiir eine Zeit auffangen. Es gibt Falle, in 
denen die Zuckungen der unteren Extremitaten beim Stehen und Gehen geringer 
sind als in der Ruhelage, aber in den vorgeschrittenen Fallen der UNVERRICHT­
schen Krankheit werden wiederum diese Funktionen vollkommen. unmoglich 
gemacht, ahnlich wie das auch fUr die schweren Falle der Chorea gilt. Die 
Willkiirbewegungen werden desto eher durch die spontanen Zuckungen zur 
Entgleisung gebracht, je groBer das AusmaB der letzteren ist. Mitbewegungen 
wie bei der Chorea und Athetose spielen bei der Myoklonie keine Rolle. Man 
kann zuweilen eine Ausstrahlung der Innervation yom krampffreien Facialis 
auf den krampfbetroffenen sehen, nicht aber das Umgekehrte. 

Die Beschreibung notigte, auf Schritt und Tritt Ahnlichkeiten mit den 
anderen extrapyramidalen Bewegungsstorungen zu erwahnen. In der Tat 
sehen wir in den Bedingungen des Auftretens, der Hemmung und Verstarkung 
viel Gemeinsames, aber die Verwandtschaft tritt dariiber hinaus in dem haufigen 
Nebeneinander und in den vielfachen Ubergangen der extrapyramidalen Syn­
drome zutage. Gerade der letztere Umstand, der mir bei der Beobachtung 
einer Epidemie der Encephalitis in Miinchen 1921 offenbar wurde, gab Ver­
anlassung, auch die Myoklonie als eine extrapyramidale Bewegungsstorung 
aufzufassen, eine Ansicht, der sich auch O. FOERsTER anschloB. Myoklonische 
und choreatische Zuckungen kommen nebeneinander und in Ubergangen auch 
bei der HUNTINGTONSchen Chorea und bei der Myoklonusepilepsie vor. Dieser 
Umstand hat F. SCHULTZE seiner Zeit mit Unrecht Veranlassung gegeben, 
beide Krankheiten als Sonderformen ein und desselben Prozesses anzusehen. 
Das Auftreten der gleichen Bewegungen in kurzen Abstanden kann das Bild 
eines klonischen Zitterns hervorrufen, so beobachtete ich kiirzlich einen kompli­
zierten Halsmuskelkrampf, in welchem eine Art Wackeltremor die wesentliche 
Rolle spielte. Die Beimischung tonischer Anteile zu den myoklonischen Bewe­
gungen kann diese einerseits in Beziehung zur Athetose, andererseits zu kompli­
zierten Krampfformen, wie sie uns in der Torsionsdystonie entgegentreten, 
bringen. Mannigfaltige Ubergangsformen kennzeichnen auch die sog. HENOCH­
BERGERONSche Krankheit sowie die encephalitis chen Hyperkinesen, wie sie 
z. B. BOSTROEM beschrieben hat. Auch die Vereinigung motorischer und sen­
sibler Bestandteile zu einem einheitlichen Phanomen kommt vor, es ist z. B. 
von SICARD als ;,algomyoklonisches" Syndrom beschrieben. 

Vorkommen des myoklonischen Syndroms. 
Noch einmal sei wiederholt, daB es eine Krankheit "Myoklonie" ebensowenig 

gibt wie etwa eine Krankheit "Chorea". Es handelt sich in diesen wie in ahn­
lichen Fallen lediglich um einen Symptomenkomplex, der zwar Hinweise auf 
den Ort (in einem allgemeinen Sinne) , nicht aber auf die Art der Erkrankung 
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ohne weiteres darbietet. Aus historischen Grunden mochte ich hier des FRIED­
REICHschen Paramyoklonus und der Ohorea e.zectrica Erwahnung tun, obgleich 
ihre Zugehorigkeit zu irgendeiner uns bekannten Krankheit, wie oben schon 
bemerkt, unklar geblieben ist. Nach der Beschreibung des Autors handelt es 
sich bei dem ersterwahnten Zustand um blitzartige Zuckungen, welche Stamm 
und Extremitaten betreffen, wahrend das Gesicht nur wenig beteiligt ist. Der 
Hauptsitz der Zuckungen waren Biceps, Supinator longus, Trapecius, Quadri­
ceps und einige andere Muskeln. die dabei auftretenden Bewegungseffekte 
waren gering. Es erfolgten 10-50 Zuckungen in der Minute, und ab und zu 
soIl auch ein fibrillares Wogen beobachtet worden sein (s. o.). Seelische Er­
regungen steigerten, Ablenkung der Aufmerksamkeit verminderte die Starke 
der Zuckungen. Peripherie Reize wirkten steigernd, der willkiirliche Gebrauch 
der betreffenden Muskeln verringernd, im Schlaf schwanden sie ganz. Sie 
waren gleichmaBig auf beide Korperhalften verteilt und traten unter Um­
standen sogar symmetrisch auf. Die Sehnenreflexe waren lebhaft, andere 
neurologische Symptome fehlten. Ais Ursache wurde Schreck, eine Infektions­
krankheit, ein Unfall angegeben. Man erkennt aus dieser Schilderung aIle 
wesentlichen Bestandteile unseres Symptomenkomplexes wieder, aber schon die 
Unbestimmtheit und Vielheit der ursachlichen Beziehungen wiirde gegen eine 
in sich geschlossene Krankheit sprechen. So kam es auch, daB manche Autoren 
geneigt waren, den Zustand ganz in der Hysterie aufgehen zu lassen, was ebenso­
wenig berechtigt ist (OPPENHEIM) wie spatere Versuche, die FRIEDREICHsche 
Beobachtung mit der Myoklonusepilepsie in Zusammenhang zu bringen. Ich 
habe in Jahrzehnten niemals einen Fall gesehen, welcher die Annahme einer 
allein durch den myoklonischen Symptomenkomplex bestimmten, selbstandigen 
Krankheit gerechtfertigt hatte. Dennoch mochte auch ich die FRIEDREICHschen 
FaIle nicht als hysterisch bedingt ansehen. Typische Zuckungen dieser Art 
sieht man um so weniger im Bereich hysterischer Reaktionen, als die wi1lkiir­
liche Innervation einzelner Muskeln, wie z. B. von Bauchmuskeln oder sogar 
von deren Anteilen, normalerweise nicht moglich ist. Es ist nicht ausgeschlossen, 
daB es sich bei den Beobachtungen FRIEDREICHS um sporadische FaIle von 
Encephalitis gehandelt hat. Unter der Bezeichnung "Paramyoclonus multiplex" 
beschrieb kiirzlich LORENZ einen Fall, der bei ahnIicher Symptomatologie 
zweifel10s zur Encephalitisgruppe gehorte. 

Chorea electrica. 
Noch weniger einheitliche Zustande als unter der letztgenannten Krank­

heit sind unter dem Begriff der Chorea electrica beschrieben. DUBIN! hat 1846 
in Oberitalien eine Gruppe von Erkrankungen beobachtet, welche mit Kopf-, 
Nacken- und Riickenschmerzen sowie Fieber begannen und dann Zuckungen 
von typisch-myoklonischem Charakter im Gesicht und den Extremitiiten dar­
boten. Endlich traten Lahmungszustande mit Atrophien und Veranderungen 
der elektrischen Erregbarkeit auf. Die Prognose war ungiinstig. 1m Laufe 
von Tagen oder Wochen trat der Tod ein, selten Heilung. 

Offenbar hat es sich dabei um eine Infektionskrankheit von ahnlicher Art 
wie die Encephalitis epidemica gehandelt. Spater beschrieb BERGERON bei 
Kindern von etwa 7-14 Jahren von schwachlicher, reizbarer VeranIagung 
heftige stoBweise Zuckungen, die teils mehr isoliert in einzelnen Muskelgruppen, 
teils allgemein auftraten, im Schlafe aufhorten. Durch den Willen schienen 
diese Zuckungen nicht beherrschbar. Die Prognose war gut, schon nach ver­
haltnismaBig kurzer Zeit trat unter einer roborierenden Behandlung Heilung ein. 
Es liegt nahe, hier an hysterische Erkrankungen zu denken, und das gleiche 
gilt von den HENocHschen Fallen, welche ebenfalls im Kindesalter auftraten 
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und Nacken- und SchuItermuskulatur mit verhaltnismiWig seltenen Zuckungen 
- etwa 3-5 in der Minute - betrafen. BRUNS glaubte eine hysterische, epi­
leptische und echte Form der Chorea electrica unterscheiden zu konnen. 

Die Myoklonusepilepsie 
kann nach unseren heutigen Kenntnissen wohl als eine in sich geschlossene 
Krankheitseinheit angesehen werden. Schon UNVERRICHT betonte das familiare 
Auftreten diesel' Krankheit. CLARK, KREWER, WEISS, MOTT berichteten iiber 
ahnliche Beobachtungen, und LUNDBORG konnte die weite Verbreitung dieser 
Krankheit innerhalb eines schwedischen Geschlechtes feststellen. Damit war 
ihre erbliche Grundlage erwiesen. Aber auch Symptomatologie, Verlauf und 
Ausgang sowie endlich die pathologische Anatomie weisen auf einen iiber­
einstimmenden Krankheitsvorgang hin. Der Krankheitsbeginn ist durch erst 
seltene, dann haufigere, oft auch nachtliche epileptische Anfalle gekennzeichnet, 
dann treten die myoklonischen Zuckungen in den Vordergrund, die zunachst 
noch zeitlichen Schwankungen unterworfen sind, dann jedoch zu einer standigen 
Krankheitserscheinung werden und offenbar den gleichen konstellativen Be­
dingungen unterliegen, die wir auch sonst bei dem myoklonischen Syndrom 
feststellen konnten. Die Beeintrachtigung der Willkiirbewegungen durch die 
Spontanzuckung wird immer bedeutender und macht die Kranken schlieBlich 
hilflos und bettlagerig. Auch amyostatische Erscheinungen konnen hinzu­
treten, endlich ein geistiger Schwachezustand, der LUNDBORG zu der Bezeich­
nung "Dementia myoclonica" Veranlassung gegeben hat. Allmahlich gelang es, 
das Leiden anatomisch zu begriinden, LAFORA und GLUCK fanden dabei 1911 
kugelige, konzentrisch geschichtete Corpora amylacea-artige Einschliisse in 
den Ganglienzellen des Nervensystems in groBer Verbreitung. Die davon 
betroffenen Zellen zeigten eine Neigung zum Untergang. Von besonderer 
Wichtigkeit fiir den myoklonischen Anteil des Krankheitsbildes aber waren 
Veranderungen, die zuerst STOLl, dann WESTPHAL und STOLl im Gebiet des 
Nucleus dentatus aufdeckten. STOLl fand Verfettungen bzw. Kornchenzell­
anhaufungen, besonders im Bereich des Dentatus, WESTPHAL und STOLl die 
charakteristische Form des Zelluntergangs im Nucleus dentatus, Nucleus ruber 
und im Thalamus. Auch die Substantia nigra wurde spater in manchen Fallen 
beteiligt gefunden (OSTERTAG, BELLAVITS). So konnte mit einer gewissen 
Wahrscheinlichkeit die Ganglienzellerkrankung der Rinde mit der Demenz, 
die des Nucleus dentatus und des Mittelhirns mit der Myoklonie in Zusammen­
hang gebracht werden. Auffallig ist dabei die Beteiligung der Substantia nigra, 
die wir so oft als Grundlage des Parkinsonismus antreffen. Es wurdejedoch 
erwahnt, daB auch klinisch bei der Myoklonusepilepsie Erscheinungen von 
Rigiditat beobachtet wurden. Einige neuerdings beschriebene FaIle fiigen sich 
symptomatologisch dieser Darstellung im allgemeinen ein. Ein 20jahriger 
Patient OSTERTAGS erkrankte mit 15 Jahren an epileptischen AnfalIen, dann 
innerhalb 2-3 Jahren mit myoklonischen Zuckungen, wozu sich schlieBlich 
Verb16dung gesellte. Der Tod erfolgte an Sepsis. OSTERTAG fand neben einer 
mit den epileptischen Anfallen zusammenhangenden Sklerose des Ammons­
horns reichlich die albuminoiden Korperchen in den Ganglienzellen, welche 
dem Untergang geweiht erschienen, dabei eine reaktive Gliawucherung. Die 
Veranderungen waren allenthalben vorhanden, verhaltnismaBig wenig in den 
Pyramidenzellen, aber stark ausgesprochen in der Substantia nigra und im 
Zahnkern. Der Autor betont allerdings, daB Zelleinschliisse kein unbedingt 
notwendiger Bestandteil des Krankheitsvorganges seien. SCHOU beschrieb 
den Fall eines 20jahrigen nichtbelasteten Mannes, welcher mit 16 Jahren an 
epileptischen Anfallen mit anfangs vorwiegend rechtsseitigen Zuckungen 
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erkrankte, die sich spater verallgemeinerten. Unter Abnahme der Intelligenz 
stellten sich dann myoklonische Zuckungen im Hals und den oberen Extremi­
taten ein, im Gesicht grimmassierende Bewegungen, wozu das AusstoBen stereo­
typer einzelner Worte trat. In den unteren Extremitaten machten sich wechselnde 
springende Muskelzuckungen im Quadriceps und im Unterschenkel bemerkbar. 
CAT.ALAJi\O berichtet iiber eine Patientin, die mit 12 Jahren epileptische Anfalle, 
spater Zuckungen der Beine bekam, wobei auch der KorpeJ,' aufgerichtet wurde. 
Diese Zuckungen steigerten sich vor den epileptischen Anfallen und bei Affekten, 
wahrend sie im Schlaf aufhOrten. Auch nach den Krampfen waren sie geringer. 
Es entwickelte sich ein spastisch-atakti~cher Gang, Hypalgesien, abgehackte 
Sprache, eine Veranderung des Charakters undallgemeine Verlangsamung des 
Wesens. Pathologisch-anatomisch fanden sich vor allem Kleinhirnverande­
rungen: Degeneration der PURKINJESchen Zellen sowie der des Nucleus dentatus, 
des roten Kerns, ferner unspezifische Veranderungen der Rinde. 

In den letzten Fallen treten uns zwar Myoklonien, gepaart mit epileptischen 
Anfallen, entgegen, jedoch fehlt - soweit erkennbar - das Merkmal der gleich­
artigen Vererbung. Auch die anatomischen Veranderungen sind nicht eigentlich 
typisch. Somit muB die Einordnung dieser und ahnlicher FaIle vorlaufig in 
der Schwebe bleiben. Vielleicht wiirden sie zum Teil besser in die kleine Gruppe 
einzuordnen sein, die ich als hereditar-degenerative (s. u.) nach Vorwegnahme 
der Myoklonusepilepsie zusammengestellt habe. Es wurde bereits kurz erwahnt, 
daB SCHULTZE, iibrigens auch MOBIUS und BOTTICHER, die Identitat der letzteren 
Krankheit mit der Chorea Huntington angenommen haben. Hiergegen sprachen 
sich schon LUNDBORG und OPPENHEIM aus. Die obige Darstellung gibt ihnen 
recht. 

Epilepsie. 

Das myoklonische Syndrom spielt im Bereich der Epilepsie eine bedeutsame 
Rolle. Wir sehen es als Bestandteil des groBen epileptischen Anfalls, ferner in 
Gestalt von Einzelzuckungen im Schlaf, aber auch im Wachen, eine Erschei­
nung, welche den typischen Symptomen der Epilepsie oft langere Zeit voraus­
geht (HARTMANN und DI GASPERO); es kommt auch vor als aborti.ver Anfall 
ohne BewuBtseinsverlust (MUSKENS). Dieser Autor betont auch das haufigere 
Vorkommen myoklonischer Zuckungen zwischen den groBen Anfallen und 
weist ihnen eine wichtige Rolle im Rahmen seiner Theorie der epileptischen 
Erscheinungen zu. Man hat friiher zumeist angenommen, daB auch der groBe 
epileptische Anfall ebenso wie der JACKsoNsche in der Rinde entsteht (LEWAN­
DOWSKY). BINSWANGER und ZIEHEN haben die Meinung vertreten, daB die 
tonische Komponente subcortical, die klonische cortical zustande kommt. Eine 
solche Verteilung der Anfallsbestandteile erscheint jedoch willkiirlich. Gerade 
wenn man den Ablauf des rindenepileptischen Anfalls, das Wandern des Reizes 
iiber die motorischen Rindenzentren sich vergegenwartigt, liegt es viel naher, 
die rhythmisch aufeinander folgenden klonischen Zuckungen i~entischer Muskel­
gebiete vorwiegend dem extrapyramidalen System zuzuschreiben. Das gilt 
urn so mehr fiirdie myoklonischen Erscheinungen, welche in seltenen Fallen 
dem epileptischen Anfalliangere Zeit, selbst tagelang vorangehen, urn nachher 
fiir einige Zeit zu schwinden (eigene Beobachtung, REYNOLD, HOFFMANN, 
BRUNS). Nach HOFFMANN litten unter 53 Epileptikern 18 an myoklonischen 
Zuckungen. Es wurde bereits oben bemerkt, daB die Ineinanderschaltung 
pyramidaler und extrapyramidaler Anteile des motoriscl).en Gesamtsystems 
es wahrscheinlich macht, daB der epileptische Anfall, gleichgiiltig von welcher 
Hirnstelle er ausgelost wird, das motorische Gesamtsystem beteiligt. "Obrigens 
hat nicht nur das myoklonische, sondern auch das choreatische Syndrom 
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Beziehung zur Epilepsie, wenn auch selten. Die Verflechtung des letzteren mit 
epileptischen Anfallen ist von BECHTEREW, FERE, LEWANDOWSKI, BINSWANGER 
erwahnt worden. Der sogenannten KOSHEWNIKOWschen Epilepsie liegt der 
gleiche Tatbestand zugrunde. lch selbst habe auch an der Hand eigener Beob­
achtungen auf diese Zusammenhange hingewiesen. 

Die Frage, ob die Rinde zum Zustandekommen der klonischen Krampfe 
erforderlich ist oder nicht, ist nach O. FOERSTER noch strittig. HORSLEY, ZIEHEN 
und ROTHMANN halten sie dafiir fiir unentbehrlich, jedoch neuere Untersuchungen 
haben ergeben, daB auch nach Ausschaltung der Rinde klonische Krampfe 
ausgelOst werden konnen (COBB, UYEMATSU, v. ELSBERG und PIKE; zit. nach 
FOERSTER). 

Organiscbe Herde als Grundlage des myokloniscben Symptomenkomplexes. 

Ebenso wie die anderen extrapyramidalen Bewegungsstorungen kann auch 
das myoklonische Syndrom durch die verschiedensten groberen und feineren 
Krankheitsherde hervorgerufen werden, sofern diese die dafiir in Betracht 
kommenden Hirngegenden isoliert ergreifen oder in Mitleidenschaft ziehen. 
Das gilt fiir Geschwiilste, Arteriosklerose, Paralyse, Lues, multiple Sklerose, 
vor allem fiir die Encephalitis. lch mochte mich auf die Anfiihrung einiger 
charakteristischer Beispiele beschranken, so erwahnt LOTMAR einen Fall 
SCHULTZES, in welchem ein Striatumtumor die myoklonischen Erscheinungen 
hervorgerufen hatte. Arteriosklerotische Herde sind ofter als Ursache derselben 
gefunden worden, so beschreiben FOIX-HILLEMAND ein myokloni8che8 Hauben-
8yndrom an der Hand von 4 Fallen. Dabei waren klinisch myoklonische Zuk­
kungen des Gaumens, der Schlundmuskeln, der Stimmbander, der Augen­
muskeln (Nystagmus), des Facialis, der Zunge, des Zwerchfells in verschiedenen 
Zusammenfassungen vorhanden. LHERMITTE, LEVY, PARTURIER sahen bei 
einem 65jahrigen Patienten nach 2 Schlaganfallen ein ahnliches Eild mit rhyth­
mischen synchronen Zuckungen des Kopfes entstehen, ahnlich GUILLAIN und 
MOLLARET. V. BOGAERT beschrieb als Syndrom der POnBhaube einen Fall ge­
kreuzter Hemiplegie (r. Facialis und Trochlearis, l. Extremitaten, verbunden 
mit Schlafstorungen). Es lag dem klinischen Eild ein Erweichungsherd der 
Ponshaube zugrunde, der auf Vierhiigel, hinteres Langsbiindel und vorderen 
Kleinhirnstiel iibergriff. Die myoklonischen Zuckungen waren vor allem in 
dem betroffenen Facialis ausgepragt. 

Auf nachbarschaftliche Beteiligung des Kleinhirns weisen in solchen Fallen 
zuweilen Erscheinungen wie Dysmetrie, Adiadochokinese, Lateropulsion hin. 
Am eindeutigsten spricht sich die Bedeutung des Kleinhirnsystems fiir den 
myoklonischen Symptomenkomplex selbst im FaIle von KLIEN aus, der kon­
tinuierliche rhythmische Zuckungen der Schling- und Atemmuskulatur, des 
Facialis und Oculomotorius als Dauerfolge eines apoplektischen Kleinhirn­
herdes beobachtete. Die Zuckungen hatten in ihrem Ablauf eine Ahnlichkeit 
mit dem Nystagmus, indem der schnellen Kontraktionsphase eine langsamere 
Erschlaffung folgte. 1m FaIle FRANCHINIS (zitiert nach LOTMAR) konnte die 
Myoklonie mit Wahrscheinlichkeit auf Herde im Linsenkern bezogen werden 
JACOB sah eine choreiforme Unruhe der rechten Gesichtshalfte bei einem kleinen 
Erweichungsherd im Kopf des Nucleus caudatus. PIC und POROT beschrieben 
anfallsweise myoklonische Zuckungen bei multipler Sklerose. lch selbst habe 
kiirzlich einen solchen Fall von multipler Sklerose beobachtet, ohne daB sich 
jedoch mit Sicherheit entscheiden lieB, inwieweit die anfallsweisen, zum Teil 
auch prothrahierten Einzelzuckungen einer Korperhal£te cortical oder sub­
cortical bedingt waren. 
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Bei Paralyse kommen im Geleit apoplektiformer Anfalle ebenfalls myo­
klonische Zuckungen vor, die sich oft iiber langere Zeit, selbst tagelang in identi­
schen Muskeln abspielen konnen. Solche Faile habe ich selbst beobachtet, 
doch muB es vorlaufig dahingestellt bleiben, inwieweit die erkrankte Hirnrinde 
an solchen Zustanden beteiligt ist (s. o.). 

Es ist zu erwarten, daB das myoklonische Syndrom in der Neurologie auch 
fiir die Lokaldiagnose von Krankheitsherden mit zunehmender Erfahrung noch 
an Bedeutung gewinnen wird. 

Encephalitis. 
Unter allen Hirnkrankheiten hat die Encephalitis epidemica am meisten 

zur Kenntnis des myoklonischen Syndroms beigetragen. Wir finden es hier als 
Begleiterscheinung des akuten Stadiums sowohl wie als unmittelbaren oder 
postencephalitischen Folgezustand. Wahrend der erwahnten Miinchener Teil­
epidemie des Jahres 1919/20 gelangten neben den choreatischen Fallen bereits 
solche mit Uberwiegen des myoklonischen Syndroms zur Beobitehtung. Am 
haufigsten kam es in den betreffenden Fallen zu teils blitzartigen, teils tonisch­
wurmformigen Kontraktionen, die zwischen 20 und 100 in der Minute schwankten 
und besonders die Bauchmuskulatur bald ein-, bald doppelseitig betrafen, 
wobei sich'die Kontraktionen auch wellenformig von der einen auf die andere 
Seite fortsetzten. Teils waren ganze Muskeln wie der Obliquus, teils Muskelteile 
betroffen, ferner wurde die Zwerchfellbeteiligung durch eine entsprechende 
Atemstorung offenbar. Der Uberblick iiber ein groBeres Material und iiber 
verschiedene derartige Epidemien lieB erkennen, daB grundsatzlich aile Muskeln 
beteiligt sein konnten. Soweit einzelne Muskeln oder Muskelbiindel zuckten, 
blieb die Bewegungswirkung gering. Die oft mehr tonische Verlaufskurve 
zeigte flieBende Ubergange in der Richtung auf die Athetose. Eine Haufung 
derartiger FaIle wurde 1922/23 in Breslau beobachtet (MANN und REIMOLD), 
hier mit anderen Vorzugslokalisationen wie in Miinchen (Pectoralis maior, 
Flexoren des Unterarmes und der Hand, Interossei). Wiederum traten aile 
Spielarten in der Verlaufsform, der Rhythmik, der Seitenanordnung, der Uber~ 
gangsformen in Erscheinung. Das algo-myoklonische Syndrom wurde ebenfalls 
beobachtet. Komplizierte hyperkinetische Syndrome mit myoklonischen Ein­
schlagen haben BOSTROEM, P. MARIE, LEVY, ZINGERLE beschrieben. Eine auf­
fallige Erscheinungsform bildeten die gehauft vorkommenden, ebenfalls hierher 
gehOrigen Singultus!ii,lle. Eine zusammenfassende Darstellung all dieser Phano­
mene findet sich in der STERNschen Encephalitis-Monographie und in der Be­
arbeitung der Krankheit in diesem Handbuch. 

Heredodegenerative Systemerkrankungen und Entwicklungshemmungen. 
Auch in solchen Fallen tritt das myoklonische Syndrom fiir sich allein oder 

als Teilerscheinung umfangreicherer Bewegungsstorul'lgen zutage. Als Status 
marmoratus (C. und O. VOGT) habe ich 1 den Fall eines 8jahrigen Kindes ver­
offentlicht, daS seit Geburt und dann progressiv an einer komplizierten Bewe­
gungsunruhe litt, in welcher neben den Erscheinungen des Spasmus mobilis, 
der Chorea, der Athetose auch das myoklonische Syndrom sich sehr eindrucks­
voll auspragte. Vor allem in Rumpf- und Bauch- und Atemmuskeln traten 
isolierte, rasch ablaufende Zuckungen auf, welche zum Teil ein tonisches Nach­
stadium hatten. Bei einem 8jahrigen Kinde, dessen Zustand von BOGAERT 
und SWEERTS unter der Bezeichnung "Chorea electrica" beschrieben wird, 
entwickelte sich seit dem 5. Jahr fortschreitend eine Hyperkinese, welche sich 

1 G. STERTZ: Extrapyramidaler Symptomenkomplex. Beob.7. Berlin: S. Karger 1921. 
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aus 3 Bestandteilen zusammensetzte, namlich erstens aus choreiformen Bewe­
gungen der oralen Muskulatur, die aber auch auf andere Gebiete iibergriffen, 
zweitens aus klonischen StoBen, die in briisker Weise den ganzen Korper er­
schiitterten, drittens aus dem myoklonischen Syndrom in verschiedenen Muskeln, 
unter denen das Zwerchfell und die Glottis beteiligt waren. Mehrmals wurde 
das myoklonische Syndrom als Teilerscheinung der olivo-cerebellaren Atrophie 
beobachtet. 1m FaIle von HAENEL und BIELSCHOWSKI, welcher mit friihkind­
lichem Schwachsinn verbunden war, waren besonders Nacken- und Schulter­
muskeln von den myoklonischen Zuckungen ergriffen, die sich anfallsweise 
verstarkten. In einem Fall, in welchem seit dem ersten Lebensjahr Zuckungen 
im Gesicht bestanden, die spater auf Kopf und Extremitaten iibergingen, fand 
PREZECHTEL eine Hypoplasie des Kleinhirns und des unteren Olivensystems. 
Auch Beobachtungen von MENZEL eines tremorartigen Oszillierens der Stimm­
bander sowie von SEQUILLI, ein myoklonisches Syndrom der Gesichtsmuskeln 
betreffend, gehi:iren wohl hierher. Als Nystagmusmyoklonie sind hereditare 
FaIle von RAYNOD, LENOBLE-AuBINAU beschrieben worden, und LEVISON fand 
bei Zwillingen neben einem Nystagmus congenitalis myoklonische Zuckungen 
im Gesicht, den Armen und Beinen. Es erscheint demnach moglich, daB auch 
die FaIle vov hereditarem, horizontalem sowie rotatorischem Nystagmus eine 
ahnliche Grundlage haben. 

Torticollis spasticus (Schiefhals, Caput obstipum). 

Man versteht darunter klonische Krampfzustande im Bereich der Hals­
muskeln, welche die Neigung besitzen, eine Schiefhaltung und Drehung des 
Kopfes herbeizufiihren. Das Leiden ist von jeher durch seine ungiinstige Pro­
gnose aufgefaIlen, jedoch konnte das bei dem friiheren Stande unseres Wissens 
nicht hindern, daB es in das verschwommene Gebiet der funktionellen Neurosen 
eingereiht wurde. Reizzustande der Nervenzentren wurden angenommen. 
OPPENHEIM lokalisierte dieselben in die entsprechenden kinasthetischen Hirn­
zentren; wie wenig klare Vorstellungen man sich aber davon zu machen ver­
mochte, zeigte eine AuBerung des gleichen Autors, daB sich das Leiden bei 
neuropathischer Belastung unter der Mitwirkung verschiedener Hilfsursachen 
auf psychogenem Weg entwickelte (Lehrbuch, 5. Auflage). Es mag sein, daB 
sich ein auBerlich ahnliches Zustandsbild als hysterische Reaktionsform einmal 
herausstellen kann, meist erweist sich jedoch diese Annahme als Fehldiagnose. 
Auch auf diesem Gebiet hat sich eine Einengung des Funktionellen zugunsten 
des Organischen vollzogen. Gewisse Beobachtungen an organischen, besonders 
encephalitischen Krampfformen, welche auf die Lasion extrapyramidaler 
Systeme hinweisen, scharf ten den klinischen Blick fiir die entsprechenden 
organischen Momente im Bilde des Tortikollis, wenn auch die anatomischen 
Befunde vielleicht noch keine allgemeine Beweiskraft beanspruchen konnen. 
Je nachdem der Krankheitszustand uns als Ausdruck eines erkennbaren organi­
schen Hirnleidens oder als ein isoliertes selbstandiges Leiden begegnet, konnte 
man bis auf weiteres einen symptomatischen von einem idiopathischen Torti­
kollis unterscheiden. Die letztere Gruppe, wohl die groBere, ist in ihren Ursachen 
noch unklar und kann auch anatomisch nicht als geniigend ergriindet gelten. 
Der Weg zum Verstandnis des Tortikollis wurde dadurch gebahnt, daB der 
Symptomenkomplex als Teilerscheinung umfangreicherer extrapyramidaler 
Erkrankungen, besonders des Torsionsspasmus beobachtet wurde, dessen ana­
tomische Grundlage sich durch den bekannten Fall von THOMALLA und C. und 
O. VOGT 1918 aufzuhellen begann (siehe auch LOTMAlt). 1919 beschrieb TRETIA­
KOFF einen rechtsseitigen Halsmuskelkrampf, dem anatomisch eine umschriebene 
Lasion der linken Substantia nigra entsprach. Bedeutungsvoll wurde ferner 
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der Fall von CASSIRER und BIELSCHOWSKI, bei welchem klinisch ein Torsions­
spasmus mit besonders ausgepragtem Tortikollis, anatomisch ein subakuter 
Zelluntergang im Striatum mit geringer Beteiligung des Thalamus und der 
Rinde festgestellt wurde. Bereits 1921 reihte O. FOERSTER in seiner bekannten 
Arbeit "Zur Analyse und Pathophysiologie der striaren Bewegungsstorungen" 
den Tortikollis in die letzteren ein. MaBgebend dafiir waren vor allem hyper­
kinetische Nachkrankheiten der Encephalitis epidemica, unter denen FaIle 
beobachtet wurden, in welchen der Tortikollis Ausgangspunkt progressiver 
Torsionsdystonien oder Vberbleibsel regressiver war. Man konnte daran denken, 
den Tortikollis ganz allgemein als Folgeerscheinung sporadischer FaIle von 
Encephalitis anzusehen, allein die klinische Erfahrung und die sparlichen ana­
tomischen Befunde reichen zu einer so weitgehenden Annahme nicht aus. 
Wenn vielleicht mit einer lokalen Disposition im Bereich des extrapyramidalen 
Systems beim Tortikollis zu rechnen ist, so gehort doch das familiare bzw. 
erbliche Vorkommen der Krankheit zu den groBen Seltenheiten (STEYERTHAL, 
TOMPSON). 

Eine genaue Analyse des Tortikollis ergibt verschiedenartige Spielarten 
in der Auswahl der vom Krampf betroffenen Muskeln. Beim Betroffensein 
des Sternocleidomastoideus wird der Kopf nach der entgegengesetzten Seite 
gedreht und zur gleichen Seite geneigt, die Beteiligung des Trapezius zieht 
die betreffende Schulter nach oben, Splenius capitis und cervicis drehen den 
Kopf nach der gleichen Seite, im geringeren AusmaB der Semispinalis und 
Longissimus capitis. Die tiefen Nackenmuskeln (rectus capitis posterior 
maior et minor, obliquus capitis inferior) drehen den Kopf nach der gleichen 
Seite und strecken ihn nach hinten (0. FOERSTER). Die Muskeln konnen ein­
und doppelseitig krampfen, gleichzeitig oder abwechselnd, auch auf die benach­
barten Gebiete des Plathysma, Omohyoideus kann der Krampf iibergreifen. 
Eine besondere Form stellt dersogenannte Salaamkrampf (Spasmus nutans) 
dar beiBeteiligung des Splenius, Biventer, der Recti et Obliqui capitis, eine andere 
Sonderform entsteht beim Krampf des Obliquus inferior als "Tic rotatoire". 

Der Anteil des klonischen und tonischen Momentes am Krampfzustand ist 
verschieden. Die verhaltnismii.Big rasche Aufeinanderfolge klonischer StoBe 
kann den Vbergang zu einer Art von Wackeltremor des Kopfes bilden. Auch 
das AusmaB der Krampfbewegungen des Kopfes ist verschieden, wobei auBere 
Einfliisse mitwirken. Aufregungen, die darauf gelenkte Aufmerksamkeit fUhren 
zu einer deutlichen Zunahme der Krampferscheinungen, die in voller Ruhe 
geringer werden und im Schlaf aufhoren. Zuweilen treten Remissionen auf, 
die aber nicht von langerer Dauer sind. Verschlimmerungen konnen mit Besse­
rungen abwechseln (OPPENHEIM). Die Unterdriickung der Krampfbewegungen 
gelingt nur in geringem Umfange oder fiir kurze Zeit, dann werden sie desto 
heftiger und strahlen auch auf sonst noch verschonte Gebiete aus. Die Riick­
wirkung auf das Gesamtbefinden ist erheblich; eigentiimlich ist, daB manche 
Patienten sich kleine Hilfsmittel zur Linderung der Beschwerden erfinden, so 
geniigt zuweilen eine leichte Unterstiitzung des Kinns, um die Krampferschei­
nungen wesentlich zu mildern. Einer meiner Patienten fiihrte wiegende Seit­
wartsbewegungen des Rumpfes aus, wahrend welcher seine Krampferschei­
nungen, die sich zum Teil in einem Wackeltremor des Kopfes auBerten,' ver­
schwanden. Es ist natiirlich verfehlt, aus derartigen Zusammenhangen auf die 
hysterische Natur des Leidens zu schlieBen. OPPENHEIM bemerkt, daB bei 
dauernder Schiefhaltung des Kopfes immer an ein ortliches Leiden, vor allem 
an einen ProzeB in den Halswirbeln gedacht werden miisse. Das trifft jedoch 
nicht immer zu. So beobachtete ich einen Fall mit multiplen arterioskleroti­
schen Herden in den Stammganglien, welche klinisch zu einem Torsionsspasmus 
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des Rumpfes und einem fixierten Schiefhals sowie einer Hochstellung der ent­
sprechenden Schulter durch Trapeziuskrampf gefiihrt hatten. 

Von lokalisierten Krampfen in anderen Muskelgebieten: Facialis-, Kau-, 
Zungen-, Schlund-, Atemmuskulatur, die wir gewohnlich unter den sogenannten 
Tics beschrieben finden, ist zweifellos ein Teil ahnlich zu beurteilen wie der 
Tortikollis. Die Mehrzahl dieser Krampfe diirften als Encephalitisfolgen an­
zusprechen sein, als sogenannte idiopathische Formen begegnen sie uns selten. 
Ich beobachtete den Fall einer alteren Dame, bei der sich spontan und fort­
schreitend ein klonischer Krampfzustand der Gesichtsmuskulatur, vor allem 
der oralen Anteile und der Orbiculares beider Seiten entwickelt hatte. Die 
Ursache des auBerst quaIenden Zustandes, der auch vollig unbeeinfluBt blieb, 
war nicht zu ermitteln. 

Die Prognose derartiger Krampfzustande ist im allgemeinen von dem Grund­
leiden abhangig. Der idiopathische Tortikollis entwickelt sich fortschreitend 
aus kleinen Anfangen, zuweilen - wie gesagt - unter Remissionen, und er 
macht oft auf einer gewissen Stufe der Entwicklung Halt. Es wurde bereits 
bemerkt, daB bei der Encephalitis sich derartige Krampfzustande fortschreitend 
oder riickschreitend entwickeln konnen. 1m ersteren FaIle geht aus dem Torti­
kollis allmahlich ein Torsionsspasmus des Korpers hervor. 

Behandlung. Die symptomatischen Mittel sind im allgemeinen erfolglos. Die Er­
fahrung, daB der Erregungsstrom der afferenten Bahnen eben so wie bei anderen 
extrapyramidalen Syndromen auch hier von Bedeutung ist, hat einer rationellen 
Behandlung den Weg geoffnet. Zwar die Durchschneidung derMuskeln oder der 
sie versorgenden Nerven, z. B. des Accessorius, hat selten einen dauernden 
Erfolg, der zentrale Bewegungsreiz zeigt dann die Neigung, auf die Nachbarschaft 
der ausgeschalteten Muskeln iiberzugreifen. Die Durchschneidung des Acces­
sorius und der oberen Halsnerven hat vielleicht dagegen zuweilen Heilung 
gebracht (SMITH, SCHEDE, WOLFLER, s. a. OPPENHEIM). Einen zuverlassigen 
Erfolg hat jedoch O. FOERSTER mit der Durchschneidung der hinteren Hals­
wurzeln I-IV erzielt. 

Pathologischc Anatomic dcs myoklonischcn Syndroms. 

"Oberblickt man das gesamte Material, so zeigt sich, daB die dem myokloni­
schen Syndrom zugrunde liegende Lasion in verschiedenen Teilen des extra­
pyramidalen Systems ihren Sitz haben kann. Wir treffen die Stammganglien, 
insbesondere das Striatum, die Substantia nigra, den Hirnstamm, insbesondere 
die Haubenregion, das Kleinhirn und seine Verbindungen, besonders den Nucleus 
dentatus, ~e Olive als Sitz des Krankheitsprozesses an. Nicht aIle FaIle eignen 
sich fiir eine genauere Lokalisation, die Encephalitis deshalb nicht, weil die 
entziindlichen Veranderungen diffus durch den Hirnstamm bis in die Medulla 
oblongata sich zu erstrecken pflegen; in einem FaIle STERNs mit klinischer 
Myoklonie reichten sie durch die Medulla oblongata bis in das Riickenmark 
hinein. "Obrigens ist bei der Encephalitis festzusteIlen, daB verschiedene hyper­
kinetische Bilder sich anatomisch nicht durch eine jeweils besondere Lokali­
sation innerhalb des Gesamtsystems unterscheiden. 

1m ganzen iiberwiegt bei der Myoklonie die Lokalisation im Kleinhirn, und 
hier finden sich besonders der Nucleus dentatus und seine Verbindungen be­
troffen. Hierher gehoren auch neben dem besonders beweiskriiftigen FaIle 
KLIENS die erwahnten FaIle cerebello-olivarer Atrophie. Es laBt sich aber 
nicht verkennen, daB Prozesse ahnlicher Lokalisation nicht immer das hier 
beschriebene myoklonische Syndrom verursachen, vielmehr unter Umstanden 
choreatische oder Tremorsymptome. Fiir die komplizierten Krampfformen, 
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zumal die tThergangsbilder zur Chorea, Athetose, Torsionsspasmus, ist moglicher­
weise mit multiplen Herden im Bereich des extrapyramidalen Systems zu 
rechnen. Die ausgesprochen rhythmischen Krampfe werden von SWARD mit 
Reizzustanden im Mittelhirn in Verbindung gebracht. tThrigens kommt es 
nicht allein auf die Lokalisation, sondern, wie SPATZ gezeigt hat, auch auf Art 
und Tempo des zugrunde liegenden Krankheitsvorganges fUr die klinische 
Symptomatologie an. 

Nebenbei sei erwahnt, daB manche Autoren das Auftreten der Myoklonie 
mit endokrinen Storungen in Zusammenhang gebracht haben (KRAJEWSKI, 
DOMINK, WEGNER, s. a. OPPENHEIM im Lehrbuch). Diese Hypothesen, die sich 
bekanntlich auch auf andere ursachlich unbekannte Krankheiten wie Paralysis 
agitans und Myotonie erstreckten, sind durch keine Tatsachen gestiitzt und 
auch angesichts der anatomischen Fortschritte als iiberholt zu betrachten. 

Pathophysiologic des myoklonischen Syndroms. 

Die Aufrollung der gesamten Pathophysiologie des extrapyramidalen Systems 
kommt, da die Myoklonie nur ein kleines Teilgebiet der entsprechenden 
Bewegungsstorungen darstellt, hier nicht in Frage. FOERSTER ist der Ansicht, 
daB es sich bei der Myoklonie um eine Enthemmungserscheinung handelt. 
Normalerweise iibt nach seiner Annahme das Striatum eine Hemmungsfunktion 
auf das Pallidumsystem aus, das seine afferenten sensibel-sensorischen Er­
regungen auf dem Wege iiber den Thalamus empfangt. Zellausfalle im Bereich 
des Striatum im groBeren AusmaBefiihren zu choreatischen und athetotischen 
Spontanbewegungen. Die Myoklonie stellt die leichteste Folge der Striatum­
lasion dar. Von einem gewissen Gesichtspunkt sind Chorea und Myoklonie 
Bausteine zerfallener athetotischer bzw. torsionsdystonischer Massenbewegungen. 
FUr diese Ansicht FOERSTERS spricht das Vorkommen von tThergangsformen 
aller Art, die progressive und regressive Entwicklung, wie sie oben beschrieben 
wurde. Das Auftreten der Myoklonie in einzelnen Muskeln oder sogar Muskel­
teilen setzt eine somatotopische Gliederung auch in diesen FUnktionsgebieten 
voraus, und manche unserer Beobachtungen sind geeignet, diese Voraus­
setzungen zu stiitzen (s. a. MrNGAZZINI, C. und O. VOGT, O. FOERSTER). Ahnliche 
Hypothesen lassen sich auch fUr die Myoklonie cerebellaren Geprages aufstellen. 
Das Kleinhirn beeinfluBt den Nucleus vestibularis, den DEITERsschen Kern, 
die Augenmuskelkerne und steht mit den Haubenkernen durch die Bindearme 
in Verbindung. Der Fortfall eines regulierenden Einflusses versetzt diese Kerne 
in den Zustand einer gesteigerten Erregbarkeit, und die ihnen zuflieBenden 
sensiblen Reize entladen sich nunmehr in mehr oder minder kontinuierlichen 
klonischen Zuckungen (KLIEN). Selbstverstandlich ist auch hier eine somato­
topische Gliederung zu fordern, es muB auch angenommen werden, daB die 
Herauslosung von Teilen der in sich geschlossenen Reflexketten des Kleinhirns 
dabei stattfindet. Denn wahrend der vollstandige Ausfall einer Kleinhirn­
hemisphare myoklonische Storungen nicht bedingt, treten sie bei umschriebenen 
Lasionen, vor allem des Dentatus und seiner Verbindungen, in Erscheinung 
(KLIEN). Die zu reflektorischen Gesamtfunktionen zusammengeschlossenen 
Muskelleistungen (Schlucken, Kauen, Sprechen, Atmen, Augenbewegungen) 
konnen unter diesen Bedingungen in verschiedenen Kombinationen und Varia­
tionen befallen und in ihre Bruchstiicke zerlegt werden (GAMPER). Daraus 
ergeben sich die eigenartigen Hyperkinesen, die oben Gegenstand der Dar­
stellung waren. 
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Hereditare Augenerkrankungen. 

Von A. PAssow-Munchen. 

Mit 17 Abbildungen. 

Das Sehorgan ist seiner Entwicklung und seinen wichtigsten Bestandteilen 
nach untrennbar mit dem Zentralnervensystem verbunden. So ergeben sich 
vielfach Korrelationen zwischen hereditaren Augen- und Nervenleiden. Anderer­
seits gibt es erbliche Augenerkrankungen, deren Kenntnis sich fUr den Neuro­
logen eriibrigt. Die Erkrankungen der Lider und Tranenorgane, der Hornhaut, 
Lederhaut, Linse und die Refraktionsanomalien bleiben deshalb unberiick­
sichtigt, wahrend die Funktionsdefekte der Augenmuskeln, der Nystagmus, 
gewisse Anomalien der Regenbogenhaut, soweit sie Beziehungen zu nervosen 
Erkrankungen haben, die Anomalien des Farbensinnes und Lichtsinnes, die 
Erkrankungen der Netzhaut und des Sehnerven ausfiihrlicher behandelt werden 1. 

AnschlieBend habe ich die heredofamiliaren Nervenleiden zusammengefaBt, 
bei denen auch den Augensymptomen eine Bedeutung zukommt. 

1 Folgende Arbeiten aus neuerer Zeit behandeln zusammenfassend die gesamten here­
ditiiren Augenerkrankungen: 1. W. CLAUSEN: Vererbungslehre und Augenheilkunde. Zbl. 
Ophthalm. 11, 81, 209, 417, 481 (1924); 13, 1, 161 (1925). - 2. FLEISCHER: Die Vererbung 
von Augenleiden. Erg. Path. 21, Erg.-Bd. 1, 1. Teil, 2. Hiilfte (1927). - 3. FRANCESCHETTI: 
Die Vererbung von Augenleiden. Kurzes Handbuch der Ophthalmologie von SCHIECK und 
BRUCKNER, Bd.1. 1930. - 4. PASSOW: Die Vererbung von Augenkrankheiten. Jkurse 
iirztl. Fortbildg 1931, Nov.-H . ...,- 5. WAARDENBURG: Das menschliche Auge und seine 
Erbanlagen. Haag: Martirus Nijhoff 1932. 
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1. Funktionsdefekte der Augenmuskeln. 
Un1:.er den erblichen Funktionsdefekten der Augenmuskeln ist am haufigsten 

eine Storung der Funktion des Levator palpebrae, wodurch eine dem Grad der 
Storung entsprechende Ptosis resultiert. Diese ist meist angeboren, mani­
festiert sich zuweilen aber auch erst im spateren Leben. Die erbliche Ptosis 
ist in der Regel doppelseitig, nur sel1:.en einseitig. Haufig findet man daneben 
MiBbildungen der Lider wie Blepharophimose und Epicanthus oder Beweglich­
keitsdefekte im Bereich anderer auBerer Augenmuskeln, zuweilen Astigmatismus 
und Nystagmus. 

Was den Erbgang betrifft, so handelt es sich nach den Angaben zahlreicher 
Autoren, die konnatale Ptosis in direkter Folge durch mehrere, nicht sel1:.en 
4 Generationen, beobachteten, vorwiegend um ein dominantmerkmaliges 
Leiden. Es sei nur auf einen besonders umfangreichen Stammbaum von BRIGGS 
hingewiesen, der eine Sippschaft von insgesamt 128 Personen in 6 Generationen 
durchforschte. Bei der Halfte, also bei 64 Mitgliedern, wurde Ptosis festgestellt, 
und zwar stets in direktem Erbgang. In 17 Fallen hatte der Vater, in 6 Fallen 
die Mutter das Leiden ubertragen. In manchen Familien scheint sich die Ptosis 
vorwiegend oder ausschlieBlich auf Manner zu vererben. Bemerkenswert sind 
auch die Angaben einzelner Autoren, wonach bei Familien mit im ubrigen 
regelmaBiger, direkter Vererbung der Ptosis eine Generation ubersprungen 
werdenkann oder wonach das Leiden plOtzlich in einer Familie mit anschei­
nend ganz normalen Vorfahren a uftritt und sich dann in mehreren Genera tionen 
fortlaufend wei1:.ervererbt. In einigen Fallen war die Ptosis wiederum nur bei 
Geschwis1:.ern zu finden, deren EI1:.ern und Verwandtschaft gesund waren; 
in einem Fall (MoRGAGNo) wurde Blutsverwandtschaft der Eltern festgestellt. 
Nach diesen Befunden kommt anscheinend auch recessiver Erbgang vor. 

Haufig ist die Kambination von Ptosis mit Funktionsdefekten anderer Augen­
muskeln, wobei besonders oft der Rectus superior betroffen ist. Ip. einer von 
FLrnRINGA durchforschten Familie waren in der Aszendenz des vollig normalen 
Vaters und der befallenen Mutter keine Anomalien nachzuweisen. Bei dieser 
und ihren samtlichen Kindern (2 Sohne und 3 Tochter) lag eine Bewegungs­
losigkeit der ptotischen Augenlider sowie der Augen im Sinne einer Hebung 
und Senkung vor (abgesehen von der Moglichkeit der Aufwartsbewegung des 
linken Auges beim altesten Sohn, des rech1:.en Auges bei einer Tochter und der 
nur geringen Hebung der Lider und Augen beim jiings1:.en Sohn). Bei allen 
Befallenen war auI3erdem ein Nystagmus horizontalis et rotatorius vorhanden. 
In einem von PINARD und BETHOUX beschriebenen Fall handelte es sich um 
ein 20jahriges Madchen mit angeborener doppelseitiger totaler Ophthalmo­
plegia externa; 2 Geschwister, der Va1:.er, dessen Schwes1:.er sowie der GroB­
vater und dessen Schwester lit1:.en an doppelseitiger konnataler Pt~sis. 

Funktionsdefek1:.e, die sich nach anfanglicher guter Funktion alimahlich 
wahrend der Jugendjahre entwickeln und die viel seltener sind als konnatale, 
hat TREACHER-COLLINS als Abiotrophien bezeichnet. Zuweilen entwickelt sich 
z. B. im Kindesalter eine Ptosis und anschlieBend eine Lahmung der auBeren 
Bulbusmuskulatur, die schlieBlich zu volliger Bewegungslosigkeit des Auges 
fuhren kann. TREACHER-COLLINS beschrieb auch eine Familie, in der die Abio­
trophie auffallenderweise nur bei weiblichen Mitgliedern einer Familie vorkam. 
In einer anderen Familie beobachtete er eine erst nach AbschluB des Wachstums 
manifest werdende, durch 4 Generationen erbliche Lahmung der Lidheber und 
der geraden Augenmuskeln. WILBRAND und SANGER haben insgesamt 22 der­
artige FaIle aus dem Schrifttum zusammengestellt. 

Eine erst in hoheren Lebensjahren auftretende Ptosis, von franzosischen 
Autoren als "Ptosis tardif familial" beschrieben, beginnt friihestens mit dem 40., 
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meist nach dem 50. Lebensjahr. Der Verlauf ist ein langsamer, so daB es erst 
nach Jahren zu vollstandiger Ptosis kommt. Nach BOULANGER, der die Erkran­
kung in direkter Vererbung bei zahlreichen MitgIiedern in 4 FamiIien nachwies 
sowie nach DELORD und DUTIL (Abb. 1) handelt es sich auch hier um domi­
nante Vererbung. 

Was die anatomische Grundlage des Leidens anlangt, so wurde teils mangel­
hafte Entwicklung oder Fehlen des Levator palpebrae, teils eine Verwachsung 
des Levator mit dem Rectus superior oder eine abnorme Insertion des Muskels 
und seine Umwandlung in bindegewebige Strange als Ursache der Ptosis an­
genommen. Auch an mangelhafte Entwicklung der motorischen Nerven oder 
Fehlen derselben ist zu denken. Fiir manche Faile komnit eine zentrale Ur­
sache, mangelhafte Entwicklung oder Aplasie der Oculomotoriuskerne in Frage. 

Abb. 1. Vererbung von 
familiil.rer Splttptosis. (Nach 
DUTIL.) (Manifestierung im 

50. Lebensjahr.) 

Eine besondere Gruppe von Augenmuskelstorungen bilden 
die angeborenen Beweglichkeitsdefekte der Augen mit Retrak­
tionsbewegungen des Bulbus. Meist ist dabei die Abduktion 
des Auges behlndert oder ganz fehlend; bei der ebenfalls 
mangelhaften Adduktion kann man eine Retraktion (Zuriick­
sinken) des Bulbus und Verengerung der Lidspalte beobachten. 
In den meisten Fiillen ist die Erscheinung einseitig. WOLFF 
sah sie bei 2 Schwestern und 1 Bruder, V ARESE bei Mutter 
und Sohn. Andere Autoren fanden das Leiden ebenfalls in 
aufeinanderfolgenden Generationen. mer eine angeborene 
Bewegungsstorung des Oberlids bei der Blicksenkung be­
richtet VOLMER in 4 aufeinanderfolgenden Generationen bei 
6 Mitgliedern einer Familie. Das Oberlid eines Auges konnte 
jedesmal der Blicksenkung nur bis zur Mittelstellung folgen 
und hob sich dann wieder bei weiterer Blicksenkung um 

etwa 2 mm. VOLMER glaubt, daB der Levator hierbei durch einen bindegewebigen Strang 
ersetzt sei und daB durch die normale Fascienzipfelverbindung zwischen diesem und dem 
Rectus superior bzw. Fornix zusammen mit der normalen Funktion des Musculus palpebrae 
ein stiirkeres Herabsinken des Oberlids verhlndert werde. 

Eine von M. GUNN beobachtete Mitbewegung des Oberlids beim Offnen und SchlieBen 
des Mundes und bei Verschiebung des Oberkiefers nach der Gegenseite (Phenomene de 
MARcus GUNN) scheint nur selten familiar vorzukommen. Meist ist dieses Phiinomen mit 
Ptosis auf der befallenen Seite kombiniert. BLOCK fand es bei 2 Briidern, LERI und WEILL 
bei Mutter und Sohn. Diese Autoren nehmen eine rein funktionelle Assoziation ohne beson­
dere anatomische Verbindung an. 

AuBer den Funktionsdefekten, die den Lidheber allein oder in Zusammenhang 
mit auBeren Muskeln des Bulbus betreffen, werden nicht seIten auch erbIich 
bedingte Lahmungen der auBeren Bulbusmuskulatur isoIiert oder in verschie­
denen Kombinationen bis zur Lahmung samtIicher auBerer Augenmuskeln 
gefunden. 

IsoIierte Lahmung de8 MU8culu8 rectu8 externu8 kommt ein- und doppelseitig 
ebenfalls in dominantem Erbgang vor. So sah ENDELMAN eine Abducensparese 
am linken Auge bei Mutter und Kind. In einem von GUNSBURG mitgeteilten 
Fall hatte der Vater und die eine Tochter eine Iinksseitige, die andere Tochter 
eine doppelseitige Abducenslahmung. CLAUSEN beobachtete bei 2 Schwestern, 
die im iibrigen vollig gesund waren, fast ganzliches Fehlen der Abduktion beider 
Augen; sonstige AnomaIien oder Erkrankungen waren in dieser FamiIie nicht 
auffindbar. In anderen Fallen findet man aber auch innerhalb derselben Familie 
bei den einzelnen Personen eine Storung verschiedener Muskeln. Von Interesse 
ist ein Befund von GUENDE, wonach von 2 Geschwistern der Bruder die Augen 
nur nach innen bewegen konnte, wahrend bei der Schwester gerade die Recti 
interni funktionsunfahig waren. 

Auch bei der Lahmung des Musculus obliquus superior konnen o££enbar erbliche Momente 
eine Rolle spielen. FRANcESCHETTI berichtet z. B. liber ein Miidchen mit doppelseitiger 
angeborener Trochlearisparese und Oberfunktion der Obliqui inferiores. Die Mutter des 
Madchens hatte einen Strabismus convergens und seine GroBmutter eine einseitige Parese 
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des Obliquus superior. In den iibrigen Fallen, die diesen Muskel betreffen, waren noch 
andere St6rungen im Bereich der auBeren Augenmuskeln vorhanden. 

Bei den erblich bedingten Lahmungen samtlicher au(3erer Augenmuskeln 
(Ophthalmoplegia externa) sind meist noch minimale Bewegungen in den 
einzelnen Richtungen moglich. Zuweilen findet man daneben Nystagmus und 
Refraktionsanomalien. GOURFEIN fand eine konnatale Ophthalmoplegia externa 
bei Vater und 5 Sohnen, wahrend die Mutter und 3 Tochter gesund waren. 
Auch in der von COOPER durchforschten Familie waren in 4 Generationen nur 
7 mannliche Mitglieder befallen. In anderen Familien sind jedoch auch weib­
liche Mitglieder beteiligt. BEAUMONT beschrieb eine zu den Abiotrophien 
gehorende Ophthalmoplegia externa in 4 Generationen, die sich in der Jugend 
entwickelte und langsam bis zur vOlligen Lahmung aller auBeren Augenmuskeln 
fortschritt; im iibrigen war kein pathologischer Befund zu erheben (Abb. 2). 
Ein Teil der erkrankten Personen erreichte ein hohes Alter. 
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Abb. 2. Dominante Vererbung von nicht angeborener Ophthalmoplegia externa. (Nach BEAUMONT.) 

Ais anatomische Grundlage fiir die Lahmungen der Muskulatur des Bulbus 
wird zumeist eine mangelhafte Anlage des zentralen Augenmuskelapparates 
angenommen. Die Vererbung ist in der iiberwiegenden Mehrzahl der FaIle 
dominant; nur vereinzelte FaIle von isoliertem Auftreten der Erkrankung bei 
Geschwistern sprechen fur recessiven Erbgang. 

Zu den Funktionsdefekten, die die Augenadnexe betreffen, gehort schlieBlich 
die Facialisparese. Eine erblich bedingte Lahmung des Musculus orbicularis 
oculi konnte SIMMONDS bei 4 Familienmitgliedern feststellen. PETERS ermittelte 
eine Familie, in der ein doppelseitiger angeborener Lagophthalmus in 4 auf­
einanderfolgenden Generationen auftrat und BARTOK eine Familie, in der eine 
progressive Hypotonie des Orbicularis durch Facialisparese in 3 Generationen 
zu finden war. 

Neuerdings berichtet ROSENTHAL iiber gemeinsames Auftreten von rezi­
divierender familiarer Facialislahmung, angioneurotischem Gesichtsodem und Lingua 
plicata in Familien, in denen auch zahlreiche FaIle von Migrane, wiederholte 
Schlaganfalle und arterieller Hochdruck, Gelenk- und Muskelrheumatismus 
sowie Neuralgien vorkamen. In 3 dieser Familien bestand bei 5 Mitgliedern 
rezidivierende Facialisparese und Lingua plicata, in einigen Fallen Neigung 
zu fliichtigen Schwellungen im Gesicht. Die Ursache der Symptomendrias: 
Facialislahmung, angioneurotisches (jdem, Lingua plicata solI in einer erhohten 
Vulnerabilitat der Gewebe des Gesichtsschadels auf Grund kongenitaler Ent­
wicklungsstorungen zu suchen sein. 

An dieser Stelle sei auch der Facialiskrampf oder Facialistick erwahnt, der eine sekun­
dare Folgeerscheinung einer Parese sein kann. In anderen Fallen ist an eine reflektorische 
Reizung yom Trigeminus aus und an direkte zentrale oder periphere Reizungen zu denken. 
Als idiopathisches Leiden tritt der Facialistick meist erst in hiiherem Alter (zwischen dem 
40. und dem 60. Lebensjahr) und vorzugsweise bei Frauen in Erscheinung. Gelegentlich 
wurde das Leiden in mehreren Generationen gefunden. Neuerdings berichtet HELLSING 
iiber eine Familie, in der in 5 aufeinanderfolgenden Generationen verschiedene Mitglieder 
mit Nervensymptomen (schwachen oder fehlenden Patellar- und Achillessehnenreflexen) 
zu finden waren; in der 4. Generation litten 2 Geschwister an Facialiskrampf. 
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Wahrend erbliche auBere· Augenmuskellahmungen relativ haufig sind, 
liegen libel' erbliche Paresen der inneren Augenmuskeln (Ciliarmuskel, Sphincter 
und Dilatator pupillae) nur ganz vereinzelte Mitteilungen VOl'. Eine einseitige 
absolute Pupillenstarre bei 2 Schwestern sah nur NAPP, und STROMAYER fand 
ebenfalls bei 2 Schwestern doppelseitige reflektorische Pupillenstarre (erhaltene 
Konvergenzreaktion) und doppelseitiges Fehlen des Kniephanomens. Fiir eine 
luische Atiologie bestand kein Anhaltspunkt, auch war del' Befund nach 12 Jahren 
unverandert. Es wird deshalb ein erblicher Defekt del' betreffenden Nerven­
bahnen angenommen. Ein anderer hierher gehoriger Fall wurde von HOLTH 
und BERNER mitgeteilt. Er betraf 3 Geschwister mit angeborener Miosis, Licht­
und Konvergenzstarre. Bei den Eltern, die blutsverwandt waren, bestand 
ebenfalls eine Miosis, als deren Ursache eine Aplasie des Musculus dilatator 
pupillae angenommen wird. Von P ADERSTEIN wurde ungleiche Pupillenweite 
(Anisokorie) in 2 Generationen beschrieben. 

In jedem Fall ist wie bei anderen Augenmuskelparesen, so besonders in del' 
Bewertung einer anormalen Pupillenweite und Reaktion in bezug auf ihre 
Entstehung Vorsicht geboten, da stets an die Moglichkeit einer kongenitalen 
odeI' erworbenen Lues gedacht werden muB. Eine Anisokorie kommt zudem 
nicht nur als angeborene Anomalie und bei Erkrankungen des Nervensystems, 
sondern gelegentlich auch bei allen moglichen Erkrankungen innerer Organe VOl'. 

Selbst wenn abel' solche Erklarungen fiir die Entstehung del' beschriebenen 
Anomalien und Storungen del' inneren Augenmuskulatur nicht in Frage kommen, 
muB es auffallen, daB hereditare StOrungen del' Binnenmuskulatur des Auges 
urn soviel seltener sind, als die del' auBeren Augenmuskeln. Auch libel' Kombi­
nationen von angeborenen StOrungen 'beider Muskelgruppen ist meines Wissens 
nichts bekannt. Ich mochte hieraus den SchluB ziehen, daB es sich bei del' 
hereditaren Ophthalmoplegie doch wohl mehr urn periphere StOrungen handelt 
(entweder mangelhafte Entwicklung, Fehlen, odeI' anormale Lage und Insertion 
del' Muskeln), als urn zentrale Ursachen (Aplasie im Kerngebiet). Fiir diese 
Annahme scheint auch das haufige Zusammentreffen von Parese des Musculus 
levator palpebrae und des Rectus superior zu sprechen. Es ist allerdings auch 
moglich, daB StOrungen del' Binnenmuskulatur des Auges leichter del' Beob­
achtung entgehen. Es ware deshalb angezeigt, eine hesondere Aufmerksamkeit 
den Akkommodations- und PupillenstOrungen in hezug auf die Vererbung zu 
schenken. iller hereditare Akkomodationsparese scheint liberhaupt nichts 
bekannt zu sein. 

SchlieBlich sei noch darauf hingewiesen, daB nach eigenen Beohachtungen 
sowohl auBere wie innere Augenmuskelparesen, sofern sie den Abducens, Facialis 
und Sympathicus betreffen, Symptome einer Syringomyelie odeI' ihrer Mikroform, 
eines "Status dysraphicus" (BREMER) sein konnen.· Hierzu gehort auch die Trige­
minusparese. Es handelt sich dabei offenhar urn erhlich hedingte embryonale 
EntwicklungsstOrungen (Gliose und Hohlenbildungen), die bei Lokalisation im 
Halsmark den Sympathicus betreffen konnen, woraus del' HORNERsche Sym­
ptomenkomplex (Miosis, Ptosis, Enophthalmus) sowie die Heterochromie del' 
Iris resultiert (s. S. 915), hei Lokalisation auch in del' Medulla oblongata den 
Ahducens, Facialis und Trigeminus. Bei konnatalen odeI' juvenilen Paresen 
del' genannten Nerven ist demnach auch an spinale bzw. hulbare Entwicklungs­
storungen zu denken und a,uf die in gleicher Weise fUr die Syringomyelie und 
den Status dysraphicus charakteristischen Stigmata zu achten (s. S. 918). 

2. Nystagmus und Albinismus. 
Nystagmus kann erblich odeI' nichterhlich sein. In letzterem Fall'ist er im 

Laufe des Lehens erworben, und wir haben die Ursache entweder am Auge 



Nystagmus und Albinismus. 913 

selbst zu suchen, wenn das foveale Sehen - etwa durch eine zentrale Hornhaut­
oder Linsentriibung - gestort ist, oder es kann eine Erkrankung des Zentral­
nervensystems vorliegen; auBerdem sei noch auf die Moglichkeit einer otogen 
bedingten Storung und auf die einer funktionellen Neurose wie beim Nystagmus 
der Bergarbeiter kurz hingewiesen. DaB der sekundare Nystagmus auch haufig 
bei Refraktionsanomalien gefunden wird, darf nicht iibersehen werden. 

Auch beim erblichen Nystagmus kann es sich um eine mehr sekundare Folge 
anderer erblich bedingter Leiden handeln. Diese konnen das Sehorgan selbst 
betreffen wie bei angeborenen Affektionen der Fovea centralis, bei Albinismus 
und totaler Farbenblindheit oder das Zentralnervensystem wie bei der Nystagmus­
epilepsie. Nach RAYMOND gibt es FaIle von Nystagmus, die Beziehungen zur 
FRIEDREICHSchen Ataxie haben oder direkt als Abortivformen dieser Erkran­
kung aufzufassen sind. 

Der erbbedingte Nystagmus kann aber auch als selbstiindiges Augenleiden 
auftreten und ist dann fast ausnahmslos angeboren und sehr haufig mit Am­
blyopie verbunden. Er ist nicht einfach Folge der Amblyopie, da diese auch 
fehlen kann, sondern offenbar in einem Teil der FaIle durch Erbanlagen ver­
ursacht, die gleichzeitig Amblyopie bedingen. FRANOESOHETTI macht indessen 
mit Recht darauf aufmerksam, daB bei der Klassifizierung der in der Literatur 
niedergelegten Beobachtungen von erblichem Nystagmus groBe Vorsicht geboten 
sei, da zum Nystagmus als selbstandiges Erbleiden haufig FaIle gerechnet 
werden, die eine andere Ursache haben diirften. Nicht selten liege ein Fehlen 
der Maculakonfiguration oder -farbe vor. Da die Untersuchung der Macula -
insbesondere in rotfreiem Licht - bei Nystagmus sehr erschwert sei, konne die 
Aplasie der Macula, wie sie besonders beim isolierten Bulbus- oder Fundus­
albinismus (s. S. 914) gefunden werde, dem Ungeiibten entgehen. 

Der erbliche angeborene Nystagmus als selbstandiges Augenleiden ist fast 
immer doppelseitig; die sehr seltene monokulare Form fand sich meines Wissens 
nur einmal bei 2 Schwestern. Wahrend nun die verschiedenen Arten des Augen­
zitterns (Nystagmus horizontalis, verticalis, rotatorius) beziiglich der Erblich­
keit keinen wesentlichen Unterschied erkennen lassen, konnen wir beziiglich 
des Erbganges, wie zuerst NETTLESHIP an Hand von 13 Stammbaumen nach­
wies, 2 Formen unterscheiden, und zwar einen dominanten und einen recessiven 
geschlechtsge bundenen Typus. 

AuBer den von NETTLESHIP zusammengestellten Fallen gehoren zu dem 
dominanten Typus z. B. die Beobachtungen von DUDLEY, der unter 47 Mit­
gliedern einer Familie in 4 Generationen bei 26 Nystagmus feststellte und von 
LANS, der familiaren Nystagmus bei zahlreichen Personen in 5 Generationen 
fand. Neuerdings wird u. a. besonders eingehend von HEMMES iiber das Vor­
kommen der direkten Vererbung des Nystagmus iiber mehrere Generationen 
berichtet. Zum dominanten Typus gehort auch die Vererbung von Nystagmus 
in einer Familie, die BURTON untersuchte. Er fand bei dieser den Nystagmus 
in der einen Generation nur bei Manne:cn, in der folgenden nur bei Frauen. 
Die Befunde in einer von DUBOIS beschriebenen Familie passen dazu; hier ver­
erbte sich der Nystagmus iiber 5 Generationen, vom Vater immer nur auf die 
Tochter und von der Mutter auf die Sohne. Von insgesamt 40 Nachkommen 
waren 17 befallen. Auch die Verhaltnisse bei der von NICOLL durch 6 Gene­
rationen verfolgten Familie, wo das Leiden 6mal vom Vater auf die Tochter, 
12mal von der Mutter auf den Sohn, 2mal von der Mutter auf die Tochter, 
aber niemals vom Vater auf den Sohn iiberging, stimmen zu demselben Erbgang, 
namlich dem (unvollstandig) dominanten geschlechtsgebundenen (LENZ), der 
damit fiir diesen Typus des Nystagmus als sichergestellt gelten kann. 

Handbuch der Neurologie. XVI. 58 
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Beim recessiven geschlechtsgebundenen Typ zeigt sich der Nystagmus fast 
ausschlieBlich bei Mannern, wahrend gesunde Frauen das Leiden iibertragen. 
Bemerkenswert ist ein von HEMMES veroffentlichter Stammbaum, da hier der 
Nystagmus ausnahmsweise auch bei einer Frau vorkommt. 1m Hinblick auf 
die Geschlechtsgebundenheit der Erbanlage zu Nystagmus ist die Frage der 
Haufigkeit in beiden Geschlechtern von besonderem Interesse. HEMMES fand 
sie fiir Manner 1 : 5032, fiir Frauen 1 : 10596, was sich aus dem Vorkommen 
tells dominanter, teils recessiver Geschlechtsgebundenheit erklaren diirfte. 

Ais haufige Begleiterscheinung des hereditaren Nystagmus ist das sog. 
Kopfwackeln zu erwahnen, das sich jedoch nur bei einem Teil der Personen mit 
Nystagmus vorfindet. Andererseits tritt Kopfwackeln gelegentlich auch ohne 
Nystagmus auf. NETTLEsIDP fand das Kopfwackeln dominant erblich, und 
erst in neuerer Zeit konnte HEMMES auch den geschlechtsgebundenen Typus 
bei einer Familie feststellen. LENOBLE-AuBINEAU hat Nystagmus, Kopfwackeln, 
Zittern und Myoklonie als regionares Vorkommen in der Bretagne beschrieben. 

In differentialdiagnostischer Beziehung erinnert BEST an den Spasmus nutans in Fallen, 
in denen es sich um kleine Kinder handelt. Auch diese nervose Erkrankung des Sauglings­
nnd Kindesalters kennzeichnet sich durch Nystagmus und Kopfwackeln, oft auch durch 
Schiefhaltung des Kopfes. Die Symptome treten meist im Friihjahr auf und pflegen nach 
einigen Monaten wieder zu verschwinden. Der durch Aufenthalt in dunklen Wohnungen 
herabgesetzte Lichtsinn soIl in diesen Fallen ursacWich am Nystagmus beteiligt sein. 

Da der Nystagmus als regelmaBige Begleiterscheinung beim Albinismus 
vorkommt, sind auch die Beziehungen zu beriicksichtigen, die zwischen Nystag­
mus und Albinismus bestehen. 

Bei allgemeinem Albinismus beobachtet man am Auge Farblosigkeit der 
Wimpern und Augenbrauen. Die Iris ist durchscheinend, die Pupillen leuchten 
rot auf, der Augenhintergrund zeigt Pigmentmangel. Es besteht Nystagmus, 
Lichtscheu durch Blendung und meist eine erhebliche Herabsetzung der Seh­
schade. 

Der allgemeine vollstandige Albinismus ist ein einfach recessives Erbleiden, 
wie hauptsachlich durch SEYFARTH§! Untersuchungen bewiesen wurde. Ent­
sprechend den Regeln des recessiven Erbganges zeigen die Eltern der Albinos 
meist keine Be sonderheiten , wahrend haufig in der Aszendenz Albinismus 
gefunden wird. Auch Blutsverwandtschaft der Eltern findet sich nicht selten. 
Beim allgemeinen unvollstandigen Albinismus sind die Haare mehr gelblich 
(bei Kindern weiB, bei Erwachsenen strohblond), die Irisfarbe etwa gelblich­
griin, wobei aber die Iris noch gut durchleuchtbar ist. Auch hier kann die gelbe 
Farbe der Macula fehlen oder sie ist nur rudimentar vorhanden (VOGT). Die 
Vererbungsverhaltnisse liegen in diesem Fall nicht so eindeutig wie beim voll­
standigen Albinismus. 

Beim partiellen, auf das Auge beschranktem Albinismus (Bulbusalbinismus) 
konnen aIle Zeichen der Bulbusveranderungen vorhanden sein; oder es konnen 
sich - immer bei guter Durchleuchtbarkeit der Iris - leichte Stromapigmen­
tierungen zeigen. Stets findet man Nystagmus, haufig Kopfwackeln sowie 
Maculalosigkeit. Was den Vererbungsmodus anlangt, so handelt es sich beim 
Bulbusalbinismus urn ein recessives geschlechtsgebundenes Leiden (Abb. 3). Ais 
Abart beschrieb VOGT einen isolierten Fundusalbinismus, bei dem sich lediglich 
Aplasie der Macula und pigmentarmer Fundus bei Gsschwistern vodand. 
Geschlechtsgebundene Vererbung ist auch hier wahrscheinlich, da immer mann­
liche Individuen befallen waren. 

KOYANAGI stellte unlangst bei 2 von 5 Geschwistern Fehlen der Macula und Nystagmus 
fest, ohne daB Pigmentarmut am Bulbus oder Fundus vorlag; es war aber an den Haaren 
und der Haut Pigmentarmut vorhanden, wahrend sonstige angeborene MiBbildungen 
fehlten. Da nach verschiedenen Mitteilungen manche Kranke mit erblichem Nystagmus 
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wenig pigmentiert sind, glaubt KOYANAGI, daB auch beim hereditiiren Nystagmus die 
Maculalosigkeit, wie beim Bulbusalbinismus. mit der Pigmentarmut zusammenhangt, 
zumal sowohl beim hereditiiren Nystagmus wie beim Bulbusalbinismus Nystagmus, Am­
blyopie und Kopfwackeln als gemeinsames Syndrom auftreten konnen_ Nach PAPILLON 
und LESTOQUOY kann sich zudem konnataler Nystagmus als selbstandiges Leiden sowie 
Albinismus in derselben Familie auf beide Geschlechter durch mehrere Generationen ver­
erben, und nach HEMMES war in drei Stammbaumen von hereditarem Nystagmus teilweise 
auch Albinismus vertreten_ Der Vererbungsmodus kann beim hereditaren Nystagmus 
wie beim Bulbusalbinismus der gleiche sein, indem sich die Anomalien als recessive ge­
schlechtsgebundene Merkmale mit Vorliebe auf die mii.nnlichen Nachkommen iiber gesunde 
Frauen vererben. 

Aus den erwahnten Feststellungen geht hervor, daB der hereditare Nystagmus mit 
dem Bulbusalbinismu.~ beziiglich der klinischen Zeichen, Komplikationen und des Ver­
erbungsmodus groBe Ahnlichkeit hat. Es ist daher moglich, daB zwischen beiden Erkran­
kungen genetische Beziehungen bestehen. 
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Abb. 3. Albinismus des Auges mit Nystagmus (Augenzittern). (Nach MANSFIELD [gekiirzt; es sind 
die Nachkommen einiger Frauen der 2. Generation weggelassen].) 

Auf Grund der vorliegenden Beobachtungen auBert sich neuerdings LENZ 
in bezug auf den Vererbungsmodus des familiaren Nystagmus dahin, daB dieser 
eine Reihe verwandter Biotypen umfaBt, die auf mindestens 3 verschiedenen 
Allelen einer geschlechtsgebundenen Erbanlage beruhen. 2 dieser geschlechts­
gebundenen Allele wiirden Nystagmus ohne Albinismus bedingen, wobei sich 
das eine von diesen gegeniiber dem normalen Allel recessiv, das andere unregel~ 
maBig dominant verhalt; dieses bedingt nach LENZ einen Nystagmus, der in 
der Regel mit Kopfwackeln verbunden ist. Ein drittes dieser Allele, und zwar 
ein gegeniiber dem normalen recessives, wiirde schlieBlich Nystagmus und 
Albinismus des Auges bedingen. 

Als Ursache des familiaren Nystagmus ist nach HEMMES auf Grund der 
von fum gefundenen Herabsetzung der calorischen Reaktion eine Verminderung 
der Otolithenfunktion anzusprechen, wahrend andere Autoren den Nystagmus 
mehr fur eine sekundare Erscheinung, z. B. infolge Aplasie der Macula lutea 
halten. Nach KITAHARA solI eine StOrung im Nervenzentrum vorliegen. FUr 
eine labyrinthare Entstehung des Nystagmus wiirde die Tatsache sprechen, 
daB Augenzittern auch bei normaler Sehscharfe und Pigmentierung vorkommt. 

3. Heterochromie und HORNER-Syndrom. 
AuBer dem im Zusammenhang mit dem Nystagmus besprochenen Albinismus 

gehOrt zu den erblich bedingten Farbstoffanomalien des Auges die Hetero­
chromie. Hierunter ist als einziges oder eindruckvollstes Symptom eine ver­
schiedenartige Irisfarbung beider Augen zu verstehen, sofern diese nicht etwa 
durch eine intraokulare Entziindung oder Verletzung entstanden ist (Blutungen, 
Impragnierung mit Eisenoxyd oder Kupfercarbonat). Die verschiedenen Formen 
der Heterochromie lassen sich in 3 Gruppen einteilen. 1. Die angeborene oder 
einfache, 2. die komplizierte oder FUcHssche und 3. die sog. Sympathicus­
heterochromie. Es ist aber zu betonen, daB diese Gruppen sich nicht streng 
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voneinander trennen lassen. Beziiglich der Vererbung der Heterochromie 
laBt sich ganz allgemein sagen, daB erbliche Momente dabei zweifellos eine 
wesentliche Rolle spielen. 

Bei der von STREIFF als "Heterochromia simplex" bezeichneten Form handelt 
es sich lediglich um verschiedene Farbung beider Augen im Sinne von 2 ver­
schiedenen lristypen, wobei Komplikationen in der Regel fehlen. Nur aus­
nahmsweise lassen sich solche wie bei der komplizierten Heterochromie nach­
weisen. Die Heterochromia simplex ist eine angeborene Anomalie und nach 
Ansicht der meisten Autoren als eine Erscheinung unvollstandiger Dominanz 
aufzufassen (KRANZ, LUTZ, STREIFF u. a.). Danach entsprache die Farbe des 
einen Auges dem einen, die des anderen Auges dem anderen Elter. Gegen eine 
solche "Mosaikvererbung" lassen sich aber, wie FRANCESCHETTI geltend macht, 
Einwande erheben. Einmal gibt es FaIle, in denen beide Eltern gleiche, besonders 
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blaue Augen haben, und zum anderen wurde die 
Anomalie nicht nur bei Geschwistern, sondern schon 
bei dem einen der Eltern beobachtet. Neuerdings 
fand NOWAK bei 3 Generationen einer Familie in 
direktem Erbgang eine Heterochromia simplex, wobei 
sich sowohl in der vaterlichen als auch in der miitter­
lichen Aszendenz durchgehend (4 Generationen) aIle 
Stadien der Irisfarbe von hellbraun bis grau und blau 
vorfanden, was durch einen Pigmentmangel der vor­
deren Irisschichten erklart wird. Dabei ist beson­Abb. 4. Gleichseitige sek-

torenformige Heterochromie. ders beachtlich, daB bei allen befallenen Personen 
(Nach PASSOW.) _ Mutter, Sohn und Enkel - jedesmal die rechte 

Iris blau, die linke braun war. 
Zu der Heterochromia simplex gehoren auch die sogenannten partiellen oder 

sektoren/ormigen Heterochromien, bei denen die eine Iris nur in einem mehr oder 
weniger groBen Sektor die Farbe der anderen Iris zeigt. LENZ faBt solche Fane 
als Pigmentnavi der Iris auf. Natiirlich konnte auch die ganze Iris in das Gebiet 
eines derartigen braunen Navus einbezogen sein. Die eigentliche erbbedingte 
Augenfarbe ware in solchen Fallen blau oder grau, und das dunkle (braune) 
Auge ware das abnorme. PASSOW beobachtete eine Familie, in der sich eine 
sektorenformige Heterochromie bei 5 Mitgliedern einer Familie in 4 Genera­
tionen, offenbar in dominantem Erbgang, vorfand (Abb. 4). Die Trager der 
Anomalien hatten blaue Augen und der braune Sektor war stets am linken 
Auge und stets an der gleichen Stelle zu finden. In Ubereinstimmung mit den 
eben erwahnten Befunden von NOWAK macht PASSOW darauf aufmerksam, 
daB sich demnach einseitig lokalisierte Merkmale gleichseitig vererben konnen. 
PASSOW fiihrt hierfiir noch weitere Beweise an, die sich auf die we iter unten 
besprochene sogenannte Sympathicusheterochromie (CALHOUN), auf einseitig 
getigerte Iris (GOSSAGE), auf die Weitsichtigkeit (v. SrcHERER), auf die Kurz­
sichtigkeit (BLATT) und auf angeborenen VerschluB der Tranenwege (WESSELY) 
beziehen. 

WESSELY wies neuerdings auch die Erblichkeit der gefleckten (getigerten) 
Iris mit Hilfe von Bildserien in mehreren Familien nach, ohne daB es ihm vorerst 
gelang, einen bestimmten Erbgang aufzustellen. 

1m Gegensatz zur Heterochromia simplex findet man bei der "Heterochromia 
complicata" (FUCHS) DESCEMET-Beschlage, Linsen- und Glaskorpertriibungen, 
und zwar auf dem helleren Auge, so daB dieses als das pathologische anzu­
sprechen ist. Ais weiterer Unterschied gegeniiber der einfachen Heterochromie 
ist die komplizierte in der Regel nicht angeboren. Erst im Verlauf der Jugend­
jahre scheint die Iris ihre Farbe zu verandern, indem sie ein eigentiimlich 
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mattes, stumpfes Aussehen erhli.lt, das durch eine Atrophie des Pigmentblattes 
hervorgerufen wird. Was die Entstehung der Anomalie anlangt, so glaubt 
FUCHS, daB schon intrauterin oder nur wenig spater eine noch unbekannte 
Krankheitsursache auf die Entwicklung des mesodermalen Pigmentes der Iris 
einwirkt und eine schleichende Entziindung veranlaBt. STREIFF vermutet, 
daB es sich um Entwicklungs- und vasomotorische Storungen des Ciliarkorpers 
handelt, durch die spater Ernahrungsstorungen und Pracipitatbildungen bedingt 
sind. Nach einer neueren Arbeit halt er es fiir moglich, daB noch ein hormonaler 
Faktor hinzukommt, der auf Seite der mangelhaften Pigment- und neuralen 
Anlage solche Storungen hervorrufen und unterhalten konnte. Familiares 
Auftreten der komplizierten Form wurde von FUCHS bei Mutter und Tochter, 
von KRANZ bei 2 Schwestern und einem Enkelkind gefunden. 

Die den Neurologen besonders interessierende "Sympathicusheterochromie" 
wurde zuerst von HERRENSCHWAND als selbstandiges Krankheitsbild auf­
gestellt. Sie ist dadurch gekennzeichnet, daB am 
heIleren Auge zugleich eine Sympathicuslahmung 
besteht, die sich als ausgesprochener HORNERscher 
Symptomenkomplex (Miosis, Ptosis, Enophthalmus) 
auBern kann. Komplikationen in Form von Praci­
pitaten, Linsen- und Glaskorpertriibungen fehlen 
hier in der Mehrzahl der FaIle. Uber die ursachlichen 
Beziehungen zwischen Sympa thicus und Heterochromie 
gingen die Meinungen bisher auseinander. Nach LUTZ, 
SCALINCI u. a. ware eine trophische Storung durch 
eine Sympathicuslasion anzunehmen. v. HERREN­
SCHWAND glaubte, daB noch im Beginn der Entwick­
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Abb. 5. Vererbung von ein­
seitiger Sympathicus­

Heterochromie. 
(Nach F. P. CALHOUN.) 

lung der vorderen Grenzschichte eine zur Sympathicusparese in Beziehung 
stehende Ursache storend auf die Irisentwicklung einwirkt. STREIFF war da­
gegen der Ansicht, daB die Sympathicusparese als ein asymmetrischer Sym­
pathicustonus aufzufassen ist, der auf mehr oder weniger vollstandig gekreuzter 
Vererbung beruht. FRANCESCHETTI nahm eine korrelative Storung an, da 
Heterochromie beim HORNERschen Symptomenkomplex selten vorkomme, 
andererseits bei der Sympathicusheterochromie zuweilen Pracipitate und 
Katarakt oder sonstige Anomalien wie Refraktionsstorungen und Ectopia 
pupillae gefunden werden. Die Versuche, auf experimentellem Wege eine 
Heterochromie zu erzeugen, hatten zu keinem eindeutigen Ergebnis gefiihrt. 
Nur in wenigen Fallen konnte nach Unterbrechung des Sympathicus eine Ent­
farbung der Iris beobachtet werden (BISTIS). DaB auch bei dieser Hetero­
chromieform die Erblichkeit eine wesentliche Rolle spielt, ergibt sich besonders 
aus einem Befund von CALHOUN, wonach die Anomalie in 3 Generationen einer 
Familie bei anscheinend unregelmaBig dominantem Erbgang vorkam (Abb. 5). 
In diesem schon oben erwahnten Fall (vgl. S. 916) war bei allen 5 Tragern der 
Anomalie das rechte Auge das hellere, und bei den 4 befallenen Mitgliedern 
der beiden letzten Generationen war gleichzeitig eine rechtsseitige Ptosis, einmal 
auch ein vollstandiger HORNER-Komplex vorhanden. 

Neuerdings hat PASSOW nachgewiesen, daB zwischen der Heterochromie, 
und zwar sowohl der "Heterochromia complicata" als auch der "Sympathicus­
heterochromie" und dem "Status dysraphicus" (BREMER) enge Beziehungen 
bestehen. Schon vorher hatten BREMER, SPIEGEL u. a. zuweilen bei der Syringo­
myelie Heterochromie und HORNER-Syndrom gefunden. Wie schon bei den 
"Funktionsdefekten der Augenmuskeln" (S. 912) erwahnt wurde, konnen nach 
eigenen Beobachtungen sowohl spinale Sympathicusparesen in Form des 
HORNER-Syndroms und der Heterochromie als auch bulbare Augenmuskelparesen 
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(Facialis.Abducens- und Trigeminusparesen) vielfach als Symptome des Status 
dysraphicus aufgefaBt werden. Systematische Untersuchungen von insgesamt 
iiber 80 Personen, die ein HORNER-Syndrom, eine Heterochromie mit oder ohne 
Komplikationen (Pracipitate, Linsen- und Glasktirpertriibungen) sowie Kombi­
nationsformen von Homer und Heterochromie aufwiesen, hatten zu dem 
Ergebnis gefiihrt, daB in wenigstens 80% dieser Falle eindeutige Merkmale 
des Status dysraphicus zu finden waren (PASSOW). 

Die auffallendsten Merkmale waren bei Mannern Stemumanomalien (Trichter­
brust) sowie Dberwertigkeit der Spannweite der Arme iiber die KtirpergrtiBe, 
bei den Frauen die Mammadifferenz, und zwar befand sich die kleinere, anomale 
Mamma in der Regel auf Seite des Homer bzw. des helleren Auges. Als weitere 
Eigentiimlichkeit war vielfach, besonders haufig bei Frauen mit Heterochromie 
der Iris, auch eine Differenz der Pigmentierung von Brustwarzen oder Warzen­
htifen festzustellen, wobei regelmaBig die hellere Brustwarze oder der hellere 
Warzenhof auf Seite der helleren Iris zu finden war. Sehr haufig konnten Riick­
gratsverkriimmungen, Akrocyanose und hypertrophische Sttirungen an den 
Handen sowie Kriimmungserscheinungen an den Fingem festgestellt werden, 
welche besonders die kleinen Finger betrafen, zuweilen Sensibilitatssttirungen, 
welche sich auf die Schmerz- und Temperaturempfindung bezogen, meist in 
eigenartiger zirkular begrenzter oder auch mehr segmental angeordneter Form, 
sowie auch solche, die sich auf eine ganze Ktirperha.Ifte erstreckten. Verhaltnis­
maBig haufig lieBen sich Pyramidenzeichen auffinden, SchweiBanomalien und 
Degenerationszeichen aller Art, wie Behaarungsanomalien, Gesichtsasymmetrien 
und Schwimmhautbildungen an den Fingem. Auch das Vorkommen der bei 
Tragem des Status haufig zu findenden Spina bifida war nachzuweisen. 

Das HORNER-Syndrom und die Heterochromie ktinnen somit, sofem es sich 
bei ersterem nicht um erworbene Lasionen des Sympathicus etwa durch Ver­
letzungen, Driisentumoren, bei letzterer nicht um die "Heterochromia simplex" 
oder nachweisbar posttraumatische bzw. entziindliche Verfarbungen oder Ent­
farbungen der Iris handelt, in das Symptomenbild das Status dysraphicus ein­
gereiht werden. Als anatomische Grundlage sind embryonal bedingte Gliosen 
und Hohlenbildungen im Bereich des Halsmarkes anzunehmen, wo auch das 
Centrum ciliospinale zu suchen ist. Das HORNER-Syndrom kann demnach 
auf eine Lasion motorischer, die Heterochromie und ihre Komplikationen auf 
eine Lasion vasomotorisch-trophischer sympathischer Nervenzellen bezogen 
werden, zumal auch experimentell der Nachweis fiir eine neurogene Entstehung 
der Heterochromie erbracht wurde (PASSOW). 

Die Zugehtirigkeit der Augenanomalien zu den hereditaren Augenerkran­
kungen ergibt sich aus ihrer Zugehtirigkeit zu dem Symptomenbild der Syringo­
myelie und ihrer Mikroform, dem Status dysraphicus. Wie besonders BREMER 
in weiten Familienkreisen Syringomyeliekranker und Trager des Status dys­
raphicus das Vorkommen gehaufter charakteristischer Merkmale des Status 
nachwies, konnte PASSOW auch in den Familienkreisen seiner Patienten mit 
HORNER-Syndrom oder Heterochromie in zahlreichen Fallen nicht nur diese 
Augenanomalien, sondem auch eine Haufung der Merkmale des Status in 
buntem Wechsel der Erscheinungsform finden. Eine spezielle familiare Ver­
erbung der Augenanomalien oder anderer Merkmale des Status scheint nur 
ausnahmsweise vorzukommen. Beziiglich des Erbmodus kann nur mitgeteilt 
werden, daB gehaufte Merkmale des Status, wozu nunmehr auch das HORNER­
Syndrom und die Heterochromie zu rechnen sind, zuweilen nur bei Geschwistern, 
zuweilen aber auch in direkter Aufeinanderfolge bis zu 3 Generationen beobachtet 
wurden (PASSOW). Abb. 6-8 zeigen die familiare Trichterbrust bei GroBvater, 
Vater und Sohn; daneben waren in jedem Fall auch andere Merkmale des Status 
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dysraphicus vorhanden_ Wahrend beim GroBvater keine Augenanomalien be­
standen, wies der Vater ein HORNER-Syndrom und eine Heterochromie auf 

dem rechten, der Sohn eine Heterochromie auf dem linken Auge auf. Be. 
merkenswert ist schlieBlich in den von mir beobachteten Fallen das starke 
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Vberwiegen des mannlichen Geschlechtes, etwa im gleichen Verhaltnis zum 
weiblichen wie bei der Syringomyelie, bei der nach SCHLESINGER auf 100 kranke 
Manner nur 49 kranke Frauen treffen. 

4. Storungen des Farben- und Lichtsinnes. 

Zu den stationaren hereditaren Mfektionen der nervosen Sehelemente 
gehOren Farbenblindheit und Nachtblindheit (Hemeralopie). Storungen des 
Farben- und Lichtsinns beruhen aber nicht immer auf erblicher Grundlage, 
sondern kommen auch sekundar als Symptome erworbener Leiden des Seh­
nerven und der Netzhaut vor. Bei Storungen des Farben- und Lichtsinnes ist 
daher stets auch an die Moglichkeit des Vorliegens erworbener Erkrankungen der 
nervosen Sehelemente zu denken. Andererseits haben Abweichungen der 
Farben- oder Lichtempfindung von der Norm, die sich bei der Untersuchung 
(Farbenperimetrie, Adaptationspriifung) ergeben, moglicherweise gar nichts 
mit einer vermuteten Organerkrankung zu tun, sondern konnen auf hereditarer 
Grundlage beruhen. Die genaue Untersuchung der Augen und Priifung seiner 
Funktionen insbesondere auf Farben- und Lichtsinn (STILLINGsche Tafeln, 
Anomaloskop, Adaptometer) ist in solchen Fallen unerlaBlich. 

Farbenblindheit. 
" Bei der angeborenen Farbenblindheit unterscheidet man paf,tielle und 

totale Farbenblindheit. Erstere tritt als Rot-Griinblindheit und n seltenen 
Fallen als Gelb-Blaublindheit in Erscheinung; auch die totale FarbEmblindheit 
kommt nur selten vor. Unter der Bezeichnung "Farbenblindheit" wird deshalb 
gewohnlich die Rot-Griinblindheit v~rstanden. Wir unterscheiden im iibrigen 
Dichromaten und anomale Trichromaten. 

Zu den Dichromaten gehOren die Protanopen (relativ Rotblinde) und die Deuteranopen 
(relativ Griinblinde); zu den anomalen Trichromaten gehoren die Protanomalen (Farben­
untiichtige im Sinne der Protanopen) und die Deuteranomalen (Farbenuntiichtige im 
~inne der Deuteranopen). Zu den anomalen Trichromaten rechnet man im iibrigen aIle 
Ubergiinge von "Farbenuntiichtigkeit" oder "Farbenschwiiche", die sich vom normalen 
Trichromaten zum Dichromaten ergeben. 

Zahlreiche Beobachtungen haben ergeben, daB sich die Rot-Griinblindheit 
besonders haufig bei mehreren Geschwistern (meist Briidern) derselben Familie 
findet. Nach HORNER wird die Anomalie immer vom kranken Vater durch 
gesunde Tochter auf die Enkel iibertragen, eine Regel, die von zahlreichen 
Autoren bestatigt wurde. Hiermit ist der recessive geschlechtsgebundene Modus 
der Vererbung fiir die Rot-Griinblindheit als erwiesen anzusehen. Insgesamt 
sind nach statistischen Untersuchungen Manner in 3 %, Frauen in 0,3 % der 
FaIle farbenblind. 

Scheinbare Abweichungen von der HORNER8chen Regel, die einzelne Stamm­
baume zeigten, wurden von DODERLEIN und ScmoTz einer Kritik unterzogen, 
wobei sich Irrtiimer in der Auslegung dieser Stammbaume nachweisen lieBen. 
Erwahnenswert ist indessen eine Beobachtung von SIEMENS, wonach bei der 
Mutter eines farbentiichtigen Sohnes Dichromasie bestand, ein Befund, der mit 
den Regeln des recessiven geschlechtsgebundenen Erbgangs nicht in Einklang 
zu bringen ist. Da kein Anhaltspunkt fiir eine Homozygotie dieser Frau vor­
handen war, ist wohl anzunehmen, daB es sich hier um eine unvollstandige 
Recessivitat des kranken Gens bei einer heterozygoten Frau bzw. um eine 
unvollstandige Dominanz des gesunden Allelomorphs handelt, eine Vererbungs­
weise, die gelegentlich auch bei anderen recessiven geschlechtsgebundenen 
Leiden gefunden wird, wie z. B. beim Nystagmus, bei der LEBERschen Opticus­
atrophie, der Hamophilie oder der PELIzAUS-MERZBACHERschen Krankheit. 
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In lThereinstimmung hiermit sind auch wiederholt Falle beobachtet worden, 
in denen derartig phanotypisch befallene Konduktorinnen gesunde Sohne 
hatten. worauf besonders FRANCESCHETTI aufmerksam macht. Nach diesem 
Autor konnen beim Dominanzwechsel moglicherweise auch andere genotypische 
Faktoren eine Rolle spielen. Er fand z. B. bei 2 typisch protanomalen Schwestern, 
deren Vater normalen Farbensinn hatte, eine hereditare Maculaaffektion. 
Die Sehscharfe betrug etwa 1/3 der Norm. Da auch in anderen Fallen hereditare 
Fundusleiden in Korrelation zu angeborenen Farbensinnstorungen vorkommen, 
konnte man das Manifestwerden der Farbensinnstorungen auch auf das Gen 
fiir die Maculaaffektion oder einen dritten aus16senden Faktor beziehen. Welche 
Beziehungen zwischen Farbenblindheit und der offenbar besonders haufig 
dabei vorkommenden Maculadegeneration bestehen, ist im iibrigen noch unge­
klart. 

Wahrend friiher kein Unterschied zwischen den verschiedenen Formen der 
Rot-Griinblindheit bei Feststellung der Vererbung gemacht wurde, hat zuerst 
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Abb.9. Vererbung von DeuteranomaJie. (Nach WOLFFLIN.) 

• DeuteranomaJie. o Konduktorln. 

FLEISCHER dazu angeregt, die einzelnen Typen der Farbensinnstarungen getrennt 
zu untersuchen und die Verhaltnisse zu beobachten, die sich aus der Kreuzung 
der verschiedenen Formen der Rot-Griinblindheit ergeben. Es hat sich nun 
gezeigt, daB sich jede Form fiir sich recessiv geschlechtsgebunden vererbt. 
So beobachtete GOTHLIN eine Familie mit ausschlieBlich deuteranopen, WOLFF­
LIN eine andere mit nur deuteranomalen Mitgliedern (vgl. Abb. 9). Ebenso 
kommt Protanopie und Protanomalie fiir sich vor. Es fanden sich aber auch 
Familien, die z. B. deuteranope und deuteranomale Mitglieder aufwiesen sowie 
solche, in deren Stammbaum z. B. protanope und deuteranope oder protanope 
und deuteranomale Geschwister vertreten waren. 

Was die Beziehung von Deuteranopie zu Deuteranomalie (oder von Prota­
nopie zu Protanomalie) anlangt, so hat sich ergeben, daB Deuteranomalie domi­
nant ist gegeniiber Deuteranopie, aber recessiv gegeniiber dem Normalen (JUST, 
FLEISCHER). Ganz analog dominiert Protanomalie iiber Protanopie, verhalt 
sich aber recessiv gegeniiber der Norm. Nach JUST handeIt es sich in diesem 
FaIle um zwei Reihen von multiplen Allelen, bei denen immer die schwachere 
Storung iiber die starkere dominiert. Was die Beziehung zwischen Protanopie 
und Deuteranopie betrifft, so kann nach FLEISCHER eine farbentiichtige Frau 
Mutter von protanopen und deuteranopen Sohnen sein; die beiden allelen Erb­
anlagen fiir Protanopie und Deuteranopie konnen sich also gegenseitig kompen­
sieren. Eine Frau, die beide Erbanlagen zugleich enthalt, ist farbentiichtig, 
wahrend der Mann ja nur eine von beiden enthalten kann, da er nur ein Ge­
schlechtschromosom (X-Chromosom) hat. Auch W AALER kommt zu dem 
Resultat, daB fiir jede der 4 Formen von Farbensinnstorungen ein besonderes 
Gen vorliegen muB, und zwar in der Weise, daB Protanomalie und Protanopie 
einerseits, Deuteranomalie und Deuteranopie andererseits je Allelomorphe sind, 
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wobei die Anomalien iiber die Anopien dominieren. LENZ 1 ist der Ansicht, 
daB es sich nur urn eine Reihe von Allelen handelt, da ein Gen fUr Protanopie 
niemals zugleich mit einem fur Deuteranopie im mannlichen Geschlecht vor­
handen sein kann. Da die Bestrebungen, in die einzelnen Formen der Farben­
blindheit System zu bringen, erst neueren Datums sind, und besonders eine 
Ehe zwischen verschiedenartig farbenblinden Eltern noch nicht nachgewiesen 
wurde, bleibt es weiterer Forschung vorbehalten, die noch unge16sten Fragen 
in der Erblichkeitsforschung der einzelnen Farbensinnstorungen zu 16sen. 

Bezuglich der auBerordentlich seltenen angeborenen Storungen des Gelb­
Blausinnes liegt ein Stammbaum von HARTUNG uber Tritanomalie vor, die 
durch Herabsetzung der Unterschiedsempfindlichkeit fur blau, grun und gelb 
gekennzeichnet ist und von ENGELKING naher beschrieben wurde. Auch dieser 
Stammbaum laBt recessiven geschlechtsgebundenen Erbgang erkennen. 

Bei der totalen Farbenblindheit fehlt jegliche Farbenempfindung, alles Sicht­
bare erscheint grau in grau, etwa wie auf einem Lichtbild. Zugleich sind regel­
maBig Amblyopie, vielfach auch Refraktionsanomalien, Astigmatismus und 
Nystagmus vorhanden, so daB die Sehscharfe stark herabgesetzt zu sein pflegt; 
auBerdem besteht Lichtscheu. Als erster hat wohl NETTLESHIP auf das haufige 
Vorkommen von Blutsverwandtschaft bei den Eltern der total Farbenblinden 
hingewiesen, ein Befund, der in zahlreichen Fallen bestatigt wurde. PETER 
stellte fest, daB sich in 36 Familien mit einer Gesamtgeschwisterzahl von 22!) 
(117 weibliche, 112 mannliche) 38 mannliche und 24 weibliche total Farben­
blinde fanden; hinzu kommen auBerdem noch 15 wahrscheinlich Befallene. 
Bei insgesamt 60 Familien konnte in 23 % Blutsverwandtschaft nachgewiesen 
werden. Nach diesen Befunden hat die totale Farbenblindheit als ein einfach 
recessives Erbleiden zu gelten. 

Hemeralopie. 

Wie Storungen des Farbensinns, so kommen auch zuweilen Storungen des 
Lichtsinns, Hemeralopien, als erbliche, kongenitale, stationare Leiden der 
nervosen Sehelemente vor, ohne daB sonst irgendeine krankhafte Veranderung 
am Auge besteht oder zu befurchten ist. Die nachtblinden Personen haben am 
Tage eine vollig normale Sehfunktion, wahrend sie bei starkerer Dammerung 
nicht mehr imstande sind, sich zurechtzufinden. Der Grad der Hemeralopie 
bleibt dabei wahrend des ganzen Lebens stationar. Hierdurch unterscheidet 
sich die idiopathische Hemeralopie grundsatzlich von der ebenfalls erblich 
bedingten und mit Hemeralopie verknupften Pigmentdegeneration der Netzhaut. 
Es scheinen jedoch gewisse Beziehungen zwischen beiden Leiden zu bestehen, 
da in ein und derselben Familie bei verschiedenen Mitgliedern ange borene 
Nachtblindheit und Pigmentdegeneration der Netzhaut gewissermaBen als 
Aquivalent vorgekommen sein sollen. 

1. Die bekannteste Art der idiopathischen Hemeralopie vererbt sich in 
typisch dominanter Form, wie am eindrucksvollsten aus dem bekannten Stamm­
baum der Familie Nougaret hervorgeht, der zuerst von CUNIER beschrieben 
und spater von NETTLESHIP vervollstandigt wurde. Es ist der groBte Stamm­
baum, der bisher uber ein erbliches Leiden bekannt wurde und laBt sich in 
ununterbrochener Reihe der befallenen Mitglieder bis auf den im Jahre 1637 
in Vendemian bei Montpellier geborenen nachtblinden :Metzger Nougaret zuruck­
fuhren. Er umfaBt insgesamt !) Generationen und 2116 Personen, von denen 
135 nachtblind waren. Zur Veranschaulichung der ununterbrochenen Folge 
der Nachtblindheit durch !) Generationen diene ein Ausschnitt aus dem Stamm-

1 Nach miindlicher Mitteilung. 
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baum Nougaret (vgl. Abb. 10). Bei Nachkommen von normalen Mitgliedern 
dieser Familie wurde niemals Nachtblindheit gefunden. 

AuBer dem Stammbaum Nougaret sind noch einige andere Stammbaume 
bekannt geworden, die sich zum Teil von dem Nougaretschen abzuleiten scheinen 
und stets dominanten Erbgang erkennen lassen Auch in Danemark wurde eine 
weitverzweigte Familie mit Hemeralopie von RAMBUSCH gefunden, in der sich 
das Leiden durch 8 Generationen direkt vererbte. 

2 Eine andere Art der stationaren ange­
borenen Hemeralopie ist regelmaBig mit M yopie 
verbunden, die meist 6-11 Dioptrien betragt. 
Diese Hemeralopie folgt, wie schon aus einem 
Stammbaum DONDERS hervorgeht und spater 
besonders durch die Arbeiten von V ARELMANN 
bestatigt wurde, dem recessiven geschlechtsge- , , 
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bundenen Erbgang. r;;! 1 
3. Eine dritte Art der Hemeralopie, die mit..-L-'--.... .-/l'----.1 

besonders hochgradiger M yopie einhergeht, ist .. • i 
einfach recessiv, so in einer von GASSLER be- '" 
schriebenen Familie, in der aIle Befallenen aus r;;!.... 
Verwandtenehen stammten. In einem der 10 , 
FaIle fehlte die Myopie und war nur Hemera- ~ , 
lopie vorhanden. r;;! 

4. Eine vierte Art von Hemeralopie tritt 
mit einer eigentiimlichen weiBgrauen oder weiB-
gelblichen Verfiirbung des Augenhintergrundes in 
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Erscheinung, die bei mehrstiindiger Dunkelan­
passung wieder verschwindet. Diese von OGUCHI 
in Japan zuerst beschriebene Krankheit vererbt Abb. 10. Dominante Nachtblindheit. AURschnitt aus dem Stammbaum 
sich einfach recessiv (KAWAKAMI). Dnter 21 be- Nougaret nach NETTLESHIP. 
kannt gewordenen Fallen dieser Art fand sich 
13mal Blutsverwandtschaft der Eltern. In Deutschland wurde ein echter Fall 
von OGucHIscher Erkrankung von SCHEERER gefunden. 

5. Erkrankungen der Netzbaut. 
Von den stationaren hereditaren Storungen des Farben- und Lichtsinns 

sind die progressiven degenerativen Netzhautleiden auf erblicher Grundlage 
abzugrenzen. Hierzu gehoren die Veranderungen der Netzhaut bei der fami­
liaren amaurotischen Idiotie, die familiare Maculadegeneration und die Pigment­
degeneration der Netzhaut (Retinitis pigmentosa). LEBER hat in der Erkenntnis, 
daB bei gewissen Formen der familiaren amaurotischen Idiotie (vorwiegend der 
infantilen Form) der ErkrankungsprozeB auf die inneren Netzhautschichten be­
schrankt bleibt, hierfiir die Bezeichnung Degeneratio retinae interna vorge­
schlagen, wahrend er die degenerativen Netzhautleiden, bei denen auch die 
iiufJeren Netzhautschichten, insbesondere das Pigmentepithel beteiligt sind, als 
tapetoretinale Affektionen bezeichnete. Zu diesen konnen ein Teil der FaIle 
von amaurotischer Idiotie gerechnet werden, die vorwiegend die juvenile Form 
betreffen, ferner die familiare Maculadegeneration und die Pigmentdegeneration 
der Netzhaut. Hierbei ist wichtig, daB nicht etwa die Pigmentierung das 
Wesentliche ist, wie sie uns am eindrucksvollsten bei der Pigmentdegeneration 
der Netzhaut erscheint, sondern daB diese Pigmentierung erst sekundar, durch 
Pigmentwanderung infolge der Degeneration der Netzhautelemente in den 
auBeren Netzhautschichten zustande kommt. 
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a) Familiare amaurotische Idiotie 1. 

Das Krankheitsbild der infantilen Form (TAy-SACHS) ist in allen Fallen 
charakteristisch. Wahrend die Kinder sich nach der <kburt zunachst normal 
verhalten, werden sie nach einigen Monaten, im VerIauf des ersten Lebensjahres, 
teilnahmslos, fixieren nicht mehr, sondern lassen die Augen unstet hin und her 
wandern. Gleichzeitig macht sich auch eine allgemeine Muskelschwache geltend. 
Allmahlich kommt es zu ausgedehnten Lahmungen der gesamten Korper­
muskulatur, zu Verb16dung, Marasmus und schlieBlich im 2. oder 3. Lebensjahr 
zum Exitus. Die Augen zeigen, abgesehen von Nystagmus oder zuweilen vor­
handenem Strabismus auBerlich keine Besonderheiten. An den Pupillen macht 
sich jedoch eine zunehmende Tragheit auf Lichteinfall bemerkbar, aus der sich 
schlieBlich die amaurotische Starre entwickelt. 

Bei der ophthalmoskopischen Untersuchung ist anfangs der Hintergrund normal. 1m 
spateren Stadium der Erkrankung findet man die Papille abgeblaBt mit scharfer Umrandung. 
Die Fovea centralis erscheint in ihrer ganzen Ausdehnung als eine hellweiBe Scheibe mit 
einer entsprechend ihrer Begrenzung oder noch dariiber hinausgehenden runden oder mehr 
querovalen Begrenzung. Bei starker Pigmentation des Augenhintergrundes zeigt sich 
zuweilen eine blaulichgraue Farbung, in anderen Fallen ein fast metallischer Glanz. In der 
Mitte der Triibungszone ist die Foveola als dunkelroter, rundlicher Fleck sichtbar, ahnlich 
wie bei der sogenannten Embolie der Zentralarterie. Bei dieser pflegt indessen die Triibung 
des Gewebes viel groBere Ausdehnung zu haben, und insbesondere sind hier GefaBverande­
rungen vorhanden, die bei dem Krankheitsbild der amaurotischen Idiotie fehlen. In der 
Regel geht die Sehnervenatrophie den Veranderungen der Fovea centralis voraus. In 
einem Teil der FaIle werden die fovealen Veranderungen vermiBt oder sie sind nur wenig 
ausgesprochen; es ist indessen wahrscheinlich, daB sie wahrend der ganzen Krankheitsdauer 
niemals vollkommen feWen. 1m Verlauf der Erkrankung kaun sich die Triibungszone 
verkleinern und einen mehr grauen Farbenton annehmen; sie bleibt aber in der Regel 
dauernd bestehen. 

Bemerkenswert ist, daB das Leiden fast ausschlieBlich bei Kindern direkter 
oder doch entfernter jiidischer Abstammung vorkommt und einen ausge­
sprochenen familiaren Charakter zeigt. 

Die anatomischen Befunde der Netzhaut (zuerst im Jahre 1892 von TR. COLLINS erhoben, 
spater durch HOLDEN, SHUMWAY und BUCHANAN sowie VERHOEFF vervollstandigt) sind 
im wesentlichen iibereinstimmend mit denen des Zentralnervensystems. Wie beim Zentral­
nervensystem handelt es sich im Netzhautgewebe vorwiegend um eine Degeneration der 
groBen Ganglienzellen und um eine sekundare Atrophie der Nervenfasern, die sich auf den 
Sehnerven, auf Chiasma und Tractus opticus fortsetzt. Die durchschnittliche GroBe der 
Ganglienzellen ist vermehrt, deren Gestalt rundlich bei gequollenem Aussehen; ihre Fort­
satze feWen. Umschriebene Einlagerungen in die Zellen und NISSL-Schollen scheinen nicht 
vorhanden zu sein; bei entsprechender Farbung laBt sich nur ein feines Netzwerk beobachten. 
Das Verhalten der Markscheidenfarbung ist das gleiche wie bei der Gehirnsubstanz. Nach 
HOLDEN ist die ganze Zelle mit groben, schwarzen Kornchen gefiillt. Die ZaW der Ganglien­
zellen ist wesentlich verringert, ein Teil derselben ist geschrumpft und vielfach sind nur 
noch die Kerne vorhanden. Diese Veranderungen erstrecken sich zwar auf die ganze Netz­
haut, treten aber in der Fovea besonders augenfallig hervor, weil die Dicke der Netzhaut 
hier wesentlich geringer, die Nervenfaserschicht diinner ist und die Ganglienzellen in der 
Fovea selbst in weit groBerer ZaW vorhanden sind als in der iibrigen Netzhaut. Das klinische 
Bild der Netzhauterkrankung ist daher mit dem anatomischen Befund vollauf erklart. 
Weun die veranderten Ganglienzellen ihre normale Transparenz verlieren, so muB gerade 
im Bereich der Fovea centralis eine ophthalmoskopisch sichtbare Triibung entstehen, 
wahrend die iibrige N etzhaut, wo die Ganglienzellen nur in einfacher Schicht oder vereinzelt 
liegen, normal erscheint. Auf der Foveola, die frei von Ganglienzellen ist, kaun sich die 
Triibung naturgemaB nicht erstrecken, so daB hier die normale rote Farbe des Augenhinter­
grundes in Form eines roten Fleckes sichtbar ist; daB dieser intensiv rot erscheint, ist lediglich 
durch Kontrastwirkung gegeniiber der weiBen Umgebung bedingt. 

Die juvenile Form (VOGT-SPIELMEYER) unterscheidet sich von der infantilen 
zunachst dadurch, daB die Erkrankung erst im Alter von etwa 6-14 Jahren 
in Erscheinung tritt und ein Unterschied der Rasse hier nicht in der Weise 

1 V gl. hierzu H. J OSEPHY: Familiare amaurotische Idiotie dieses Bandes, S. 394. 
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beobachtet wird wie bei der infantilen Form. In der Regel entwickeln sich die 
Kinder normal bis zum 5.-8. Lebensjahr. Nach SJOGREN kommt es im Beginn 
der Krankheit zuerst zu einer Abnahme des Sehvermogens, die im VerIauf von 
1-2 Jahren zu fast volliger Blindheit fiihrt, insofern als der Visus nur noch 
Fingerzahlen oder Erkennen von Licht betragt. N ur selten besteht eine psychische 
Riickstandigkeit vor dem Eintreten der Erblindung. 

Ophthalmoskopisch findet man eine gelbgraue Papille mit auffallend schmalen GefiiJ3en; 
in fortgeschrittenen Stadien foveale Degenerationsherde mit Pigmentierung (Maculatypus), 
oder es treten zunachst in der Peripherie kleine, runde, dichtstehende, schwach abgegrenzte 
und teilweise konfluierende gelbliche Herde mit sparlich ausgestreuten Pigmentkornern auf; 
im Spatstadium findet man oft knochenkorperahnliche Pigmentierungen und eine Katarakt 
der hinteren Rinde (Pigmentosatyp). Diese Veranderungen konnen ganz analog den 
tapetoretinalen Affektionen ohne Demenz sein, die im folgenden als "familiare Macula­
degeneration" und als "Pigmentdegeneration der Netzhaut" besprochen werden. 

Auch der anatomische Be/una unterscheidet sich grundsatzlich von dem bei der infantilen 
Idiotie. Wahrend hier in der Regel die Ganglien- und Nervenfaserschicht betroffen ist, 
findet man bei der juvenilen Form vorwiegend einen Zerfall des Neuroepithels mit Be­
teiligung des Pigmentepithels. 

Es ist im wesentlichen das Verdienst von STOCK und SPIELMEYER, diese anatomischen 
Unterschiede bei der amaurotischen Idiotie erkannt zu haben. STOCK, der die FaIle SPIEL­
MEYERS beziiglich des Sehorgans eingehend untersuchte, konnte ein vollstandiges oder 
fast vollstandiges Fehlen der Stabchen und Zapfen feststellen. Die Ganglienzellen waren 
noch in groJ3er Zahl vorhanden, doch zum Teil aufgetrieben; ihr Kern war an die Wand 
gedriickt; in ihrem Innern fand sich Vakuolenbildung. Die Nervenfaserschicht war fast 
normal. Eine Sehnervenatrophie lieJ3 sich nicht nachweisen. Die Chorioidea war auf weite 
Strecken intakt; nur bei Fallen, in denen der ProzeJ3 am weitesten zuriicklag, lieJ3en einzelne 
Stellen VerOdung der Choriocapillaris erkennen. Die primare Schadigung betrifft hiernach 
im Gegensatz zur TAy-SAcHsschen Form die Stabchen- und Zapfenschicht der Netzhaut. 
VOGT sah ein wesentliches Moment der Augenbefunde bei der juvenilen Idiotie in der Seh­
nervenatrophie, fand aber auch Fiille, in denen aIle Symptome der Krankheit vorhanden 
waren, bei vollig normalem Augenhintergrund, jedoch gleichzeitigen Storungen des Er­
kennens (Seelenblindheit). 

Weitere Untersuchungen haben gezeigt, daB sowohl die infantile wie die 
juvenile Form vom neuropathologischen Standpunkt aus hinsichtlich der 
Gehirnveranderungen als grundsatzlich gleich anzusehen sind und nur insoweit 
verschieden, als die jugendliche gewissermaBen eine abgeschwachte, yerzogerte 
Form der kindlichen darstellt. Aus den vorliegenden Beobachtungen ergibt 
sich aher, daB sich vom ophthalmologischen Standpunkt aus die kindliche und 
jugendliche Form grundsatzlich voneinander abgrenzen lassen, wahrend hirn­
anatomisch wohl nur graduelle Unterschiede bestehen. Allerdings muB betont 
werden, daB hinsichtlich des Augenbefundes auch Abweichungen von der Norm 
und Ubergangsformen zwischen beiden Gruppen vorkommen. So konnen 
z. B., wie schon erwahnt, bei infantilen Formen die typischen Maculabefunde 
fehlen, bei spatinfantilen Fallen sowohl die Ganglienzellen als auch die Stabchen­
und Zapfenschicht weitgehend zerstort sein. Andererseits wurde von W ANDLESS 
in einem typischen juvenilen Falliediglich eine Veranderung der Ganglienzellen 
gefunden, wie sie sonst nur bei der infantilen Form vorzukommen pflegt. SchlieB­
lich gibt es FaIle von amaurotischer Idiotie, die ohne nachweisbare Macula­
veranderungen nur unter dem ophthalmoskopischen Bild der Sehnervenatrophie 
verlaufen. Bei der jugendlichen Form kann zudem das ophthalmoskopische 
Bild sehr wechselvoll sein. Zuweilen fand man den Opticus normal; in anderen 
Fallen fehlte das Pigment, oder es war nur wenig Pigment vorhanden, in wieder 
anderen bestand das typische Bild einer Pigmentdegeneration; ausnahmsweise 
waren iiberhaupt keine Augenerscheinungen festzustellen. 

Es ergibt sich somit, daB nur die infantile Form der TAy-SACHSschen familiaren 
amaurotischen Idiotie einen fur diese Erkrankung charakteristischen Augenbefund 
aufweist, wenn man von dem erwahnten vereinzelten Fall von WANDLESS 
absieht. Bei der VOGT-SPIELMEYERSchen Form dagegen ist der Augenbefund 
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sehr variabel und findet sich wohl haufiger noch ohne Demenz (familiare Macula­
degeneration, Pigmentdegeneration der Netzhaut) teils als selbstandiges Augen­
leiden, teils mit anderen Erkrankungen des Zentralnervensystems kombiniert. 
Es ist infolgedessen meines Erachtens yom ophthalmologischen Standpunkt 
nicht angangig, die beiden Erkrankungsformen als wesensgleich zu bezeichnen. 
Wenn es auch moglich ist, daB es bei der TAy-SACHSschen Form wegen ihres 
schnellen Verlaufes nicht mehr zu der vielleicht spater zu erwartenden Pigment­
entartung kommt, so gibt es doch keine Erklarung dafiir, warum bei der TAY­
SAcHsschen Form fast ausschlieBlich die inneren Netzhautschichten betroffen 
sind, wahrend der hierfiir typische Maculabefund bei der VOGT-SPIELMEYER­
schen Form auch nicht im Anfangsstadium vorzukommen pflegt. 

Beziiglich des Erbgangs ist hervorzuheben, daB wie bei der infantilen Form 
auch bei der juvenilen mehrfaches Auftreten in Geschwisterreihen festgestellt 
wurde. LEBER fand in befallenen Geschwisterschaften bei der infantilen Form 
20,7% kranke Kinder und 24,1 % der Eltern blutsverwandt, so daB recessiver 
Erbgang vermutet wurde. Nach den Forschungsergebnissen von SJOGREN darf 
nunmehr einfacher recessiver Erbgang bei der infantilen Form als sichergestellt 
gelten. 

Wahrend Beziehungen zwischen infantiler und juveniler Form weder nach 
dem Krankheitsbild und dem Krankheitsverlauf noch nach der Lokalisation 
der pathologischen Veranderungen im Sehorgan, noch auch auf Grund der 
Erblichkeitsforschung bestehen, sind beiden Formen doch gewisse histologische 
Veranderungen der Ganglienzellen im gesamten Nervensystem einschlieBlich 
der Netzhaut gemeinsam. Nach SCHAFFER und SPIELMEYER besteht hier nur 
ein gradueller Unterschied, indem die Ganglienzellen bei der infantilen Form 
viel schneller und eingreifender zerstOrt werden als bei der juvenilen. Eine 
Erklarung der Ganglienzellenerkrankung, die mit Einlagerungen lipoider Ab­
bauprodukte einhergeht, wird nach BIELSCHOWSKY u. a. in einer StOrung der 
Assimilations- und Dissimilationsvorgange der Zellen gesehen, wahrend SCHAFFER 
das wesentliche Krankheiwzeichen in der Zellblahung vermutet. 

In neuester Zeit ergeben sich auch fUr die Frage der Pathogenese der amaurotischen 
Idiotie wichtige Beziehungen zwischen ihrer infantilen Form und der lipoidzelligen Spleno­
hepatomegalie (Typus NIEMANN-PICK) insofern, als beide Erkrankungen zuweilen gemeinsam 
vorkommen und bei beiden lipoidhaltige Zellen in Milz und Lymphdriisen, Leber- und Milz­
vergroBerung sowie eine Erhohung der Lipoide im Blut gefunden wurden, so daB an eine 
koordinierte Storung des Lipoidstoffwechsels oder daran zu denken ist, daB die amaurotische 
familiare Idiotie und die lipoidzellige Splenohepatomegalie nur Teilerscheinungen einer 
konstitutionellen Erkrankung des Lipoidstoffwechsels des ganzen Organismus sind. Nach 
KUFS beweist der Wechsel von Pigmentdegeneration der Netzhaut und der Spatform der 
amaurotischen Idiotie, "daB man auch die reinen FaIle der Heredodegeneration des Neuro­
epithels des Auges ohne cerebrale Symptome, die Retinitis pigmentosa und familiare 
progressive Maculadegeneration, als selbstandige Phanotypen im Rahmen der erbbiologi­
schen Einheit lipoidzellige Splenohepatomegalie + amaurotische Idiotie betrachten diirfe". 

Von Wichtigkeit ist noch der Hinweis auf die Differentialdiagnose, die unter Umstanden 
schwierig ist. Hier kann der Augenbefund die Diagnose sichern, wenn es sich beispielsweise 
urn die Moglichkeit des Vorliegens einer amaurotischen Idiotie, eines Hydrocephalus internus, 
eines Hirntumors oder einer Hirntuberkulose handelt: ferner urn eine diffuse Hirnsklerose 
oder den Symptomenkomplex der LITTLES chen Krankheit (WILBRAND und SAENGER). 
Es sei jedoch daran erinnert, daB sowohl der typische Maculabefund bei der infantilen 
Idiotie als auch die Augenveranderungen bei der juvenilen Form, die vorwiegend in Pigment­
entartung bestehen, sowie die Opticusatrophie fehlen konnen, so daB in diesen Fallen nur 
die Gesamtheit der klinischen Symptome oder der weitere Verlauf der Erkrankung die 
Diagnose sichert. 

b) Familiare Maculadegeneration. 

Die familiare Maculadegeneration wird nach LEBER auch als tapetoretinale 
Degeneration der Macula und Papillengegend, nach BEHR als Heredodegene-
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ration der Macula bezeichnet. Diese Erkrankung sowie die spater zu besprechende 
Pigment degeneration der Netzhaut zeigt, wie schon erwahnt, weitgehende Uber­
einstimmung mit den Netzhautaffektionen bei der Idiotia amaurotica juvenilis. 

Wie bei der juvenilen amaurotischen Idiotie bald maculare Veranderungen 
vorliegen (Maculatypus), bald die peripheren Degenerationserscheinungen 
iiberwiegen (Pigmentosatypus), so besteht auch zwischen den tapetoretinalen 
Netzhauterkrankungen ohne Demenz, der familiaren Maculadegeneration und 
der Pigmentdegeneration der Netzhaut eine nahe Verwandtschaft insofern, 
als Ubergange zwischen beiden Krankheitsbildern und nicht selten Kombi­
nationsformen vorkommen. Man findet z. B. neben der typischen Macula­
degeneration zuweilen eine deutliche Pigmentierung der Peripherie, oder es 
konnen bei dem fiir die Pigmentdegeneration der Netzhaut typischen Krank­
heitsbild auch Veranderungen in der Macula vorhanden sein. VON ROTTH fand 
z. B. bei Geschwistern eine Maculadegeneration, die in dem einen Fall aus­
gedehnter war als gewohnlich und am Rande in das Krankheitsbild einer Pig­
mentdegeneration mit den charakteristischen feinverzweigten Pigmentflecken 
iiberging. Eine gesonderte Besprechung der "Macula"- und der "Pigment­
degeneration" ist indessen yom klinischen Standpunkt aus berechtigt und 
zweckmaBig, zumal bei den einzelnen Familien in der Regel ein bestimmter 
Typus, vor aHem der Pigmentosatyp in einer gewissen Konstanz der Erschei­
nungsform auftritt. 

Die ophthalmoskopischen Befunde bei der familiaren Maculadegeneration, die fast immer 
doppelseitig auftrJ.tt, sind zum Teil recht verschieden. Auffallend ist jedoch die oft fast 
photographische Ahnlichkeit der Veranderungen an beiden Augen. Dabei bestehen be­
stimmte Familientypen des Krankheitsbildes, die sich bei den einzelnen befallenen Familien­
mitgliedern wiederholen. Nach LEBER findet man in einem Teil der Falle anfangs zahl­
reiche, sehr kleine, blaBgelbe oder graue Fleckchen tiber die Gegend der Macula und Papille 
zerstreut. In anderen Fallen fand sich statt ihrer in der betreffenden Gegend nur um­
schriebene Atrophie und UnregelmaBigkeit des Pigmentepithels. STARGARD beobachtete 
nach zunachst geringer UnregelmaBigkeit der Pigmentierung an der Macula spater gelblich­
graue Flecke, die sich bald vergroBerten und zu einem in horizontaler Richtung ovalen, 
F/2-2 Papillendurchmesser groBen Herd konfluierten. In der Umgebung lieBen sich noch 
zarte, weiBliche Flecken wahrnehmen. BEST fand bei 8 Mitgliedern einer Familie stets die 
gleichen Krankheitsbilder, die in einem rundlichen, scharf begrenzten, etwas exzentrischen 
Herd in der Maculagegend bestanden, der als chorioretinitischer Herd aufgefaBt wurde. 
In den meisten Fallen kommt es neben den hellen Fleckchen, die sich langsam vergroBern, 
zu anderweitigen Veranderungen, besonders an der Macula selbst, die in Schwund des 
Pigmentepithels und Pigmentanhaufungen in verschiedener Form, zuweilen unter gleich­
zeitiger zarter Bindegewebsbildung, bestehen (Abb. H). 

Was den Beginn des Leidens anlangt, so kann man eine angeborene, infantile, juvenile, 
virile und prasenile Form unterscheiden. Nach BEHR tritt das Leiden vorzugsweise an 
den Hauptwendepunkten des Lebens in Erscheinung. Auch CLAUSEN betont, daB gewisse 
Lebensabschnitte besonders bevorzugt sind. So sei die Zeit der Geburt, der Beginn der 
2. Dentition sowie der Geschlechtsreife, der AbschluB der Wachstumsperiode, die beginnende 
senile Involution und endlich das Greisenalter, also Zeiten, in denen groBere Umwal­
zungen im Korper vor sich gehen, Lebensabschnitte, in denen das Leiden mit VorIiebe 
zum Ausbruch kommt. Was die Entstehungszeit des Leidens innerhalb ein und derselben 
Familie anlangt, so solI sie nach BEHR immer die gleiche sein, doch scheinen auch Aus­
nahmen vorzukommen, so in einer von CLAUSEN beobachteten Familie, in der der Vater 
mit 41, die Tochter mit 23, ein Sohn und eine andere Tochter mit 10 und 13 Jahren 
erkrankten. 

Der Verlauf des Leidens ist in verschiedenen Familien verschieden. In manchen Familien 
nimmt die Sehscharfe ganz allmahlich ab, in anderen dagegen rasch, bis ein gewisser Grad 
erreicht ist, auf welchem der ProzeB stehen zu bleiben scheint. Bei den langsam verlaufenden 
Fallen ist offenbar die Neigung zum Stillstand der Progredienz am geringsten. Entsprechend 
dem objektiven Befund kommt es zu Herabsetzung oder zum VerIust des Visus in der Art 
relativer oder absoluter zentraler Skotome bei erhaltenem peripheren Sehen. 1m spateren 
Stadium der Erkrankung sind die Papillen zuweilen abgeblaBt oder auch ausgesprochen 
atrophisch. Trotzdem kommt es nie zu volliger Erblindung. BEHR hat im VerIauf des 
Leidens sogar Besserung der Funktion beobachtet. Die haufige Kombination mit anderen 
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Anomalien faBt dieser Autor nicht als Koppelung oder PolypMnie, sondern als selbstandige 
AuBerungen der Degenerationstendenz des elterlichen Keimplasmas auf. 

Angeborene Maculadegeneration durch mehrere Generationen einer groBen 
Familie beschrieb BEST; sie schien zunachst stationar zu sein. VOSSIUS und 
WEISEL fanden jedoch, daB ein Teil dieser FaIle progredient war. Neben der 
Maculadegeneration wurden hierbei noch andere Augenaffektionen, wie Pigmen­
tierung des iibrigen Augenhintergrundes, Polkatarakt, Astigmatismus und 
Strabismus gefunden. Die Anomalie wurde sowohl direkt yom Vater auf die 

Abb. 11. Famillltre Maculadegeneration. 

Tochter als indirekt vererbt. Wahrend BEST keine Konsanguinitat feststellen 
konnte, haben VOSSIUS und WEISEL mit Hille von Kirchenbiichern zahlreiche 
Verwandtenehen innerhalb dieser Familie nachgewiesen. Soweit aus dem 
Stammbaum nach BEST-VOSSIUS-WEISEL geschlossen werden kann, liegt bei 
dieser infantilen Form unregelmaBig dominanter Erbgang vor, und die Bluts­
verwandtschaft scheint nur von Bedeutung fiir eine bessere Manifestierung 
zu sein. 

Bei den iuvenilen Formen, die meist zur Zeit der 2. Dentition oder des Beginns 
der Pubertat in Erscheinung treten, wurde familiares V orkommen bei Ge­
schwistern gefunden. Neben recessivem Erbgang kommt aber auch dominanter 
vor, da die Maculadegeneration zuweilen iiber mehrere Generationen nach­
zuweisen war (Abb. 12). 
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Von Bedeutung ist die Beziehung der M aculadegeneration zu angeborenen 
Farbensinnstorungen, und zwar sowohl zur partieIlen wie besonders zur totalen 
Farbenblindheit. Die Frage, ob es sich dabei lediglich um Folgezustande der 
Netzhauterkrankung handelt, ist noch nicht geklart. BEHR und FRANCE­
SCHETTI sind der Ansicht, daB auch die totale Farbenblindheit als eine pro­
grediente Storung aufzufassen sei. Hierfiir scheint die Tatsache zu sprechen, 
daB von zahlreichen Autoren wie v. HEss und UHTHOFF bei der totalen Farben­
blindheit nicht nur eine ApIasie, sondern haufig auch eine grobere degenerative 
Veranderung der Macula gefunden wurde. HALBERT SMA berichtete iiber eine 
Familie, in der sich Maculadegenerationen und Farbensinnstorungen geschlechts­
gebunden vererbten. Unter 13 mannlichen Mitgliedern zeigten 7 mit Farben­
blindheit kombinierte Maculaaffektionen, die iibrigen 4 lediglich Farbensinn­
storungen. 

Bei den in hOheren Lebensaltern auftretenden Maculadegenerationen sind nur 
selten weitere FaIle in der Familie beobachtet worden und dann meist in Familien, 
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Abb. 12. Vererbung von juveniler Maculadegeneration. (Nach BERR.) 

in denen sich auch juvenile Maculadegenerationen fanden. Dies ist wohl damit 
zu erkIaren, daB der VerIauf einer familiaren degenerativen Erkrankung um so 
leichter ist, je spater sie auf tritt, und daB im vorgeriickterem Alter meistens 
eine entziindliche Chorioiditis als Ursache vermutet wird. DE HAAS fand die 
Entartung der Macula in einer Familie bei Vater und 3 Sohnen. Bei ersterem 
sollen sich Sehstorungen erst seit dem 70., bei letzteren seit dem 35., 40. bzw. 
dem 43. Lebensjahre bemerkbar gemacht haben. Ob bei der senilen Macula­
degeneration hereditare Momente iiberhaupt eine Rolle spielen, muB noch durch 
weitere Untersuchungen geklart werden. 

Zu den familiaren Maculadegenerationen ist auch die Ohorioiditis guttata (HUTCHINSON 
und TAY) und die honiguJabenahnliche Maculadegeneration (DOYNE) zu rechnen. Beide 
Formen sind durch helle Flecke in Macula- und Papillengegend gekennzeichnet, die nach 
LEBER mit Drusen der Glaslamelle identisch sind. Die Chorioiditis guttata wurde von 
HUTCHINSON und TAY bei drei Schwestern im Alter von 40, 48 und 57 Jahren gefunden; 
die Maculaveranderung mit "honigwabenahnlichem Aussehen" beobachtete DOYNE bei 
einer Familie in zwei Generationen; Angaben iiber das Alter der Patienten fehlen, so daB 
nicht feststeht, ob es sich auch hier um prasenile oder senile Veranderungen handelt. 

c) Pigment degeneration der N etzhaut und verwandte Formen. 

Soweit die tapetoretinalen Degenerationen der Netzhaut nicht als Macula­
degeneration in Erscheinung treten, konnen sie im wesentlichen unter dem 
Krankheitsbild der Pigmentdegeneration der Netzhaut (Retinitis pigmentosa) 
zusammengefaBt werden. Der DegenerationsprozeB beginnt in der Regel in 
den auBeren Netzhautschichten sowie im Pigmentepithel und schreitet 

Handbuch der Neurologie. XVI. 59 



930 A. PASSOW: Hereditare Augenerkrankungen. 

allmahlich auf die ubrigen Schichten der Netzhaut fort, wobei die spezifischen 
Elemente zugrunde gehen, die Glia zu wuchern beginnt und Pigment vom 
Pigmentepithel aus in die Netzhaut einwandert. Die hierdurch entstehende, 
fUr die Pigmentdegeneration typische - doch als sekundare Erscheinung nicht 
wesentliche - Pigmentierung kann indessen nur wenig entwickelt sein oder 
ganz fehlen. Hiermit ergeben sich Krankheitsbilder, fur die auch die Bezeich. 
nung "Pigmentdegeneration ohne Pigment" gebrauchlich ist. Hierzu gehort 
die sogenannte Retinitis punctata albescens, wahrend die mit ausgedehnter 

Abb. 13. Pigment degeneration der Netzhaut. 

Adethautatrophie einhergehende Netzhautdegeneration (Chorioideremia et 
Atrophia gyrata chorioideae et retinae) wiederum zum pigmentierten Typ 
gehort, im ubrigen aber auch als eine der Pigmentdegeneration wesensgleiche 
Erkrankung zu gelten hat. 

Der ophtlwbrwskopische Befund der Pigmentdegeneration ist durch zierliche, meist 
spindel- oder sternformige Pigmentflecke in der Peripherie, durch wachsfarbenes Aussehen 
der Papille und Verengerung der GefaBe charakterisiert (Abb. 13). Die Funktionsstorungen 
bestehen in Nachtblindheit und Gesichtsfeldeinengung, die langsam und gleichmaBig gegen 
den Fixierpunkt hin fortschreitet, wobei die zentrale Sehscharfe lange Zeit gut erhalten zu 
sein pflegt. Umgekehrt wird aber auch in seltenen Fallen friihzeitige Herabsetzung der zen­
tralen Sehscharfe bei geringgradiger oder nicht konzentrischer Gesichtsfeldeinengung beob­
achtet. Das erste Symptom ist in der Regel die H emeralopie, die den Gesichtsfeldausfallen um 



Pigmentdegeneration der Netzhaut und verwandte Formen. 931 

JalU'e vorausgehen kann. 1m wesentlichen werden die Erscheinungen der Nachtblindheit auf 
eine Storung der Stabchenfunktion bezogen, bei der die Regeneration des Sehpurpurs mangel­
haft ist oder ausbleibt. Nach v. HESS kommt dabei auch eine FuDktionsstorung der Zapfen­
elemente in Betracht. Neuerdings hat man innersekretorische Storungen fiir das Zustande­
kommen der Hemeralopie verantwortlich gemacht. TAKAH.ASI stellte in 12 FaIlen von 
Pigmentdegeneration Storungen der LeberfuDktion fest und KARSTEN konnte bei einem 
Patienten, der seit 10 Jahren an Hemeralopie litt, diese angeblich mit einem aus Frosch­
leber hergestellten Vitaminpraparat heilen. Inwieweit diese neueren Bestrebungen be­
rechtigt sind, miissen erst weitere Erfahrungen lehren. Die Erkenntnis, daB die Hemeralopie 
bei der Pigmentdegeneration als erste fuDktionelle Storung auf tritt, ist besonders fiir die 
Beurteilung des Verlaufes der Pigmentdegeneration von Wichtigkeit, da vermutlich die 
Nachtblindheit in den Netzhautabschnitten auf tritt, die im weiteren Verlauf der KraDkheit 
zunachst durch den spezifischen ZerstorungsprozeB vollig funktionslos werden. 

Eine weitere fiir die Pigmentdegeneration typische Funktionsstorung ist der Gesichts­
feldausf.q,ll. 1m Beginn der Erkrankung findet man in der Regel ein Ringskotom, welches 
in der Aquatorgegend oder etwas weiter nach hinten lokalisiert ist. Allmahlich breitet es 
sich nach vorn oder hinten oder nach beiden Seiten hin aus. Weitere Untersuchungen 
ergaben, daB es sich dabei in vielen Fallen um Teilringskotome handelt, die sich durch eine 
auffallend symmetrische Lage in beiden Augen auszeichnen. Die Ausdehnung dieser Skotome 
entspricht jedoch keineswegs der Verbreitung der Pigmentierung, sondern muB als Ausdruck 
der Zerstorung der perzipierenden Netzhautschichten aufgefaBt werden, von der die FuDk­
tionsstorung wesentlich abhangt. Die Bestrebungen aber, die symmetrischen Zerstorungs­
prozesse der Netzhaut beider Augen zu erklaren, haben bisher zu keinem befriedigendem 
Resultat gefiihrt. 1m spateren Stadium der ErkraDkung bildet sich durch zunehmenden 
Gesichtsfeldzerfall allmahlich eine "rohrenformige" Einengung aus, wobei auch die zentrale 
Sehscharfe mehr und mehr schwindet, bis es schlieBlich durch Hiniiberriicken der Gesichts­
feldbeschrankung iiber den Fixierpunkt zur Erblindung kommt. 

Unsere Kenntnis von den pathologisch-anatomischen Veranderungen griindet sich haupt­
sachlich auf die Untersuchungen von GONIN, STOCK und GINSBERG. Die Veranderungen 
bestehen in einer in der Stabchenschicht beginnenden und in der Reihe der Schichten 
weiter nach innen fortschreitenden Atrophie der spezifischen Elemente, in Veranderungen 
des Pigmentepithels, wobei es neben Schwund eines Teiles seiner Zellen zu Vorgangen von 
Wucherung, Eindringen der Zellen in die Netzhaut und Weiterverbreitung lii.ngs der GefaBe 
kommt, in einer Vermehrung der indifferenten Gewebselemente, Wucherung von Zellen und 
Hyperplasie des Gliageriistes und schlieBlich in einer Verdickung der GefaBwande mit Ver­
engerung des Lumens. AuBerdem findet man noch in manchen Fallen Veranderungen der 
Chorioidea und ihrer GefaBe, sowie gewisse sekundare Veranderungen, insbesondere der 
Linse, deren regelmaBiges Vorkommen in spaten Stadien fiir einen inneren Zusammen­
hang spricht. 

Der Beginn des in der Regel doppelseitigen Leidens ist meist schwierig zu ermitteln. 
Es gibt FaIle, in denen Erscheinungen der KraDkheit schon in den ersten Wochen oder 
Monaten des Lebens hervortreten (infantile tapetoretinale Amaurose nach LEBER), so daB 
wahrscheinlich ist, daB der ProzeB hier schon vor der Geburt beginnt, wenn auch ein sicherer 
Beweis fiir das Vorkommen einer angeborenen Pigmentdegeneration noch nicht erbracht 
ist. Es handelt sich in solchen Fallen um eine primare Mitbeteiligung der Macula, gewisser­
maBen um Kombinationsformen von macularem und peripherem Typ, wobei die Macula­
veranderungen zwar meist nicht nachweisbar sind, jedoch offenbar den AnlaB zu friih­
zeitiger Erblindung geben. In den meisten Fallen der typischen Pigmentdegeneration 
macht sich das Leiden erst in der spitteren Kindheit oder im jugendlichen Alter bemerkbar. 
SchlieBlich gibt es auch FaIle, in denen erst im mittleren oder hohen Lebensalter iiber 
zunehmende Sehstorungen geklagtwird. NETTLESHIP hatPatienten mitPigmentdegeneration 
gefunden, die bis zum 50., 52., 57., 61., 66. Lebensjahr weder iiber Nachtblindheit noch 
sonstige Sehstorungen zu klagen hatten. Ob die KraDkheit in derartigen Fallen erst in so 
spittem Lebensalter auf tritt, ob es sich nur um ein ungemein langsames Fortschreiten 
handelt, wie es bei manchen Personen nachzuweisen ist, ist schwer zu entscheiden. Bei 
dem gewohnlichen Verlauf des Leidens hat das Sehvermogen schon etwa zu Beginn des 
3. Dezenniums erheblich gelitten; vom 35.-45. Jahr werden die Augen meist zur Fort­
setzung des Berufes untauglich, und zwischen dem 45. und 60. Jahr kommt es zumeist zur 
Erblindung hn praktischen Sinn des Wortes. Haufig findet man im Verlauf der ErkraDkung 
intraokulare Komplikationen, wodurch die SehfuDktion ebenfalls wesentlich beeintrachtigt 
werden kann. Am haufigsten wird eine meist im spateren Stadium auftretende Katarakt 
in Form einer regelmaBig auf die hintere Corticalis beschraDkte, oft in Sternform vom 
hinteren Pol ausstrahlende Triibung beobachtet. Auch Glaukom solI nicht selten in Familien 
mit Pigmentdegeneration vorkommen. Eine plausible Erklarung des Zusammenhanges 
beider ErkraDkungen wurde bisher aber nicht gegeben. 

59* 
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Schon urn die Mitte des vorigen Jahrhunderts wurde von DONDERS und 
GRAEFE erkannt, daB Erblichkeit im Spiele ist. LIEBREICH hat dann in vielen 
Fallen Blutsverwandtschaft der Eltern beobachtet. Urn die weitere Erblich­
keitsforschung haben sich NETTLESHIP und USHER besondere Verdienste er­
worben. In neuerer Zeit wurde die gesamte Weltliteratur iiber die Vererbung 
der Pigmentdegeneration und verwandter Krankheiten von JULIA BELL zu­
sammengestellt. Es kommen bei klinisch anscheinend gleichartigen Krankheits­
bildern genetisch verschiedene Formen vor. 

1. Der haufigste Erbgang ist zweifellos der recessive. Entsprechend diesem 
Typus findet man vor allem ein gehauftes Auftreten bei Geschwistern, woriiber 
eine groBe Literatur vorliegt. Auch Blutsverwandtschaft der Eltern wurde von 
zahlreichen Autoren, und zwar der Haufigkeit nach ziemlich iibereinstimmend 
gefunden. 

Neben den Veranderungen am Sehorgan findet man bei der recessiven 
Form vielfach noch andere (extraokulare) Anomalien, am haufigsten eine teils 
angeborene, teils in friiher Kindheit erworbene SchwerhOrigkeit, Taubheit 
oder Taubstummheit. Nach LEBER wurde diese Komplikation in 22,7% der 
FaIle beobachtet, nach J. BELL in etwa 10%. In den mit SchwerhOrigkeit, 
Taubheit oder Taubstummheit komplizierten Fallen von Pigmentdegeneration 
wurden nach USHER in der gleichen Familie auch Mitglieder mit Ohrsttirungen 
ermittelt, die vollig gesunde Augen hatten; in anderen Familien scheinen regel­
maBig die Mitglieder von Geschwisterschaften entweder beide Krankheiten 
zu zeigen oder keine von beiden. Nach pathologisch-anatomischen Unter­
suchungen von 5mBENMANN und BING besteht die Schadigung des inneren 
Ohres analog der Retinaerkrankung in Hypoplasie des CORTISchen Organes 
sowie in Atrophie der Ganglienzellen und Nervenfasern des Acusticus. 

Auch angeborene Idiotie ist bei der recessiven Form der Pigmentdegene­
ration nicht selten. Weiterhin liegen vereinzelte Beobachtungen iiber die Kombi­
nation mit Mikrocephalus, Epilepsie und cerebellarer Ataxie vor. Eine eigen­
artige Komplikation stellen auch die MiBbildungen der Extremitaten in Form 
von Polydaktylie dar, die sich nicht selten mit geistigen Entwicklungshem­
mungen kombiniert. In anderen Fallen fand sich neben der Pigmentdegeneration 
eine Dystrophia adiposogenitalis und ebenfalls eine Schwache der geistigen 
Entwicklung. BARDET hat dann zuerst auf das Zusammentreffen der Pigment­
degeneration, Polydaktylie, geistiger Entwicklungshemmung und Dystrophia 
adiposogenitalis hingewiesen und BIEDL hat weitere Beobachtungen iiber 
diesen Symptomenkomplex angestellt. Nach seinen Feststellungen kommt 
das BARDET-BmDLsche Syndrom bei Geschwistern vor und wird auf eine pri­
mare Entwicklungshemmung des Gehirns und insbesondere der das Stoff­
wechselzentrum bergenden Hirngegend (Zwischenhirn) zuriickgefiihrt. SOHLIS­
COHEN und WEISS fanden dann eine Familie, in der 4 von 8 Geschwistern das 
Bild der Dystrophia adiposogenitalis mit geistigem Defekt und einer atypischen 
Pigmentdegeneration der Netzhaut zeigten; 2 hatten daneben eine Polydaktylie. 
Da neuerdings auch Konsanguinitat nachgewiesen wurde, darf recessiver Erb­
gang angenommen werden. Es ist verstandlich, daB bezuglich des familiaren 
Vorkommens der einzelnen Symptome des Syndroms weitgehende Variationen 
moglich sind, so daB auch die Augenerkrankung fehlen kann. 

2. AuBer der recessiven gibt es eine recessive geschlechtsgebundene Form der 
Pigmentdegeneration, entsprechend der geschlechtsgebundenen Form der statio­
naren kongenitalen Hemeralopie. Hierfiir spricht besonders der 'OberschuB an 
kranken Mannern. NETTLESHIP fand z. B. 62%, BELL 55,6%, LEBER 73% 
befallene Manner. Urn eine Zufalligkeit kann es sich bei der groBen Menge der 
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ubereinstimmenden Beobachtungen kaum handeln. In einem zuerst von NETT­
LESHIP und spater von USHER bekanntgegebenen Stammbaum waren zudem nur 
mannliche Mitglieder befallen (Abb. 14) und neuerdings fand GASALLA die Pig­
mentdegeneration bei 7 Mannern in 2 Generationen. Schwerhorigkeit, Taubheit 
bzw. Taubstummheit sowie Storungen im Zentralnervensystem scheinen in 
diesen Fallen nur ausnahmsweise vorzukommen. 
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Abb. 14. Recessiv geschlechtsgebundene Netzhautverodung. (Nach NETTLEBHIP [Ausschnitt].) 

3. Wesentlich seltener als die recessive ist die dominante Vererbung der 
Pigmentdegeneration (Abb. 15). In einzelnen Familien lieB sich dieser Erbgang 
durch 5 oder 6 Generationen verfolgen. Auch unregelmaBige Dominanz, die 
durch "Uberspringen einzelner Generationen gekennzeichnet ist, wurde gelegent­
lich beobachtet. Wahrend das klinische Bild der dominant vererbten Pigment­
degeneration das gleiche ist wie bei den recessiven Formen, besteht der wesent­
liche Unterschied zu diesen darin, daB bei der dominanten Form Ge8chlecht8-
einflii88e fehlen und eben80 in der Regel extraokulare Komplikationen. Nur aus­
nahmsweise wurde Taubheit gefunden und auch cerebrale Storungen scheinen 
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Abb. 15. Dominante Netzhautverodung. (Nach NETrLEBHIP [Ausschnitt].) 

auBerordentlich selten zu sein. BELL fand z. B. bei 300 Befallenen nur einmal 
cerebrale Storungen. FLEISCHER weist darauf hin, daB bei der dominanten 
Form die Hemeralopie schon in friihester Jugend zu finden sei, so daB die Ver­
mutung naheliegt, daB diese - wie bei der dominanten idiopathisehen Heme­
ralopie - angeboren sein konnte. Klinisch resultiere dann im weiteren Verlauf 
das gleiehe Krankheitsbild wie bei der reeessiven Form. Bemerkenswert ist vor 
allem die Tatsache, daB bei der dominanten und reeessiv geschlechtsgebundenen 
Form Komplikationen wie bei der einfach recessiven Form in der Regel nicht 
vorkommen. Zum Teil beruht das Zusammentreffen der reeessiven Form der 
Pigmentdegeneration mit anderen recessiven Leiden sieher nur darauf, daB 
alle recessiven Leiden durch Verwandtenehen manifest werden. Eine genetische 
Beziehung zwischen diesen braucht also keineswegs zu bestehen. Daher fehlt 
dies Zusammentreffen mit anderen recessiven Leiden bei der dominanten und 
der geschlechtsgebundenen Form, fur die Verwandtenehen keine Rolle spielen. 

Unter der Bezeiehnung "Pigmentdegeneration ohne Pigment" oder "pigmentlose Tapeto. 
retinaldegeneration" (LEBER) wurden vielfaeh die FaIle gefiihrt, bei denen der ophthalmo­
skopisehe Befund keine Pigmentierung ergab, wahrend sonst das Krankheitsbild mit dem 
der Pigmentdegeneration iibereinstimmte. FUr einen Teil dieser FaIle hat sieh ergeben, 
daB sieh die Pigmentierung spater doeh noch einstellte. In drei Fallen von USHER traten 
z. B. erst 4-10 Jahre nach Feststellung einer zunachst ohne Pigment verlaufenden Netz· 
hautdegeneration die charakteristischen Netzhautpigmentierungen auf. In anderen Fallen 
scheint die Pigmentierung wahrend des ganzen Lebens fehlen zu Mnnen. Die ZugehOrigkeit 
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zur Pigmentdegeneration ergibt sich schon daraus, dall in der gleichen Familie bei der· 
selben Form der Sehstorung pigmentlose sowie schwach und stark pigmentierte FaIle vor· 
kommen. Auch wurde unter Geschwistern die Netzhautdegeneration mit und ohne Pigment 
nebeneinander gefunden. 

Die Retinitis punctata albescens ist ebenfalls eine pigmentlose Tapetoretinaldegeneration, 
wobei der Augenhintergrund auf weite Strecken von zahllosen kleinen, rundlichen, zumeist 
getrennt stehenden oder zu kleinen Gruppen konfluierenden, scharf begrenzten, weillen 
Punkten oder Fleckchen iibersat ist. 1m iibrigen sind die gleichen Erscheinungen wie bei 
der pigmentlosen Netzhautdegeneration vorhanden, oder es finden sich Obergange zur 
pigmentierten Form. Der Zustand iat sowohl objektiv ala auch hinsichtlich des subjektiven 
Sehvermogens oft atationar, und die SehsWrung kann sich in solchen Fallen fast ganz auf 
hochgradige Nachtblindheit beschranken, die indessen auch fehlen kann. Die Verwandt. 
schaft der Retinitis punctata albescens mit der Pigmentdegeneration der Netzhaut ergibt 
sich, abgesehen von den bei beiden Erkrankungen gleich typischen Befund der Gesichts· 
feldeinschrankung und der Hemeralopie, besonders auch aus dem Vorkommen beider Krank· 
heitsformen in derselben Familie. 

In seltenen Fallen wurde neben den mehr oder weniger typischen Erscheinungen der 
Pigmentdegeneration der Netzhaut ausgedehnte Atrophie der Aderhaut und des Pigment. 
epithels gefunden, wobei der Augenhintergrund auffallend glanzend weill erscheint. Ein 
hochgradiger Fall dieser Art wurde von MAUTHNER als Ohorioideremia, angeborener Mangel 
der Aderhaut, beschrieben. Spater wurde dieses Krankheitsbild in Familien mit typischer 
Pigmentdegeneration der Netzhaut beobachtet, wodurch die Zusammengehiirigkeit mit 
diesem Leiden sichergestellt wurde. Die Chorioideremia wurde nur bei Mannern festgestellt 
(nach J. BELL in 10 Familien), doch gelang bisher der Nachweis einer geschlechtsgebundenen 
Vererbung nicht. Meist bestand zugleich Myopie mittleren und hohen Grades. 

Von FUCHS und CUTLER wurden ahnliche Falle, jedoch mit weniger starkem und aus· 
gedehntem Aderhautschwund als Atrophia gyrata chorioideae et retinae beschrieben. Es 
findet sich dabei in der Peripherie ein ausgedehnter, giirteIformiger, atrophischer Bezirk. 
Eine zweite, ringformige Zone von Chorioidealatrophie kann die Papille umschliellen. Auch 
hier wurde familiares Auftreten und Vorkommen in Familien mit Pigmentdegenerationen 
beobachtet. In diesen Fallen scheinen beide Geschlechter befallen zu werden. Nach BOHM 
solI typische recessive Vererbung vorliegen. 

d) Gesch wiilste oder gesch wulstahnliche Bildungen der N etzha u t. 

Das Gliom dar Natzhaut. Die bOsartige Netzhautgeschwulst des Kindesalters, 
das Gliom, kann zwar keineswegs generell zu den hereditaren Augenerkran. 
kungen gerechnet werden, doch wurde es in zahlreichen Fallen gehauft bei 
Geschwistern, zuweilen auch in aufeinanderfolgenden Generationen gefunden. 
LEBER konnte 27 Familien zusammenstellen, in denen meist eine Reihe von 
Geschwistern an Gliom erkrankt waren und J. BELL 36 Stammbaume, wobei 
sich ergab, daB 5mal der Vater, 6mal die Mutter und 22mal Geschwister befallen 
waren. Eine Auswahl des Geschlechts scheint nicht zu bestehen. Besonders 
erwahnenswert sind die Beobachtungen von NEWTON, der unter 16 Kindern 
10 Gliomkranke fand, und zwar 7 doppelseitige und 3 einseitige. 

Selten sind Gliome entsprechend dem nur im friihesten Kindesalter auf· 
tretenden und bosartigen Leiden durch mehrere Generationen einer Familie 
gefunden worden. Von Interesse ist daher die Angabe von BERRISFORD, der 
das Gliom durch 3 Generationen verfolgen konnte. Dem Vater dieser Familie 
war im Alter von 5 Monaten ein Auge wegen Gliom entfernt worden, dem Sohn 
im Alter von 3 Jahren; dieser starb mit 15 Jahren; die Tochter bekam 8 Kinder, 
von denen 4 an doppelseitigem Gliom zugrunde gingen. 

Auch kollaterale Vererbung kommt vor. So waren in einer von STEINHAUS 
beschriebenen Familie 2 Kinder eines gliomfreien Vaters befallen, von dessen 
9 Geschwistern 3 an einseitigem Gliom gelitten hatten, und in einer anderen 
Familie (OWEN) hatte ein befallener Mann einen gliomkranken Sohn und seine 
gesunde Schwester 2 gliomkranke Kinder. 

Die neuere Literatur iiber Vererbung des Glioms hat WAARDENBURG zu· 
sammengestellt. Hieraus ist besonders zu entnehmen, daB bei der Vererbung 
des Glioms entgegen friiherer Beobachtungen auch ofters Blutsverwandtschaft 
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gefunden wurde. Wahrend bei der gr06en Menge der familiaren Falle die Zahlen­
verhaltnisse der kranken und gesunden Kinder mehr fUr Dominanz sprechen 
(FRANCESCHETTI), mu6 nach den neueren Befunden des Vorkommens der 
Blutsverwandtschaft auch an recessive Erbfaktoren gedacht werden. Ein 
abschlie6endes Urteil iiber die Art der Vererbung la6t sich noch nicht abgeben. 
Vorlaufig wissen wir mit Sicherheit nur, da6 das Gliom in einem Teil der Falle erb­
lich auf tritt, und zwar in direkter und indirekter Uberleitung. 

Was die Beziehungen des Glioms der Netzhaut zum Gliom der Zentral­
organe des Nervensystems anlangt, so bestehen zwar vom pathologisch-anato­
mischen Gesichtspunkt weitgehende Analogien, in klinischer Hinsicht wurde 
jedoch eine Kombination von Gliom des Gehirns und der Netzhaut nur au6erst 
selten festgestellt. 

Die Angiomatose der Netzhaut (VON HIPPEL-LINDAusche Krankheit). Eine 
seltenere geschwulstahnliche Erkrankung der Netzhaut, die Angiomatosis retinae, 
bei der ebenfalls die Vererbung eine Rolle spielt, wurde zuerst von E. FUCHS, 
spater von WOOD und COLLINS, besonders eingehend in ihrem ophthalmo­
skopischen Bild und in ihrem Verlauf von v. RIPPEL beschrieben. 

1m ersten Stadium der Erkrankung findet man starke Ausdehnung und Schlangelung 
der Arterien und Venen sowie scharf umschriebene tumorartige Bildungen, in die meist 
je eines der GefaBe einmiindet. Diese konnen um das 4-5fache des normalen Volumens 
vergroBert sein und infolge der starken Schlangelungen wurstformige Einschniirungen 
zeigen. 1m weiteren Verlauf nehmen die nach anatomischen Befunden als Angiomknoten 
anzusprechende Bildungen an Zahl und Ausdehnung zu und flieBen zu groBeren Tumoren 
zusammen. Hierzu kommen spater noch sekundare Netzhautveranderungen in Form von 
weiBen, opaken Flecken und Infiltraten, sowie eine besondere Art von Netzhautablosung, 
wodurch ein der Retinitis exsudativa ahnliches Krankheitsbild entsteht. Die weiBen Herde 
konnen verschiedene Anordnung zeigen, zuweilen haben sie ein sternformiges oder sichel. 
formiges Aussehen (FuCHS). Diese Veranderungen sind in der Regel mit einer betracht­
lichen Wucherung der Glia und Bindegewebsneubildung verbunden. 

Das Wesen des Prozesses ist wahrscheinlich in der Bildung kapillarer Angiome zu 
suchen, die infolge ihres Wachstums die Netzhaut schlieBlich zum Schwund bringen, und 
die gleichzeitig hochgradige Zirkulationsstorungen hervorrufen, wodurch es zu fettigen 
Degenerationsherden und Netzhautablosung kommt. Die Erkrankung tritt meist bei 
jugendlichen Personen yom 14.-32. Lebensjahre auf und ist etwa in der Halfte der FaIle 
doppelseitig; ihr Verlauf ist auBerst chronisch, sie kann jahrelang bestehen, ohne Seh­
stiirungen zu machen; schlieBlich stellen sich Erscheinungen von schleichender Iridocyclitis 
ein, die in der Regel zu Sekundarglaukom, zuweilen auch zu Schrumpfung des Auges fiihrt. 
Meist miissen die Augen wegen der Beschwerden und Reizzustande oder auch wegen eines 
zu befiirchtenden malignen Tumors enukleiert werden. 

Nachdem schon in vereinzelten Fallen von Angiomatosis retinae das gleich­
zeitige Vorkommen von Kleinhirncysten mit Stauungspapillen festgestellt wurde, 
fand LINDAU die Angiomatose in 25% der FaIle mit Gehirnleiden kompliziert, 
die einige Male als Kleinhirncysten verifiziert wurden. In 16 Fallen von cere­
bellaren Cysten konnte er angioblastische Tumoren in der Cystenwand nach­
weisen. Bei einigen dieser Falle gelang es gleichzeitig, angiomatose Bildungen 
in der Retina und cystische Tumoren auch in anderen Organen wie im Pankreas, 
in den Nieren und Nebennieren nachzuweisen. Nach diesen Befunden stellte 
LINDAU als eine neue Krankheitsbezeichnung die "Angiomatosis des Zentral­
nervensystems" (LINDAusche Krankheit) auf, welche die Angiomatosis retinae 
als Teilsymptom in sich schlie6t. Als anatomische Grundlage wird eine mesen­
chymale Fehlbildung im Sinne einer Gleichgewichtsstorung zwischen nervosem 
Gewebe und Mesenchym angenommen. 

Bereits unter den ersten, von WOOD und COLLINS beobachteten Fallen von 
Angiomatosis retinae, wurde die Erkrankung bei Bruder und Schwester ge­
funden. Auch bei den weiteren Veroffentlichungen handelte es sich urn das 
Befallensein von Geschwistern. Neuerdings hat ROCHAT den Stammbaum einer 
Familie mitgeteilt, in der zuvor von TRESLING das familiare Auftreten von 
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Angiomatosis retinae bei 2 Briidern beobachtet wurde, deren Mutter an einer 
Gehirnkrankheit gestorben sein soIl. ROCHAT konnte diesen Stammbaum wesent­
lich erweitern und feststellen, daB auch Kleinhirntumoren bei Mitgliedern dieser 
Generation auftraten und der Sohn einer gesunden Schwester der Briider an 
Angiomatosis retinae erkrankte (Abb. 16). CUSHING fand schlieBlich bei einem 
36jahrigen Manne ein Hamangioblastoma des Kleinhirns und ein Angioma retinae, 
des sen Vater und dessen eine Schwester an gleichartig verdachtigen Gehirn­
erscheinungen gestorben sein sollen. Da die Gehirncysten nicht bosartig sind 
und durch rechtzeitige Operation das Leben der Patienten zu retten ist, ist die 
Kenntnis der Angiomatose der N etzhaut auch von allgemeinem arztlich en Interesse. 

N etzhautgeschwiilste bei der tuberosen Hirnsklerose. DaB bei der tuberosen 
Hirnsklerose Augenveranderungen in Form von Netzhautgeschwiilsten vor­
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() cinseitige Angiomatosis 
retinae; 

• doppelseitige Angioma­
tosis retinae ; 

• einseitiges Netzhaut- und 
Kleinhirnangiom; 

G Gehirnleiden und Klein-
hirnangiom. 

Abb. 16. Vererbung von An­
giomatosis retinae und Klein­
hirnangiom; einmal auch 

GroLlhirnangiome. 
(Nach TREBLING-RoCHAT­

HEMMES.) 

kommen, wurde in neuester Zeit durch VAN DER HOEVE 
entdeckt. Durch VAN BOUWDYK BASTIAANSE wurde 
das familiare Auftreten der tuberosen Sklerose bei 
5 unter 9 Geschwistern gefunden und VAN DER HOEVE 
stellte bei einem 6. Kind dieser Familie eine zu diesem 
Krankheitsbild gehOrende Netzhautgeschwulst fest. 
Beide Eltern stammten aus degenerierten Familien 
(Alkoholismus, Psychose und Lues). Eine nahe Ver­
wandtschaft des Leidens scheint zu der RECKLING­
HAUSENSchen Krankheit zu bestehen, die zweifellos 
erblich bedingt ist. Es ist daher berechtigt, die 
Augensymptome bei der tuberosen Sklerose auch im 
Rahmen der hereditaren Augenerkrankungen zu er­
wahnen. Es sei jedoch betont, daB iiber die Verer­
bung des sehr seltenen Leidens noch nichts Sicheres 
bekannt ist. 

Beziiglich der Haufigkeit des Vorkommens der 
Augenveranderungen bei der tuberosen Hirnsklerose ist bemerkenswert, daB 
VAN DER HOEVE in den von ihm untersuchten 6 Fallen flache Netzhautge­
schwiilste fand, in 2 Augen Papillentumoren, die an sich sehr selten sind. 
Hieraus wird gefolgert, daB Geschwiilste im Augenhintergrund zum Krankheits­
bild der tuberosen Hirnsklerose gehoren, wenn sie auch wahrscheinlich ebenso­
wenig konstant vorkommen wie die anderen Erscheinungen. Der Vergleich des 
klinischen Bildes der Augengeschwiilste mit dem anatomischen der Gehirn­
veranderungen ergibt weitgehende Ubereinstimmungen, da in beiden Organen 
flache Geschwiilste beobachtet werden, sowohl echte Tumoren, Inkrustationen 
und Cysten. VAN DER HOEVE stellt die Netzhautgeschwiilste, die den Eindruck 
gutartiger Gliome machen, in eine Reihe mit den Hirnrindengeschwiilsten, 
wahrend die Papillentumoren mehr den Ventrikeltumoren ahneln. Die Ge­
schwiilste der Netzhaut und der Papillen konnen progressiv sein und cystisch 
degenerieren, dabei konnen sich die Cysten in den Glaskorper entleeren und 
Blutungen hervorrufen. Nach histologischen Befunden sind die Geschwiilste 
zu den Neuromen zu rechnen, wobei jedoch noch unentschieden ist, ob es 
sich urn richtige Blastome handelt. 

Es sei noch erwahnt, daB die Krankheit urn so friihzeitiger aufzutreten 
scheint, je langer sie in einer Familie verwurzelt ist (BOUWDYK BASTIAANSE), 
daB sie auch in abortiven Formen (verschiedenartige Haut- und Fundusver­
anderungen) familiar vorkommen soIl (SALOM), und daB VAN DER HOEVE bei 
der Neurofibromatose (RECKLINGHAUSEN) in 2 Fallen das gleiche ophthalmo­
skopische Bild fand wie bei der tuberosen Hirnsklerose, woraus sich eine gewisse 
Stiitze fiir die Annahme einer Wesensgleichheit beider Erkrankungen ergibt. 
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6. Sehnervenatrophie 1. 

a) LEBERSche Krankheit. Die bekannteste Form der erblichen Sehnerven­
atrophie hat LEBER beschrieben. Das Leiden entwickelt sich zwischen dem 
18. und 25. Lebensjahr und zwar doppelseitig, jedoch meist mit einem kleinen 
zeitlichen Intervall. Zuweilen wurde auch fruheres Auftreten (zwischen dem 
5. und 18. Lebensjahr) oder spateres (zwischen dem 25. und 43. Lebensjahr) 
beobachtet. 

Die Sehstorung setzt ziemlich plOtzlich unter Auftreten eines Nebels ein und nimmt 
im Verlauf der folgenden Wochen zu, kommt jedoch meist nach einigen Monaten zum 
Stillstand. In der Regel verlauft die Storung unter dem Bilde eines fortschreitenden Zentral­
skotoms bis zum volligen Verlust des zentralen Sehens, wahrend die Peripherie des Gesichts­
feldes und damit die freie Orientierung erhalten bleibt. In seltenen Fallen solI einerseits 
auch Besserung der Sehfunktion, andererseits vollige Erblindung vorkommen. Ophthalmo­
skopisch findet man anfangs gewohnlich Hyperamie vorwiegend der Venen und Triibung 
der Papillengrenzen. Spater blaBt die Papille ab, besonders temporalwarts. SchlieBlich 
hun eine ausgesprochene totale Sehnervenatrophie resultieren. Die LEBERsche Krankheit 
ist demnach charakterisiert durch das in der Regel wahrend oder nach der Pubertat auf· 
tretende Krankheitsbild der retrobulbaren Neuritis mit nachfolgender Sehnervenatrophie, 
wozu die exquisite Erblichkeit des Leidens tritt. 

LEBER fand das von ihm beschriebene Krankheitsbild in mehreren Familien 
(1871). In der einen Familie erkrankten 5 Sohne gesunder Eltern im Alter 
zwischen 13 und 28 Jahren, die einzige Tochter blieb gesund. AuBerdem hatten 
das Leiden 2 Bruder der Mutter. In einer anderen Familie, die von VOSSIUS 
und MUGGE weiter verfolgt wurde, waren von 6 Geschwistern 4 Bruder erkrankt, 
ferner 1 Vetter, 1 Onkel und 2 GroBonkel. Diese Beispiele aus den Familien­
untersuchungen LEBERS lassen nicht nur die Erblichkeit der Sehnervenatrophie 
erkennen, sondern geben auch schon einen Hinweis auf den recessiv geschlechts­
gebundenen Erbgang, da in beiden Familien lediglich mannliche Personen befallen 
waren, ohne daB sich dabei das Leiden direkt vom Vater auf den Sohn iibertrug. 

Die Beobachtungen LEBERS konnten in der Folgezeit bestatigt werden. 
HORMUTH hat im Jahre 1900 in einer zusammenfassenden Arbeit 75 Familien 
mit LEBERscher Sehnervenatrophie beschrieben und kommt zu dem Resultat, 
daB das Leiden in weitaus der Mehrzahl der FaIle nur durch weibliche Familien­
mitglieder fortgepflanzt wird, welche die Erkrankung, meist ohne selbst affiziert 
zu sein, auf ihre Tochter in der Regel wieder nur als Keim iibertragen, wahrend 
bei den Sohnen das Leiden zum Ausbruch kommt. 

Seitdem sind eine groBe Reihe von Arbeiten erschienen, die sich im wesent­
lichen mit der Frage beschiiftigen, inwieweit die wirklichen Erfahrungen iiber 
Vererbung der LEBERschen Sehnervenatrophie mit der Theorie der Vererbung 
von geschlechtsgebundenen Krankheiten iibereinstimmen. Die wichtigsten 
Arbeiten iiber diesen Gegenstand sind diejenigen von NETTLESHIP (1909), 
FLEISCHER und JOSENHANS (1920), DREXEL (1922) und WAARDENBURG (1932). 

Es hat sich auf Grund solcher ausfiihrlicher Zusammenstellungen immer 
wieder gezeigt, daB die Erkrankung typisch recessiv geschlechtsgebunden 
iibertragen wird, was zahlreiche, auf mehrere Generationen sich erstreckende 
Stammbaume einwandfrei beweisen. 

FLEISCHER und JOSENHANS, DREXEL u. a. haben weiter festgestellt, daB 
das Leiden bisher niemals bei mannlichen Nachkommen kranker Manner beob­
achtet wurde. Diese Eigentiimlichkeit entspricht der von LOSSEN fiir die 
Hamophilie aufgestellten Regel, wonach zwar die Anlage zur Blutung durch 
anscheinend gesunde Frauen (Konduktoren) auf Sohne iibertragen wird, diese 
selbst jedoch die Bluteranlage nicht weiter vererben. Bei der LEBERschen 
Krankheit konnte bisher ebenfalls eine sichere Ubertragung durch Manner in 

1 Vgl. auch MARCHESANI, Bd.4 dieses Handbuches, S.99. 



938 A. PASSOW: Hereditare Augenerkrankungen. 

-~ 

Ot 

Ot 

"0 keinem Fall festgestellt werden, auch nicht 

Ot 
Ot-'8 

Ot-O 

Ot-£ ()j. Ol-{: -~ 
_~, (~9 
1::- 0 

rn-K 
Ot-E~ - Ot Ot 

". Ot 
~-[ Ot-~ 
". Ot-[ ~ 
Ot-8 

* Ot~ 

~ 

i o 

I 
~ 

in der Weise, daB ein kranker Mann sein 
Leiden etwa mittels Konduktortochter auf 
Enkel oder weitere Nachkommen vererbt. 

RORMUTH fand bei statistischen Zusam­
menstellungen im Mittel etwa 14%, KLop­
FER 13% und NETTLESHIP 16% befallene 
Frauen. Nach der 'Theorie des recessiv ge­
schlechtsgebundenen Erbgangs konnte aber 
eine Frau nur dann krank sein, wenn der 
Vater krank und die Mutter Konduktorin 
ware, was jedoch bei der LEBERschen Krank­
heit niemals zutrifft, da der Vater hier stets 
als gesund befunden wurde, und da zudem 
die erkrankten Frauen vielfach neben kran­
ken auch gesunde Sohne hatten. Es kann 
sich daher nicht um homozygotisch, son­
dern nur um heterozygotisch kranke Frauen 
handeln, wie sie auch beianderengeschlechts­
gebundenen Leiden vorkommen. W AARDEN­
BURG beschrieb einen Fall, in dem 6 Personen 
in 3 Generationen befallen waren, und zwar 
der GroBvater, die Mutter, 3 Sohne und 
1 Tochter. Die Krankheit nahm bei den 
mannlichen Personen einen ernsten, bei den 
weiblichen einen milden Verlauf, was dafiir 
spricht, daB die Frauen daneben ein nor­
males Gen besaBen, was bei den Mannern 
fehlte. Nach LENZ stellen diese Falle von 
unvollstandiger bzw. unregelmaBig recessiv­
geschlechtsgebundener Vererbung eine Art 
von Obergang zu der dominant geschlechts­
gebundenen dar, stehen aber der ersteren 
Vererbungsart bedeutend naher. Ein um­
fangreicher Stammbaum von WAARDEN­
BURG, aus dem sich die geschlechtsgebun­
dene Form der LEBERschen Krankheit und 
ihre Abweichungen von der Regel ergibt, 
findet sich in Abb. 17. Nach neueren Beob­
achtungen kann die Erkrankung bei Frauen 
in bestimmten Familien gehauft auftreten. 
Da solche FaIle besonders oft in Japan vor­
kommen (KAWAKAMI), scheint es dort eine 
mehr dominant geschlechtsgebundene Form 
zu geben. 

Dber das Wesen der LEBERschen Krank­
heit wurde in neuerer Zeit viel diskutiert, 
doch handelt es sich hierbei lediglich um 
Hypothesen, denen vorlaufig in atiologischer 
Hinsicht noch keine wesentliche Bedeutung 
zuzumessen ist. Von besonderem Interesse 
sind die Beobachtungen von WEEKERS und 
RUBIN, die den Stammbaum eines Kranken 
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bis ins 14. Jahrhundert zuriick verfolgen konnten. Es fanden sich in der 
Familie keinerlei erbliche Augenleiden bis zu einem Zeitpunkt, in dem 3 Briider 
der Familie 3 Schwestern heirateten. Fast aIle mannlichen Mitglieder er­
krankten, wahrend die Frauen, selbst gesund, die Krankheit auf ihre mann­
lichen Nachkommen ubertrugen. Dreimal bestatigte es sich, daB jedesmal die 
LEBERsche Krankheit in Erscheinung trat, wenn 2 bestimmte Familien ihr 
Blut mischten. Andererseits hatten die 3 Bruder und die 3 Schwestern andere 
Bruder und Schwestern, deren Nachkommen nicht an Sehnervenleiden er­
krankten. Zum Zustandekommen der Krankheit in einer bisher verschonten 
Familie scheint daher ein unvermutetes Zusammentreffen von je einem ata­
vistischen Erbfaktor aus jeder Familie notwendig zu sein. 

Anatomische Untersuchungen des Sehnerven liegen nur von REHSTEINER 
vor, die nicht fur entzundliche, sondern fur erbbedingte Ursachen sprechen. 

b) Angeborene und infantile Sehnervenatrophie. Familiare Sehnervenatrophie 
wurde zuweilen schon im friihen oder auch im fruhesten Kindesalter beobachtet, 
so daB die Vermutung berechtigt ist, daB auch eine konnatale Form vorkommt. 
Von der LEBERschen Krankheit unterscheidet sich die hierher gehorende Form 
nicht nur durch den zeitlichen Beginn des Leidens, sondern auch durch die 
Art der Vererbung. Soweit nach dem sparlichen Material geschlossen werden 
kann, laBt sich bei der angeborenen und der infantilen Form keine Geschlechts­
gebundenheit erkennen, wahrend Ofters Blutsverwandtschaft der Eltern nach­
gewiesen wurde. W AARDENBURG beschrieb 2 Familien, in denen nur Geschwister 
ohne Auswahl des Geschlechts befallen waren; die Eltern waren in jedem Fall 
blutsverwandt. STARLIN hat 12 Familien zusammengestellt, in denen 7mal 
Blutsverwandtschaft der Eltern vorkam. Hiernach ist einfach recessiver Erbgang 
anzunehmen. 

Daneben kann sich konnatale und infantile Sehnervenatrophie offen bar 
auch dominant vererben. Bei WAARDENBURG findet sich z. B. ein Stammbaum 
von MILTON GRISOOM; es handelte sich um 8 befallene mannliche und 6 befallene 
weibliche Personen in 3 Generationen. 5mal wurde das Leiden von einem Mann 
direkt weitervererbt, nur Imal wurde anscheinend eine Generation ubersprungen. 
In neuerer Zeit fand ALSBERG die Sehnervenatrophie bei Vater und Sohn, 
bei denen das Leiden mit 25 bzw. 4 Jahren festgestellt wurde und HERZOG 
bei GroBmutter, Mutter und Sohn, bei denen die hochgradige SehstOrung schon 
in friihester Kindheit bestanden hat. 

Das klini8che Bild unterscheidet sich wohl kaum von dem der LEBERschen 
Krankheit, meist sind die Augen wie bei dieser hochgradig schwachsichtig, 
nur selten erblindet. 

SchlieBlich hat BEHR eine komplizierte hereditar-familiare Opticu8atrophie 
des Kindesalters beschrieben. Die Erkrankung fand sich nur bei Knaben, darunter 
2 Briidern, was jedoch auf Zufall beruhen kann. Wichtig ist jedoch, daB im 
Gegensatz zu den bisher behandelten Fallen der familiaren Opticusatrophie 
noch anderweitige neurologische Erscheinungen gefunden werden. Nach BEHR 
tritt in den ersten Lebensjahren, moglicherweise auch schon konnatal, das 
typische Bild der LEBERschen Krankheit auf; daneben kommen Koordinations­
storungen (Ataxie und unsicherer Gang), Pyramidenstorungen (Hypertonie 
und Reflexsteigerung), BlasenstOrungen und geistige Minderwertigkeit vor. 
W AARDENBURG fand die BEHRsche Form bei 3 von 11 Geschwistern, und zwar 
bei 2 Knaben und 1 Madchen. Es konnen also offenbar auch Madchen er­
krankt sein. Da bei einem dieser Kinder eine ausgesprochene Schadeldeformi­
tat bestand, vermutet W AARDENBURG, daB diese nicht ohne Bedeutung fur die 
Entwicklung der Sehnervenatrophie war. Ein Erbmodus laBt sich bei der 
BEHRschen Form der familiaren Opticusatrophie noch nicht aufstellen. 
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7. Augenerkrankungen bei verschiedenen Leiden des Zentralnervensystems. 
Bei einer Anzahl von erblichen N ervenleiden findet man gleichzeitig eine 

Beteiligung des Sehorgans. Soweit die Beziehungen zwischen Auge und Zentral­
nervensystem, z. B. bei der amaurotischen Idiotie und der Pigmentdegeneration 
der Netzhaut, nicht schon erwahnt wurden, seien sie hier, soweit sie von Bedeu­
tung sind, kurz aufgezahlt. 1m iibrigen wird auf die Kapitel verwiesen, in denen 
die entsprechenden Erkrankungen gesondert behandelt werden. 

1. Spinale Ataxie (FRIEDREICH) und cerebellare Ataxie (PIERRE MARIE). Bei 
der FRIEDREICHschen Krankheit wird gelegentlich Sehnervenatrophie beob­
achtet, Mufiger scheint sie bei der PIERRE MARIEschen Krankheit zu sein; 
WILBRAND und SANGER geben an, daB in einigen Fallen mit anscheinend domi­
nanter Ataxie regelmaBig Sehnervenatrophie vorgekommen ist. Daneben 
konnen Nystagmus und Augenmuskellahmungen vorhanden sein. Der Nystag­
mus kann als einziges Augensymtom in Erscheinung treten (BERGMANN). 

2. PELIZAEUS-MERZBACHERsche Krankheit. Zuweilen wurden Opticusatropbie 
und Nystagmus festgestellt. BOSTROEM hat 8 FaIle untersucht, samtlich Sohne 
zweier Schwestern. Bei diesen bestand durchweg eine temporale Abblassung 
der Papillen sowie Nystagmus. Ich selbst konnte mich bei 4 dieser Personen, 
die sich in Anstaltspflege (Ursberg, Schwaben) befinden, von der Richtigkeit 
dieser Angaben iiberzeugen. Klinisch handelt es sich um eine der LEBERschen 
Opticusatrophie nahestehenden Form. Da auch bei der multiplen Sklerose, 
mit der die PELIZAEUS-MERZBACHERsche Krankheit gewisse ahnliche Ziige hat, 
ebenfalls in der Regel eine temporale Abblassung der Papille besteht, erstreckt 
sich die Almlichkeit auch auf den Augenbefund. 

3. Cerebrale Diplegie. Die erbIiche cerebrale Diplegie hat kIinisch Beziehungen 
zu den hereditaren Ataxien, der PELIZAEUS-MERZBACHERschen Krankheit sowie 
der juvenilen amaurotischen Idiotie. Dementsprechend findet man dabei 
Opticusatrophie und Nystagmus. Einige Male wurde auch die Kombination 
mit der Pigmentdegeneration der Netzhaut beobachtet (vgl. FRENKEL und 
DIDE). Nach einer Statistik von KONIG war bei cerebralen Kinderlahmungen 
unter 72 Fallen 12mal der Sehnerv mitbeteiligt . 

. 4. Pseudosklerose (STRVMPEL-WESTPHAL) sive hepatolentiknlare Degeneration 
(WILSON). Bei diesen wohl auf FunktionsstOrungen der Leber beruhenden 
Erbleiden, bei denen in diesem Organ Kupfer und in anderen inneren Organen 
Silber gespeichert wird, lagert sich dies auch in der Membrana elastica der 
Aderhaut und in der Hornhaut als braunlich-griiner FLEISCHERscher Ring ab 
(RUMPEL, VOGT, WEINLAND). In der Linse kann sich auch Kupfer in Form 
einer sonnenblumenartigen, griinen vorderen Linsentriibung ausscheiden (OLOFF, 
SIEMERLING, VOGT, JESS). Dem Hornhautring kann als Initialsymptom eine 
prognostische Bedeutung zukommen (JENDRALSKI). 

5. Myotonia congenita und myotonische Dystrophie. Wahrend bei der Myo­
tonia congenita (THOMSEN) an dem allgemeinen, lang andauernden Kontrak­
tionszustand der Muskulatur auch die Augenmuskeln beteiligt sein konnen, 
wird bei der myotonischen Dystrophie prasenile Katarakt gefunden. Um die 
genetische Erforschung dieser Erkrankung haben sich besonders Augenarzte 
verdient gemacht. FLEISCHER hat auf Grund seiner Stammbaumforschungen 
die Erblichkeit des Leidens sichergestellt. Die mit Katarakt verbundenen 
FaIle von myotonischer Dystrophie beginnen bei der Frau meist zwischen dem 
25. und 35., beim Mann zwischen dem 35. und 45. Lebensjahr. Die Katarakt 
kann sich in ihrem Beginn schon im friihesten Stadium der Krankheit mani­
festieren. Familienuntersuchungen haben ergeben, daB die Anfange des Erb­
leidens 5-6 Generationen zuriickverfolgt werden konnten. Es scheint, daB 
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das Leiden sich auch durch mehrere Generationen latent vererben und dann 
plotzlich in verschiedenen Zweigen einer Generation homochron auftreten kann. 
1m iibrigen ist der Erbgang offenbar dominant. FLEISCHER macht darauf 
aufmerksam, daB die bei erblichem Star beobachtete Erscheinung der Anti­
zipation auch hier vorkommt, und daB zuweilen prasenile Katarakt in der 
vorausgehenden Generation oder bei Geschwistern ohne sonstige Zeichen von 
myotonischer Dystrophie gefunden wird. Neben myotonischer Dystrophie und 
Katarakt wurden bei einzelnen Mitgliedern der befallenen Familien endokrine 
Storungen festgestellt. 

6. Progressive Muskelatrophie und Myasthenia gravis pseudoparalytica. Bei 
den familiaren Muskelatrophien konnen, besonders bei der myotonischen Form, 
der sogenannten Dystrophia musculorum progressiva aUch die Augenmuskeln 
beteiligt sein, mit Vorliebe der M. orbicularis (SchlieBmuskel). Bei der My­
asthenia gravis pseudoparalytica (ERB-GOLDFLAM) sind vorzugsweise andere 
Augenmuskeln paretisch (Ptosis, Ophthalmoplegia externa). 

7. Diffuse Hirnsklerose. Diese von SCHILDER auch als Encephalitis peri­
axialis diffusa bezeichnete, ausgesprochen erbliche Erkrankung auBert sich am 
Auge zuweilen in Form einer Neuritis optica. Nach einer Mitteilung von SCHOLZ 
fand sich bei den in der 3. Generation befallenen Mitgliedern einer Familie 
temporale Abblassung mit Zentralskotom, also ein der LEBERschen Krankheit 
ahnliches Krankheitsbild. 

SchluB. 

Erteilung des Ehekonsenses und Unfruchtbarmachung bei hereditaren 
Augenerkrankungen. 

Von praktischer Wichtigkeit ist die Kenntnis der Vererbungsverhaltnisse 
bei den einzelnen Augenerkrankungen in bezug auf die Frage der Erteilung des 
Ehekonsenses und der Unfruchtbarmachung. Es gibt zwar klinische Krankheits­
bilder, die in gewissen Familien dem einen, in anderen dem anderen Erbmodus 
folgen; zahlreiche Augenerkrankungen folgen aber in typischer Weise einer 
bestimmten Erbregel, so dem dominantenErbgang, z. B. die Ptosis, dieOphthalmo­
plegien und die dominante Hemeralopie; der recessiven Erbweise der Albinismus, 
die totale Farbenblindheit, die Maculadegeneration und zumeist die Pigment­
degeneration der N etzhaut; der recessiv-geschlechtsgebundenen Vererbung die 
Hemeralopie mit Myopie, die Rot-Griinblindheit und Rot-Griinanomalie sowie 
die LEBERsche Sehnervenatrophie. 

Nach den von FRANCESCHETTI aufgestellten Forderungen soIl man Per­
sonen mit schweren dominant vererbten Augenleiden die Eheerlaubnis versagen, 
wahrend gesunde Mitglieder einer solchen Familie heiraten konnen, sofern das 
Leiden nicht spater noch zum Ausbruch kommen kann; ebenso sollen sich 
Trager eines schweren recessiven Leidens nicht fortpflanzen, da ihre samtlichen 
Kinder Konduktoren sind. Nach FLEISCHER waren auch samtliche Kinder 
der Trager eines recessiven Leidens von der Fortpflanzung auszuschlieBen, 
um dieses mit Sicherheit auszumerzen; insbesondere ware von einer Verwandten­
ehe abzuraten. Auch den Tragern schwerer recessiver geschlechtsgebundener 
Leiden ware der Ehekonsens zu verweigern. Die Sohne aus Verbindungen 
kranker Manner mit gesunden Frauen sind aber in diesem Fall aIle frei von 
der Anlage und konnen das Leiden nicht weiter iibertragen; die Tochter sind 
dagegen aIle Konduktoren, sodaB diesen die Eheerlaubnis zu versagen ware I 
ebenso den weiblichen Nachkommen der Tochter, da diese zur Halfte hetero­
zygot sind, und die Gesunden als solche nicht erkannt werden konnen. Nach 
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LENZ ist indessen ein absolutes Eheverbot aus Griinden der Erbanlage nur 
angezeigt, wenn die betreffende Person berufsunfahig ist oder zu werden droht 
und - was allerdings bei erblichen Augenleiden kaum in Frage kommt - wenn 
der andere Teil durch die Ehe mit dem Kranken ernstlich gefahrdet werden 
wiirde (Geisteskrankheit, ungeheilte Geschlechtskrankheit u. a.). In allen 
anderen Fallen sind nur relative Eheverbote (z. B. Verwandtenehen) oder 
Ratschlage zu einer Fortpjlanzungsbeschrdnkung notig; in schweren Fallen 
kommt die Sterilisierung in Frage. Mit FLEISOHER aIle Kinder der Trager 
recessiver Leiden von der Ehe auszuschlieBen, halt LENZ fiir unnotig und undurch­
fiihrbar. Aber sie BoUten je nach der Schwere des Leidens nur 1-2 Kinder 
haben. Entsprechendes gilt auch fiir die Trager leichterer Anomalien, denn 
auch 2 Kinder im Durchschnitt bedeutet zahlenmaBige Verminderung der 
Anlage. Diese Bestrebungen, die nicht selten zur Erblindung fiihrenden heredi­
taren Augenerkrankungen aus der Welt zu schaffen, erhalten durch das in­
zwischen erlassene Gesetz zur Verhiitung erbkranken Nachwuchses (vom 14. Juli 
1933) eine weitgehende Forderung. Hiernach kann bei erblicher Blindheit 
und schwerer erblicher korperlicher MiBbildung sterilisiert werden, wenn erfah­
rungsgemaB mit groBer Wahrscheinlichkeit zu erwarten ist, daB die Nach­
kommen an schweren korperlichen oder geistigen Erbschaden leiden. 

Das Gesetz darf jedoch, worauf besonders GUTT, RUDIN und RUTTKE 1 

aufmerksam machen, nicht so verstanden werden, daB ein Zustand der Blind­
heit erreicht sein muB, damit deren Trager unfruchtbar gemacht werden kann. 
Es kommt also nicht nur angeborene Blindheit in Betracht, sondern es solI der 
Trager jeder erblichen Krankheit, die erfahrungsgemaB zur praktischen Blind­
heit fiihrt, gleichgiiltig, in welchem Stadium sie sich befindet, moglichst friih­
zeitig und, bevor Nachkommen vorhanden sind, unfruchtbar gemacht werden. 
Als blind im Sinne des Gesetzes werden auch solche Menschen zu erachten sein, 
die schon im Kindesalter infolge von hochgradiger Schwachsichtigkeit zum 
Schulbesuch und spaterhin zur Ausiibung eines gewohnlichen Berufes untauglich 
sind. Es ist aber ausdriicklich darauf hinzuweisen, daB sich erbliche Blindheit 
durchaus nicht schon in der Kindheit manifestieren muB. Als Beispiel sei die 
Pigmentdegeneration der Netzhaut angefiihrt, bei der, wie wir gesehen haben, 
meist erst zwischen dem 35.-45. Lebensjahr die Augen zur Fortsetzung des 
Berufes untauglich werden, und bei der es zumeist erst zwischen dem 45. und 
60. Lebensjahr zur Erblindung kommt. 

Was die einzelnen, im Rahmen dieses Handbuches besprochenen hereditaren 
Augenerkrankungen anlangt, so ist die Unfruchtbarmachung der Trager fol­
gender Erkrankungen angezeigt: 

Zu 1. Funktionsdejekte der Augenmuskeln, jedoch nur in den Fallen, in denen 
diese Defekte mehr als eine harmlose MiBbildung darstellen. Nach GUTT, 
RuDIN und RUTTKE kommt die Sterilisierung z. B. bei der dominant sich ver­
erbenden kongenitalen Ptosis in Betracht, wenn sie mit anderen Lahmungen der 
auBeren Augenmuskeln, mit Kopfwackeln oder mit schlechtem Sehvermogen 
kombiniert in Erscheinung tritt. 

Zu 2. Nystagmus und Albinismus, oft verbunden mit Fehlen der Macula, 
sofern die koordinierte Schwachsichtigkeit hohere Grade erreicht. 

Zu 3. Heterochromie und HORNER-Syndrom nur in den Fallen, in denen sich 
der oftmals dabei vorkommende Status dysraphicus wiederum mit schweren 
Psycho- und Neuropathien oder organischen Nervenerkrankungen verbindet, 

1 Zur Verhiitung erbkranken Nachwuchses. Gesetz und Erlauterungen. Miinchen: 
J. F. Lehmann 1934. 
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Kombinationen, auf die besonders CURTIUS und LORENZ 1 hinweisen, die jedoch 
nach eigenen Erfahrungen sehr selten sind. 

Zu 4. Storungen des Farben- und Lichtsinnes, sofern es sich um die angeborene, 
stets mit hochgradiger Schwachsichtigkeit verbundene totale Farbenblindheit 
handelt. 

Zu 5. Erkrankungen der Netzhaut. Wahrend bei der amaurotischen Idiotie 
wohl meist auf die Unfruchtbarmachung in Hinsicht auf die friihzeitige Sterb­
lichkeit oder die Unmoglichkeit der Fortpflanzung infolge hochgradiger geistiger 
Defekte oder korperlichen Siechtums verzichtet werden kaHn, sind Trager der 
erblich bedingten Maculadegeneration vor allem dann zu sterilisieren, wenn 
das Leiden den familiaren infantilen oder juvenilen Typ aufweist, ebenso Trager 
der Pigmentdegeneration der N etzhaut und verwandter Arten Bowie Trager 
der bosartigen Geschwiilste. 

Zu 6. Sehnervenatrophie. Besonderes Interesse beansprucht hier die recessiv 
geschlechtsgebundene LEBERsche Sehnervenatrophie, deren manifeste Trager 
unfruchtbar zu machen sind. Die Tochter solcher Kranker sind aber eben­
falls zur Fortpflanzung ungeeignet, weil sie auch mit gesunden Mannern 
kranke Sohne bekommen miissen. Da diese Frauen als Konduktoren selbst 
nicht krank sind, konnen sie ebensowenig wie die Schwestern der Kranken, 
die ebenfalls latente Trager der Krankheit sein konnen, vorerst nicht durch das 
Gesetz erfaBt werden. Es ware wiinschenswert, daB auch fiir solche Falle die 
Moglichkeit einer Unfruchtbarmachung geschaffen wiirde. 

Zu 7. Was die Augenerkrankungen bei den verschiedenen Leiden des Zentral­
nervensystems anlangt, so werden diese vielfach allein schon die Unfruchtbar­
machung erfordern. In anderen Fallen konnen hierbei auch die Augensymptome, 
z. B. Linsentriibungen oder Sehnervendegeneration die Indikation zur Sterili­
sation abgeben. 

In allen zweifelhaften Fallen wird eine sorgfaltige Priifung, besonders unter 
Beriicksichtigung der Familiengeschichte, notwendig und facharztlicher Rat 
einzuholen sein. 

Da sich unter den besprochenen hereditaren Augenerkrankungen recessive 
Leiden befinden, wie der Albinismus, die totale Farbenblindheit, die Pig­
mentdegeneration und die geschlechtsgebundene Sehnervenatrophie, deren 
latente Trager yom Gesetz bisher nicht erfaBt werden, wird es um so mehr 
unsere Aufgabe sein, die Trager der durch das Gesetz zu erfassenden Er­
krankungen moglichst ausnahmslos der Unfruchtbarmachung zuzufiihren. 
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Die hereditaren Erkrankungen des Cochlearis und 
seines Endapparates. 

Von MAX G OERKE-Breslau. 

Mit 4 Abbildungen. 

Mit dem Augenblicke, in dem durch die Wiederentdeckung der MENDELschen 
Gesetze eine neue Grundlage fiir das Verstandnis von den erbbiologischen 
Zusammenhangen geschaffen und damit fiir die Medizin der AnstoB gegeben 
war, die so wichtigen und bislang zu wenig beachteten Beziehungen zwischen 
Konstitution und Pathologie einer erneuten Priifung zu unterziehen, erwuchs 
auch der Otologie die Aufgabe, die bisherige Auffassung von der Pathogenese 
verschiedener als hereditar erkannter oder vermuteter Erkrankungen im Lichte 
der neuen Vererbungslehre nachzupriifen. Diese Aufgabe muBte schon darum 
Erfolg verheiBend und urn so verlockender erscheinen, als gerade auf dem 
Gebiete der Otologie verschiedene Affektionen als Musterbeispiele exquisit 
herditarer Erkrankungen schon sehr lange bekannt und hierbei bereits wertvolle 
Vorarbeiten - ich erinnere an die Frage von dem EinfluB der Konsanguinitat 
der Erzeuger bei der Entstehung der Taubstummheit - geleistet und in ihrer 
Bedeutung gewiirdigt waren. 

So haben sich denn auch sehr bald vereinzelte Otologen dieser Aufgabe 
angenommen, und was damals - es handelt sich um die ersten Jahre dieses 
Jahrhunderts - an Pionierarbeit geleistet wurde, hat sich bis heute als grund­
legend bewahrt: ich erinnere an die Arbeiten von GRADENIGO, HAMMERSCHLAG 
und KORNER. Wenn es trotzdem noch recht lange gedauert hat, ehe sich die 
Erblehre auch in der Otologie so durchsetzen konnte wie auf anderen Teil· 
gebieten der Medizin, z. B. der Neurologie, und wenn eigentlich erst in der 
jiingsten Zeit der Versuch gemacht worden ist, die Giiltigkeit der Erbgesetze 
auch fiir die Otopathologie exakt zu beweisen, so lag das vielleicht weniger 
an einem mangelnden Interesse fiir jene Fragen, als vielmehr in gewissen auGeren, 
einer derartigen Untersuchung abtraglichen Verhaltnissen. So hat z. B. bei 
der Taubstummheit die Schwierigkeit, die fetal oder postfetal erworbene Form 
klinisch von den hereditaren abzugrenzen, zweifellos die Familienforschung 
erschwert und die Verwertbarkeit ihrer Ergebnisse beeintrachtigt. Ebenso 
muGte es bei der Otosklerose, solange man in der Stapesankylose das Typische 
dieser Erkrankung und nicht, wie es richtig ist, einen bloBen, wenn auch sehr 
haufigen Einzelfall erblickte, als ein aussichtsloses Beginnen erscheinen, aIle 
FaIle richtig zu erfassen und auch hier die Einfiigung der Tatsachen in die 
MENDELschen Gesetze nachzuweisen. 

Dazu kam noch, daB man es in dem an sich richtigen Gedanken, es gelte 
zunachst einmal die formale Genese klarzustellen, ehe man sich mit Aussicht 
auf Erfolg an die Ergriindung der kausalen Genese heranmachen konne, allent­
halben vorzog, ausschlieBlich die anatomischen Bilder zu deuten und in einer 
geradezu verwirrenden FiiIle von Arbeiten zu beschreiben. So sah es fast aus, 
als hatte man iiber dem Beschreiben, Deuten, Gruppieren und Katalogisieren 
das entferntere, aber wichtigere Ziel aus den Augen verloren. 

Das ist nun, wie gesagt, erfreulicherweise in den letzten Jahren nachgeholt 
worden, dank den Bemiihungen eines J. BAUER, CONRAD STEIN, LUNDBORG, 
ALBRECHT, um nur die bedeutendsten Forderer unserer Frage zu nennen. Gleich­
wohl bestehen, wie wir spater sehen werden, die obengenannten Schwierigkeiten, 
zwischen den idiotypischen und paratypischen Ohraffektionen zu unterscheiden, 
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noch heute fort, wobei man fast den Eindruck hat, als wiirde jetzt im Gegensatz 
zu friiher dem EinfluB der Hereditat gegeniiber demjenigen der Umwelt eine 
gewisse "Oberschatzung zuteil. 

Unter den hereditaren Ohraffektionen nimmt die Gruppe der Erkrankungen 
des Cochlearis und seines Endorganes das meiste Interesse wohl deshalb in An­
spruch, weil, wie oben erwahnt, die ersten grundlegenden Beobachtungen iiber 
die Erbgesetze in unserem Fache gerade an ihnen angestellt worden sind. Wenn 
wir auf die fiir unser Thema wichtige Vorfrage eingehen, welche Cochlearis­
erkrankung wir denn als sicher, welche als wahrscheinlich hereditar anzusehen 
haben, so werden wir uns zunachst einmal dariiber klar werden miissen, woran 
wir ihren Charakter als Anlagefehler erkennen. Wir werden ja spater bei den 
einzelnen Erkrankungen jeweilig auf differentialdiagnostische Kriterien ein­
zugehen haben, werden aber nicht umhin konnen, jetzt schon die allgemeinen 
Gesichtspunkte zu priifen, nach denen wir unsere Eingruppierung vorzunehmen 
haben. Wenn wir z. B. als Beweis fiir Hereditat das Vorkommen der Krankheit 
in der Aszendenz und das gehaufte familiare Auftreten anzusehen gewohnt 
sind, so diirfen wir nicht vergessen, daB bei recessivem Erbgang Merkmalstrager 
in der unserer Priifung zuganglichen Aszendenz anamnestisch fehlen konnen, 
und daB andererseits auch bei konditionell, d. h. durch Einfliisse der Umwelt 
entstandenen Mfektionen, ein gehauftes Auftreten in einer Familie vorhanden 
sein kann. Wenn wir ferner geneigt sind, den Umstand, daB die Erkrankung 
schon bei der Geburt vorlag oder in den ersten Lebensjahren zur Entwicklung 
kam, als einen Beweis fiir den hereditaren Charakter zu betrachten, so werden 
wir bei naherer "Oberlegung zugeben miissen, daB solches wohl ein Verdachts­
moment, aber keinen sicheren Beweis bildet, wissen wir doch, daB es intrauterin 
erworbene, also angeborene und trotzdem nicht ererbte Mfektionen gibt, und 
daB andererseits ausgesprochen und sicher hereditare Erkrankungen erst im 
spateren Lebensalter zur Entwicklung kommen, d. h. phanotypisch in Er­
scheinung treten konnen, wie es uns z. B. die heredo-familiaren Erkrankungen 
des Nervensystems in so augenfalliger Form illustrieren. 

Der einzige absolut sichere Beweis fiir die Hereditat eines Merkmales ist 
die Feststellung, daB sein Auftreten sich in die MENDELschen Erbregeln oder, 
sagen wir ruhig, Erbgesetze 1 einfiigt, denn bisher ist in der ganzen organischen 
Welt weder bei Pflanzen noch beim Tier noch beim Mensch der Ausnahmefall 
vorgekommen, daB ein vererbbares Merkmal jenen Gesetzen nicht gehorcht. 
Nun ist aber aus begreiflichen und dem Kundigen gelaufigen Griinden gerade 
beim Menschen, anders als in der experimentellen Vererbungslehre, diese Nach­
priifung auBerordentlich schwierig, und auch die sorgfaltigste Beobachtung 
und Ausarbeitung der Stammbaume, selbst bei umfangreichem Material und 
bei Zuhilfenahme der statistischen Methoden von WEINBERG u. a., wird nicht 
immer vor Fehlbeurteilungen schiitzen. Doch ist zu hoffen, daB sich letztere 
in Zukunft immer besser werden vermeiden lassen. Hierzu wird freilich eines 
erforderlich sein: 

Wahrend wir bisher bei der Rekonstruierung der Familienstammbaume nach 
riickwarts auf die oft ganz unzuverlassigen anamnestischen Angaben, Kirchen­
biicher usw. angewiesen sind, wird es kiinftig notwendig und moglich sein, 
den Stammbaum nach vorwarts durch Generationen hindurch in der Deszendenz 
zu vervollstandigen, wozu freilich die Lebensarbeit eines Einzelnen nicht aus­
reicht, sondern wozu eine durch Jahrzehnte hindurch fortgesetzte Beobachtung 
und Bearbeitung gehort, wobei jeder Fall fachmannisch untersucht und der 
Befund archivmaBig niedergelegt sein muB. Bis dahin ist allerdings noch ein 

1 Die Kenntnis derselben setze ich als bekannt voraus. 
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weiter Weg, und wir miissen uns vor der Hand damit begniigen, mit Hil£e der 
bisherigen und durchaus bewahrten Methoden den Erbgang der in Frage stehen­
den Erkrankung nachzupriifen und auf andere Zeichen zu achten, die uns die 
hereditare Natur der Erkrankung, in unserer vorliegenden Aufgabe derjenigen 
des Cochlearis, wahrscheinlich machen. Welcher Art diese Zeichen sind, werden 
wir spater im einzelnen erfahren, vorher jedoch wollen wir uns klar machen, 
in welchen Formen, freilich meist nur anatomisch und physiologisch nachweis­
baren Formen, sich solche Abartungen eines Sinnesorganes und seines Nerven 
uns prasentieren. Es kann sich hierbei handeln um 

1. Anderungen der normalen morphologischen Konfiguration des End­
organes und seiner Hil£sapparate, also MifJbildungen, sei es im Sinne a) eines 
Zuriickbleibens auf friihfetalem Stadium, b) einer Defektbildung, c) einer ExzeB­
bildung; 

2. Hypoplasie des Nerven und seiner Zentren; 
3. Hyperplasie des Nerven; 
4. Teilerscheinung einer konstitutionellen Systemerkrankung (z. B. Be­

teiligung der Labyrinthkapselan konstitutionellenKnochengewebserkrankungen); 
5. Konstitutionelle Minderwertigkeit im Sinne einer herabgeminderten 

Lebensenergie (Abnutzungskrankheit, Abiotrophie). 
Ob es neben der letztgenannten mit Degeneration des Nerven einhergehenden 

Abartung noch . 
6. eine rein funktionelle ohne anatomisches Substrat beim Cochlearis gibt, 

lasse ich dahingestellt, da bisher ein solcher Fall nicht beschrieben ist und auch 
schwer erweisbar sein diirfte. Doch haIte ich es theoretisch fiir durchaus moglich, 
daB bei einem Sinnesnerven gelegentlich eine besonders leichte Ermiidbarkeit 
oder ErschOpfbarkeit eine angeborene Hinfalligkeit dokumentieren kann. Viel­
leicht gehOrt hierzu eine besondere tJberempfindlichkeit gegen Zirkulations­
st6rungen, wie wir sie weiter unten noch naher kennen lernen werden. 

Eine Einschrankung miissen wir aber hier wiederum machen: Die heredi­
taren Erkrankungen des Cochlearis treten zwar immer unter einer der genannten 
Formen oder Abartungstypen auf; umgekehrt sind aber diese Formen an sich 
kein Beweis fiir eine hereditare Entstehung. So konnen z. B. die in der ersten 
Gruppe zusammengefaBten Veranderungen (MiBbildungen) durch Storungen 
im fetalen Leben verursacht, d. h. "erworben", also unabhangig von einem 
Erbfaktor zustande gekommen sein. Bei einer histologisch nachgewiesenen Hypo­
plasie des Nerven braucht nicht immer ein Anlagefehler vorzuliegen, sondern 
es kann sich vielleicht um eine Atrophie als ResuItat einer intrafetalen Ent­
ziindung handeln; eine Hyperplasie wird kaum von einer geschwulstartigen 
Neubildung des gleichen geweblichen Charakters zu unterscheiden sein; und 
schlieBlich wird man im gegebenen Falle bei einer scheinbaren Abiotrophie 
nicht immer sagen k6nnen, ob nicht vorwiegend oder ausschlieBlich konditionelle 
Faktoren, Umweltseinfliisse, wirksam waren. 

Von den Erkrankungen des Cochlearis und seines Endapparates kommen 
als hereditare fiir uns in Frage 

1. Taubstummheit, 2. Juvenile (kongenitale) Innenohrschwerhorigkeit, 
3. Chronische progressive labyrinthiire SchwerhOrigkeit, 4. Meniere, 5. Otosklerose, 
wobei wir fiir jede Gruppe ihre Einreihung unter die hereditaren Erkrankungen 
werden zu rechtfertigen haben. 

1. Taubstummheit. 
Bei der Taubstummheit freilich, so konnte man meinen, miiBte sich eine 

solche Rechtfertigung eriibrigen. Wir haben sie ja in unseren einleitenden 
Bemerkungen als eine Krankheit erwahnt, deren hereditarer Charakter schon 
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seit jeher feststeht. Nun ist es aber andererseits auch dem Laien nicht un­
bekannt, daB es eine in den ersten Lebensjahren erworbene Taubheit, z. B. 
nach Meningitis cerebrospinalis, gibt, die gleichfalls zu Stummheit fiihrt oder 
von vornherein mit ihr verbunden ist und bei der von einer erblichen Anlage 
nicht die Rede sein kann. Hier erwachst uns also die diagnostische Aufgabe, 
beide Formen voneinander zu unterscheiden. AuBerdem aber miissen wir uns 
dariiber klar sein, daB Taubstummheit nicht ohne weiteres mit Cochlearis­
erkrankung zu identifizieren ist. Der Name bedeutet ja zunachst nichts weiter 
als ein Symptom und besagt lediglich, daB eine Taubheit vorliegt, die mit Stumm­
heit verbunden ist, weil sie so zeitig aufgetreten ist, daB die Sprache, fiir deren 
Erlernen ja das Gehor notwendig ist, entweder iiberhaupt nicht zur Ausbildung 
kam oder wieder verlernt worden ist, was bei einem Auftreten der Ertaubung 
vor dem 6.-7. Lebensjahr fast regelmaBig der Fall ist. So kann denn auch 
in der Tat Taubstummheit unter Umstanden z. B. die Folge einer doppelseitigen 
Mittelohratresie oder Obliteration der Paukenfenster sein. Das sind aber nur 
Ausnahmen, fast regelmaBig handelt es sich urn eine Storung am Cochlearis 
oder an seinem Endapparate oder vielmehr beider Cochleares, denn sonst lage 
ja eben keine Taubheit vor. 

Die ebenerwahnte Tatsache, daB es neben der hereditaren auch andere 
Formen von Taubstummheit gibt, lieB es uns schon immer als notwendig er­
scheinen, die verschiedenen Typen zunachst einmal klassifikatorisch voneinander 
zu trennen. Die friiher iibliche Unterscheidung in "angeborene" und "erworbene" 
Taubstummheit muBte sich schon deshalb als unzweckmaBig, ja falsch erweisen 1, 
als die angeborene Form intrafetal erworben sein kann und umgekehrt eine 
erst nach der Geburt aufgetretene, also nicht angeborene Form, gleichwohl 
anlagemaBig bedingt, in diesem Sinne also kongenital sein kann, urn den un­
zweckmaBigen, aber allgemein iiblichen Ausdruck zu verwenden. lch habe schon 
1907 betont, daB eine solche Scheidung nur so lange erlaubt bzw. notwendig 
erschien, als man bei volliger Unmoglichkeit einer anderen z. B. anatomischen 
oder atiologischen Differenzierung darauf angewiesen war, rein klinisch-ana­
mnestisch den Geburtsakt als Grenze anzunehmen. Je weiter man aber in der 
Erkenntnis der atiologischen Zusammenhange kam, desto weniger konnte man 
von einer solchen Einteilung befriedigt sein. Denn ob z. B. eine Zerstorung 
des lnnenohrapparates durch einen meningitischen ProzeB einen Monat vor 
oder einen Monat nach der Geburt zustande gekommen ist, wird zwar den 
Biologen interessieren, kann aber unmoglich maBgebend fiir eine Scheidung 
sein, ganz abgesehen davon, daB eine genaue chronologische Fixierung des 
Eintritts der Taubheit unter diesen Umstanden so gut wie ausgeschlossen ist. 
Aus dem Gefiihle heraus, daB wir mit den Bezeichnungen "angeboren" und 
"erworben" in der Erkenntnis der Taubstummheit nicht weiterkommen und 
uns dauernd auf einem toten Gleise bewegen, ergab sich das Bediirfnis, nach 
anderen rationelleren Einteilungsprinzipien zu suchen. 

So hat HAMMERSCHLAG als erster nach atiologischen Gesichtspunkten grup­
piert: 1. die durch lokale Erkrankung des Ohres bedingte Taubstummheit 
(erworben), 2. die konstitutionelle Taubstummheit. Damit ware eigentlich die 
fiir unsere vorliegenden Zwecke einzig brauchbare Einteilung gegeben, wenn 
nicht HAMMERSCHLAG selbst ihre Verwendbarkeit erschwert und ihre Klarheit 
dadurch verwischt hatte, daB er unter die konstitutionelle Taubstummheit 
erworbene und kongenitale Anomalien subsumierte, je nachdem die allgemeine 
konstitutionelle Abartung erworben oder kongenital sei, ferner dadurch, daB 
er die endemische (kretinoide) Taubstummheit hineinbrachte und schlieBlich 

1 Merkwiirdigerweise gibt es noch heute Otologen, die an dieser ganzlich unbrauchbaren 
Einteilung festhalten. 
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den Begriff "kongenital" (mitgeboren) commiscue fur konstitutionelle und 
konditionelle Zustande gebraucht. Infolgedessen ist die HAMMERSCHLAGSche 
Einteilung nie so recht akzeptiert worden, auch nicht in der von E. URBANT­
SCHITSCH vorgeschlagenen Modifikation. 

Von anderen Einteilungsvorschlagen hat der meIUlge, der nach rein ent· 
wicklungsgeschichtlichen Gesichtspuukten embryonale von postembryonaler 
Taubstummheit scheidet, je nachdem die Schadigung das Ohr wahrend seiner 
Entwicklung trifft, also Form und Ausbildung der einzelnen Teile stOrt, oder 
die Veranderungen erst nach vollendeter Entwicklung des Ohres Platz greifen, 
unter anderem die Zustimmung LANGES und DENKERS gefunden. Letzterer 



Taubstummheit. 955 

ailerdings glaubt aus rein praktisch klinischen Grunden auf die alte Einteilung 
in angeborene (kongenitale) und postfetale (nach der Geburt erworbene) zuruck­
greifen zu mussen, zwischen welche beiden Gruppen er noch die durch geburts­
traumatische Schadigung intra partum entstandene Taubheit einfugt. Die 
Einteilung von STEURER, rein topisch anatomisch, ist wohl recht geeignet, 
Ordnung in die Fiille des anatomischen Materials zu bringen, fiir praktische 
Zwecke aber nicht verwendbar. 

Da ist nun in richtiger Erkenntnis, daB wir versuchen mussen, nach klinisch­
atiologischen Prinzipien zu gruppieren, HERZOG auf die alte HAMMERSCHLAGSche 
Einteilung zuruckgekommen und trennt die erworbene Taubstummheit, zu der 
auch die fetalen, kurzum aile Veranderungen gehoren, die das Gehororgan 
vom Momente der Befruchtung an durch auBere Ursachen erleidet, von der 
ererbten Taubstummheit, letztere entstanden kraft der tJbertragung durch die 
in Ei- und Samenzeile enthaltene Erbmasse. Er vermeidet so den nur Ver­
wirrung schaffenden Begriff "angeboren" und gibt uns die fiir unsere Zwecke 
einzig und allein brauchbare Gruppierung. 

Wenn wir daher bei unseren Betrachtungen der HERZOGschen Einteilung 
folgend, alles was nicht hereditar ist, ausschlieBen wollen, so ist damit freilich 
zunachst noch nichts fur unser differential.diagnostisches Vorhaben gewonnen, 
denn es bleibt nach wie vor die Schwierigkeit bestehen, wie wir diese beiden 
Hauptformen voneinander unterscheiden wollen, und dieser Schwierigkeit be­
gegnen wir bereits bei der Sichtung des uns vorliegenden pathologisch-ana­
tomischen Materials. 

Pathologische Anatomie. Erschwert wird die Sachlage noch dadurch, daB 
wir uns einer geradezu iiberwlUtigenden Fulle von Material gegenubersehen, 
die es ausgeschlossen erscheinen lii.Bt, jeden einzelnen Fall hier anzufuhren, 
geschweige denn kritisch auf ihn einzugehen. Es muB genugen, wenn wir die 
einzelnen Typen der hereditaren Taubstummheit herausgreifen und die fiir 
jeden Typ charakteristischen Veranderungen kennen lernen. lch habe schon 
seiner Zeit drei verschiedene anatomische Formen der "embryonalen Taub­
stummheit" voneinander unterschieden: 

1. FaIle, bei denen sich grobe Veranderungen in der auBeren Form und 
Gestaltung des knochernen und hautigen Labyrinths finden; 

2. FaIle, bei denen im wesentlichen der Nervenganglienapparat einschlieBlich 
des zentralen Verlaufs und einschlieBlich des Sinnesepithels betroffen ist; 

3. Falle, bei denen die auBere Gesamtform des Labyrinths normal ist, dagegen 
Form und Lageveranderungen an den Wandungen des endolymphatischen 
Apparates (wie Ausbuchtung, Kollaps, Faltenbildung) zu verzeichnen sind. 
lch habe schon damals hervorgehoben, daB tJbergangsformen zwischen der 
einen oder anderen Gruppe sowie Kombinationen vorkommen konnen. 

Wir ersehen aus dieser Aufstellung, daB es sich hierbei im wesentlichen 
um die erste oder zweite der oben (S.952) aufgefiihrten Merkmalsgruppen, 
d. h. um Bildungsanomalien oder hypoplastische Veranderungen am Nerven 
handelt. Nun konnen ja freilich Storungen in der Normalentwicklung des 
Ohres durch Einwirkung wahrend des fetalen Lebens zustande kommen, z. B. 
durch intrauterine Entziindungen, meist aber werden solche Storungen mehr 
die Gestaltung des auBeren und Mittelohres treffen, wahrend wir bei Gestalts­
veranderungen des inneren Ohres eher einen Anlagefehler als vorliegend werden 
annehmen durfen, besonders dann, wenn die Veranderungen auf beiden Seiten 
die gleichen sind. Aus dem letzteren Grunde habe ich schon 1910 die Falle 
von ALEXANDER und DENKER wegen ihrer Seitenverschiedenheit als hereditar 
abgelehnt. Denn da bei der Chromosomenspaltung nach der Vereinigung von 
Ei- und Samenzelle eine im groBen ganzen gleiche Verteilung der Erbmasse 
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gewahrleistet ist, konnen wir aIlzugroBe Differenzen zwischen beiden Seiten 
nur dann erwarten, wenn spatere, z. B. intrafetale Storungen hinzutreten. 

So sind wir wohl berechtigt, VergroBerungen, Verkleinerungen und Ver· 
lagerungen der Labyrinthinnenraume auf eine fehlerhafte Anlage zuriickzufiihren, 

fl b 

Abb. 2. Zweiter Fall, rechtes Ohr, Basalwindung. a Ligam. 
spirale; b Papilla acustica; c Membr. basilaris; d Crista 
spiralis; e Membr. Corti; fMembr. Reissneri; IJ Stelle des 

Vas spirale. 

ferner das Fehlen von Skalen­
septen, d. h. der knochernen 
Scheidewande zwischen den 
einzelnenSchneckenwindungen 
(ALEXANDER), abnormen Bau 
der Schneckenspindel (NAGER), 
Verlagerung des Labyrinths 
nach vorn wie in dem FaIle 
von BRUNNER und URBANT­
SCHITSCH und ahnliche a bnorme 
Bildungen; eine Hypoplasie 
der ganzen Schnecke bei be­
deutenden Horresten hat SIE­
BENMANN beschrieben. In 
zweiter Reihe wird auch das 

Zuriickbleiben des Ohres auf einem Jugendstadium im gleichen Sinne zu ver­
werten sein. Ob das Vorhandensein einer kernhaltigen Hulle um die Membrana 
corti (SCHEIBE, ALEXANDER) als Anlagefehler aufzufassen sei, ist spater 

zweifelhaft geworden, nach­
dem STEIN die gleiche Ver­
anderung bei einem FaIle 
von erworbener Taub­
stummheit beobachtet ha­
ben will. Allerdings ist gegen 
die Annahme STEINS, daB 
m semem FaIle eine er-

.Fffl:,q....~...:.-.~:>......-c worbene Taubstummheit 
vorgelegen hat, Verschie­

/) denes einzuwenden: Einmal 

Abb. 3. Erster Fall, rechtes Ohr, Anfang der Spitzenwindung. 
a Ligam. spir.; b Stria vascul.; c Epithelfalte; d Membrana 
Reissneri, den anderen Wanden des Duktus anliegend; e Papilla 

ist die Anamnese eine un­
sichere, denn es heiBt: "soIl 
gehort und gesprochen ha­
ben", und wir wissen ja, 
wie unzuverHissig die ana­
mnestischen Angaben in 
dieser Hinsicht sind. Vor 
aHem aber kann es sich 
hier um einen Anlagefehler 
gehandelt haben, der zu-
nachst keine vollstandige 
Taubheit verursacht hat, 
und zu dem dann spater 
entzundliche Veranderungen 
hinzugetreten sind. Gerade 
in diesem FaIle STEINS acustica; f Membr. Corti; IJ Crista spiralis. 
spricht fiir eine hereditare 

Entstehung die Beschrankung der Veranderungen auf die Pars inferior bei 
Intaktbleiben von Utriculus und Bogengangsapparat, ein Verhalten, auf dessen 
klinische Bedeutung fur die Frage der Hereditat wir spater noch zuriickkommen. 
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Ferner ist eine Verkummerung der Crista spiralis (GOERKE) als sicherer 
Anlagefehler anzusehen, da gerade dieses Gebilde seine normale Konfiguration 
auch bei ausgedehnten sonstigen Veranderungen durch entzundliche Einflusse 
zu bewahren pflegt. SchlieBlich ist auch das Verhalten der Stria vascularis 
fiir die Diagnose eines Erbfehlers meist recht zu verwerten. So halt z. B. ALEX­
ANDER das vollstandige Ausbleiben ihrer Entwicklung fUr eine typische Begleit­
erscheinung der die kongenitale Taubstummheit charakterisierenden Verande­
rungen am Nervenganglienapparat. Die Bedeutung der Anomalien an der 
Stria vascularis ist auch von DENKER, GOERKE und SOHWABAOH hervorgehoben 
worden; in meinem Falle bildete sie ein eigentumliches Maschenwerk, das 

Abb.4. Erst er FaJl, Hnke Seite. axialer Vertikalschnitt durch die Schnecke, Veriidung des h iiutigen 
Schneckenkanals in der Basalwindung, Atrophie des Nervus cochleae und des Ganglion spirale, 
Defekt des CORTIschen Organs. Dbersichtsbild. Hameos. 15 : I lin. (Nach ALEXANDER u. NEU1\IAXN). 

stellenweise fast den ganzen Ductus cochlearis bis zur ganzlichen Aufhebung 
seines Lumens erfullte (Abb. 3). 

Viel haufiger und meines Erachtens auch viel wertvoller fur die Diagnose 
eines hereditaren Fehlers als die genannten Bildungsanomalien ist die mehr 
oder minder ausgesprochene Hypoplasie des Nervenganglienapparates, wie sie 
sich auch bei sonst normalem Bau der Schnecke findet . Diese Hypoplasie, 
in starksten Fallen totale Aplasie, kann sich auf den Endapparat beschranken 
(GOERKE, :J!'all 2) oder auch den Nerven in Schnecke und Meatus internus mit­
betreffen (ALEXANDER) oder endlich auch den zentralen Teil (QUIX und 
BROUWER). In dem letztgenannten Falle lag vollstandiges Fehlen des ganzen 
Nervenganglienapparates vor; es fand sich keine einzige Zelle mehr im Ganglion, 
keine Nervenfaser in der Lamina spinalis, es bestand Fehlen der Papilla basilaris, 
der CORTIschen Membran und der Stria vascularis. Der Mangel der letzteren 
wird als das Primare angesehen, wahrend die Nervendegeneration erst sekundar 
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durch die mit dem Striaverlust verbundene Endolymphstorung zustande 
kommen soil. Wie dem auch sei, jedenfails ist in die sen und ahnlichen Fallen 
an einem Anlagefehler nicht zu zweifeln, besonders dann wenn wie in dem 
FaIle von Qmx und BROUWER die Atrophie auch den zentralen Teil des Octavus 
mitergriffen hat: Atrophie der Striae acusticae, Degeneration in der Formatio 
reticularis, im Corpus trapezoides, in der lateralen Schleife und im Corpus 
quadrigeminum posticum. Die Ansicht BROUWERs, daB es sich im vorliegenden 
Faile urn eine lokale Meningitis gehandelt habe, halte ich fUr unzutreffend, 
denn es ware kaum zu verstehen, daB eine solche Meningitis gerade bloB die 
Cochlearisbahn geschadigt haben soilte. Anders freilich bei Vorliegen von 
hypoplastischen Veranderungen im peripheren N erven: hier wird man in der 
Tat auch an eine sekundare Atrophie, z. B. durch fetale Meningitis oder Lues, 
zu denken haben und wird eine solche als sicher annehmen konnen, wenn 
Entziindungsvorgange oder Residuen solcher sich nachweisen lassen. Auch die 
"Obereinstimmung der Veranderungen auf beiden Seiten, bisweilen bis zur volligen 
spiegelbildartigen "Obereinstimmung gehend, spricht fUr eine hereditare Ent­
stehung. Alles in allem mochte ich im Gegensatz zu LANGE bei Hypoplasien 
des Nervenendapparates eine anlagemaBige Entstehung viel eher als vorliegend 
annehmen denn bei eigentlichen MiBbildungen. 

Nicht unerwahnt darf bleiben, daB auch Faile von Taubstummheit mit 
vollig negativem histologischen Befunde im peripheren Endapparate beschrieben 
sind (SCHLITTLER und BROCK). Dann hat man an ahnliche Veranderungen im 
zentralen Verlaufe zu denken, wie sie oben von dem BRoUWERschen FaIle 
erwahnt sind. . 

Ob die als Neurinome beschriebenen Veranderungen als geschwulstartige 
GewebsmiBbildungen von Hamartomcharakter (NAGER, MAYER) aufzufassen 
sind oder als richtige Hyperplasien im Sinne der dritten Gruppe unserer obigen 
Aufsteilung der Abartungstypen, wird kaurn je mit Sicherheit zu entscheiden 
sein. Wie dem aber auch sei, bei beiden Auffassungen wird man eine ererbte 
Entwicklungsstorung annehmen dUrfen. 

Am schwierigsten wird die anatomische Differenzierung der hereditaren 
Taubstummheit von der erworbenen bei der dritten Gruppe in meiner obigen 
(S. 955) Einteilung sein, d. h. bei den Fallen, bei denen es sich im wesentlichen 
um Lageveranderungen an den Wandungen des endolymphatischen Raumes 
handelt, und von denen eine schier uniibersehbare Menge in der otiatrischen 
Literatur vorliegt. Freilich wurde sehr bald von verschiedener Seite bezweifelt, 
ob wir es bei diesen Lageveranderungen tatsachlich immer mit hereditarer 
Taubstummheit zu tun haben, und solche Zweifel erschienen um so berechtigter, 
als MANASSE die namlichen Veranderungen bei chronischer progressiver labyrin­
tharer Schwerhorigkeit nachweisen konnte, also bei einer Krankheit, bei der 
man bis dahin an eine hereditare Entstehung nicht gedacht hat. Nachdem aber 
einmal HAMMERSCHLAG als Ursache fUr diese progressive labyrinthare Schwer­
hOrigkeit gleichfalls eine hereditare Anlage als vorliegend angenommen und 
diese Annahme in den Untersuchungen von BAUER und STEIN u. a. eine Be­
statigung gefunden hat, wird diese "Obereinstimmung im histologischen Bilde 
nicht weiter befremdlich wirken. Gleichwohl bleibt immer noch das Bedenken 
bestehen, ob wir denn iiberhaupt in diesen Lageveranderungen der Ductus­
wandungen das Wesentliche der Taubstummheit zu erblicken haben, ob es 
sich hier nicht vielmehr um die belanglose Begleiterscheinung einer Nerven­
atrophie handelt, wie solche in fast allen diesen Fallen gleichzeitig bestand, 
oder vieileicht sogar um ein bloBes Kunstprodukt, um Praparationsartefakte, 
da man die namlichen Veranderungen a uch am Schlafenbein ohrgesunder 
Menschen hat nachweisen konnen. Jedenfalls werden wir gut tun, auf diese 
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Lageveranderungen (Kollaps der REISNERSchen Membran, Ektasie des Ductus) 
kein entscheidendes Gewicht zu legen. 

Wenn wir die pathologisch-anatomischen Befunde nochmals iiberblicken, 
von denen ich unter Fortlassung zahlreicher, den Otologen wohl interessierender, 
aber fiir unsere Frage belangloser Details nur die wichtigsten und markantesten 
erwahnt habe, so wird uns einleuchten, wie schwierig es unter Umstanden sein 
muB, lediglich auf Grund des histologischen Befundes die Differentialdiagnose 
zwischen ererbten und erworbenen Veranderungen zu stellen. In manchen 
Fallen sind wir ja nicht einmal imstande, mit Sicherheit Entwicklungsstorungen 
von Entziindungsresultaten oder Artefakten zu scheiden, geschweige denn daB 
wir bei Vorhandensein zweifelloser Entwicklungsanomalien von vornherein 
Auskunft dariiber geben konnen, ob dieselben in einer Erbanlage bedingt oder 
auf fetale, das Ohr wahrend seiner Entwicklung treffende Vorgange zuriick­
zufiihren sind. 

Wir miissen immer und immer wieder betonen und daran festhalten, daB 
die Konstatierung einer Entwicklungsanomalie im Taubstummenohr uns keines­
wegs das Recht gibt, den Fall als einen hereditaren zu betrachten. Vielleicht, 
daB uns a ber die 

klinische Untersuchung 
Zeichen an die Hand gibt, die uns die Diagnose des hereditaren Charakters der 
Taubstummheit erleichtern. Auf ein sehr wichtiges klinisches Zeichen wurden 
wir bereits bei der Erorterung der pathologisch-anatomischen Veranderungen 
hingewiesen: wenn wir namlich die in der Literatur mitgeteilten anatomischen 
Befunde naher priifen, so fallt uns die regelmaBig, ja, man konnte sagen, in 
ermiidender Monotonie wiederkehrende Angabe auf, daB fast ausschlieBlich 
oder wenigstens vorwiegend die Pars inferior des inneren Ohres ergriffen ist, 
wahrend die Alterationen in der Pars superior ihrer Intensitat und Extensitat 
nach demgegeniiber zuriicktreten oder auch vollstandig fehlen. So spricht 
ALEXANDER ausdriicklich von einer sacculo-kochlearen Degeneration als einer 
besonders haufig zu konstatierenden Form. Der Grund fiir diese auf den ersten 
Blick vielleicht auffallende Differenz in dem Verhalten des kochlearen und des 
vestibularen Anteils des Nervus octavus liegt bekanntlich darin, daB phylo­
genetisch jiingere Gebilde erheblich leichter hereditaren Schadigungen anheim­
fallen, als phylogenetisch altere, eine Erfahrung, die man ja auch an anderen 
Sinnesnerven und am Zentralnervensystem beobachtet hat. Anders ist es bei 
der erworbenen Taubstummheit, z. B. infolge einer durch Meningitis zustande 
gekommenen Vernichtung des Innenohres. Hier ist ein solch auffallender Unter­
schied in der Beteiligung der beiden Anteile des Octavus niemals wahrzunehmen; 
meist sind dann beide Teile in gleicher Ausdehnung ergriffen, bald der eine, 
bald der andere in etwas groBerem Umfange. Das muB natiirlich im klinischen 
Bilde zum Ausdruck kommen. In der Tat werden sich bei der erworbenen 
Taubstummheit, die ja oft - ich erinnere an die Genickstarre- und Scharlach­
Otitis interna - unter stiirmischen Gleichgewichtsstorungen einsetzt, auch 
spater gewisse Ausfallserscheinungen von seiten des Vestibularis nachweisen 
lassen, wahrend bei der "kongenitalen" Taubstummheit fast regelmaBig die 
normale Reaktionsfahigkeit des Vestibularis betont wird. In den Fallen an­
geborener Taubstummheit, in denen eine abnorme Ansprechbarkeit des Vesti­
bularis oder Reaktionslosigkeit festzustellen ist, werden wir immer an eine 
intrafetal erworbene Taubheit zu denken haben. So hat auch BIGLER in seinem 
Stammbaum mit 9 = 28% Taubstummen unter 26 Kindern bei allen aus­
nahmslos einen normal reagierenden Vestibularis feststellen konnen. Hochst 
beachtenswert sind in dieser Hinsicht die Untersuchungen HAMMERSCHLAGS 
und FREYS, die bei funktioneller Priifung von hereditar taubstummen Menschen 
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feststellten, daB die groBe Mehrzahl (27 von 31) sich sowohl dem Drehversuche 
als der galvanischen Durchstromung gegeniiber ahnlich wie normale Menschen 
verhalt, ein geringer Bruchteil (2 von 31) auf den Drehversuch negativ, auf die 
galvanische Durchstromung positiv reagiert und eine weitere kleine Zahl 
(2 von 31) sich sowohl dem galvanischen als dem Drehversuche gegeniiber 
refraktar verhalt. Wobei ich es iibrigens nicht fiir ausgeschlossen halten mochte, 
daB bei den vier Ausnahmen eine intrafetale Schadigung des Vestibularis hinzu­
getreten ist, ohne daB man deshalb mit den Autoren bei diesen vier Fallen 
an eine besonders schwere hereditare Belastung denken muB. 

Ganz sinnfallig wird die Intaktheit des Vestibularapparates in Fallen, in 
denen zur Taubheit noch Blindheit hinzutritt, wie ich es gelegentlich beobachten 
konnte: Bei einem 8jahrigen Madchen war nach Fortfall des optischen Orien­
tierungssinnes keine Spur einer Unsicherheit beim Stehen und Gehen wahr­
zunehmen: sie konnte lediglich mit Hilfe der sensiblen, dem Zentralnerven­
system zuflieBenden Erregungen ihr Gleichgewicht aufrechterhalten, wahrend 
doch bei gleichzeitiger Schadigung des Vestibularapparates Gleichgewichts­
storungen sich wenigstens im Anfang wohl niemals vermissen lassen. Das Kind 
lernte iibrigens sehr rasch die Tastreize voneinander zu unterscheiden; es ging 
auf aIle Intentionen des untersuchenden Arztes ein: griff man es ans Kinn, 
so offnete es den Mund zur Untersuchung des Halses, auf den FuBboden gestellt, 
steht es ziemlich ruhig und sicher; am Kleide gezupft, geht es, das Zeichen richtig 
auffassend, vorwarts, ohne wesentlich abzuweichen. 

Auch das Verhalten des Cochlearis selbst gibt uns bei unseren differential­
diagnostischen Erwagungen mitunter recht wertvolle Anhaltspunkte. Bei der 
klinischen Funktionspriifung taubstummer Kinder, bei denen sich eine solche 
durchfiihren laBt, fallt uns auf, daB sich unter ihnen eine groBere Zahl befindet, 
die iiber mehr oder minder betrachtliche Horreste verfiigt, und wenn wir uns 
diese FaIle genauer ansehen, so konnen wir feststellen, daB es sich bei den Kindern 
mit Horresten meist um angeborene Taubstummheit handelt, wahrend bei den 
in den friihesten Lebensjahren infolge einer Infektionskrankheit ertaubten 
Kindern fast immer ein totaler Gehorverlust vorliegt. Die anatomische Er­
kliirung fur dieses Verhalten ist darin zu finden, daB bei der erworbenen, z. B. 
postmeningitischen Taubheit das Endorgan meist vollig destruiert ist, wiihrend 
bei den Anlagefehlern - ich erinnere an die oben erwahnten anatomischen 
Befunde - gut erhaltene Reste des Nervenganglienapparates und des CORTI­
schen Organs in bald groBerem, bald geringerem Umfange vorhanden sind, 
und zwar sowohl bei den Gestaltsveranderungen des knochernen und hautigen 
Innenohres als auch bei den Hypoplasien des Nerven. Hiermit hangt auch 
vielleicht die Beobachtung MAUTHNERS zusammen, daB die auf den Warzen­
fortsatz aufgesetzte Uhr bei hereditar degenerativer Schwerhorigkeit besser 
gehort wird als bei erworbener, z. B. luischer Innenohrstorung. 

Solche Horreste klinisch nachzuweisen, gelingt iibrigens auch beim Neu­
geborenen schon wenige Stunden nach der Geburt mit Hilfe des cochleopalpe­
bralen Reflexes (akustischer Lidreflex): bei plOtzlicher Einwirkung eines inten­
siven Schalls kommt es zu einem allgemeinen Muskelreflex, bei schwacheren 
Schallreizen beschrankt sich die reaktive Zuckung auf die Lidmuskulatur. 
Beim horenden Erwachsenen ist der Reflex in etwa 95 % aller FaIle positiv, 
nur muB, da er willkiirlich unterdriickt werden kann, das Uberraschungsmoment 
benutzt werden. Sorgfaltigst sind zur Vermeidung von Fehlbeurteilungen 
taktile Reize (Lufterschiitterung usw.) fernzuhalten. Am zweckmaBigsten wahlt 
man nach WOTZILKA eine c4-Gabel, die nahe dem Ohr kraftig angeschlagen 
wird. Da nun dieser Reflex - und das ist sein groBer Vorzug - auch schon 
bei den geringsten gerade noch wahrnehmbaren Horresten deutlich auszulosen 
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ist, muB er als fur unsere Zwecke besonders geeignet erscheinen, wobei nur 
ein positiver Ausfall zu verwerten ist, da es ja auch, wie erwahnt, unter den 
normal horenden Menschen hier und da Versager gibt. Es wird also beim taub­
stummen Kinde die Aus16sbarkeit des cochleo-palpebralen Reflexes im Sinne 
einer hereditaren Entstehung, eines Anlagefehlers zu verwerten sein. 

Kann man mittels des genannten Reflexes das Vorhandensein von irgend­
welchen Horresten uberhaupt nachweisen, so ware es noch wichtiger und 
wiinschenswerter, den Umfang der letzteren genau zu bestimmen. Es ist hier 
nicht der Platz, auf praktisch-padagogische Fragen einzugehen, doch mochte 
ich so viel erwahnen, daB fiir die Frage des Taubstummenunterrichts, besonders 
fiir die Frage des Horunterrichts (GOERKE), d. h. fUr die Verwendung und 
Nutzbarmachung dieser Horreste fiir padagogische Zwecke {)ine genaue Fest­
stellung ihres Umfangs und ihrer Lokalisation in der Tonskala von nicht zu 
unterschatzender Bedeutung ist. Hier hat sich nun die Untersuchung mittels 
Stimmgabeln je langer je mehr als eine unsichere und unzulangliche Prufungs­
methode ergeben. Vielleicht bietet uns nun hier der neuerdings konstruierte 
Horpriifungsapparat, das Otoaudion, einen guten Ersatz, jedenfalls ware es 
wiinschenswert, groBe Serien von Taubstummen mit Hilfe dieses Otoaudions 
zu untersuchen, und zwar nicht bloB aus praktischen Grunden fur die Zwecke 
des Taubstummenunterrichts und der Taubstummenerziehung, sondern auch 
deshalb, well man durch solche Untersuchungen Aufschlusse fiir unsere Frage 
der Erbforschung erwarten darf, Aufschlusse daruber, ob man im Zweifelsfalle 
eine hereditare Taubstummheit oder eine erworbene vor sich hat 1. 

Ein weiteres klinisches Hllfsmittel, die hereditare Taubstummheit von den 
ubrigen Formen abzugrenzen, solI nach neueren Untersuchungen der MucKsche 
Adrenalin-Sondenversuch 2 bieten. Die bei diesem Versuche auftretende weiBe 
Strichzeichnung, die auf eine vorangegangene Hirnschadigung hinweisen solI, 
trat bei den HUBERschen Prufungen bei Taubstummheit durch Geburtstrauma 
sowie bei den erworbenen Formen, also haufig meningogenen, 23mal unter 
31 Fallen auf, wahrend bei der echten ererbten Taubstummheit die Strich­
zeichnung fehlte. Ob diesem Sondenversuch die ihm von HUBER zugeschriebene 
differentialdiagnostische Bedeutung zukommt, wird sich erst durch weitere 
umfangreichere Untersuchungen entscheiden lassen. 

Mehr noch als die bisher genannten klinischen Zeichen, bei denen eine weitere 
Nachprufung hinsichtlich ihres diagnostischen Wertes durchaus wunschenswert 
erscheint, ist das Vorhandensein anderer Stigmata von Abartung im Sinne einer 
hereditaren Entstehung der Taubstummheit zu verwerten. Freilich ist das 
gleichzeitige Vorhandensein solcher Degenerationszeichen wie konstitutionelle 
Augenanomalien, Pigmentanomalien, Albinismus, hereditare Ataxie, Schadel­
deformation, Kryptorchismus, Syndaktylie usw. nicht unbedingt als Beweis 
fiir das Vorliegen eines allgemeinen Status degenerativus anzusehen, denn es 
kann sich ja schlieBlich um ein zufalliges Zusammentreffen mit einer aus anderer 
Ursache entstandenen Taubstummheit handeln, wie uberhaupt nach der Auf­
fassung von ALBRECHT die Bedeutung solcher Degenerationszeichen uberschatzt 
wird. Wenn aber eine solche Kombination mit einem bestimmten Degenerations­
zeichen ofters vorkommt, wird die Annahme einer fehlerhaften Keimesanlage 
auch fur die Taubstummheit ihre Berechtigung haben. So ist z. B. die Ver­
gesellschaftung mit Retinitis pigmentosa so haufig beobachtet, neuerdings unter 
anderen von GILSE und von NAGER, daB die Vorstellung, man habe es mit 

1 .Anmerkung bei der Korrektur: 1st unterdessen geschehen, so u. a. von GRAHE (Bl. 
Taubstummenbildg. 44, 33-37) und WmTH (Verh. Ges. dtsch. Rals-, Nasen- und Ohren­
arzte Wiirzburg 1934). 

2 Ich setze die Ausfiihrung dieses Versuchs und seine Erklarung als bekannt voraus 
(vgl. Z. Neur. 106). 
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einem Zufall zu tun, gezwungen wa.re. Es sindiibrigens mehrere FaIle gerade 
dieser Kombination genau histologisch untersucht, so von SIEBENMANN und 
BING und von ALEXANDER, welch letzterer in der Arbeit von DENKER nicht 
zitiert ist, offenbar weil er an einer schwer zuga.nglichen Stelle 1 publiziert ist. 
Vor allem aber ist bei einer Kombination mit konstitutionellen Systemerkran­
kungen des Mesenchyms, die auf einer Schiidigung dieses Keimblatts beruhen, 
der hereditare Charakter der Taubstummheit fast unbestreitbar, so z. B. bei 
Osteogenesis imperfecta, bei calcipriver Osteopathie, Osteoporosis, Ostitis 
deformans usw. 

GleichermaBen ist das Vorhandensein von Degenerationszeichen auch bei 
der sog. endemiscnen (kretiniscnen) Taubstummheit beschrieben worden. Trotz­
demo ist es fraglic~, ob wir berechtigt sind, diese Form unter die hereditare 
Taubstummheit zu subsumieren. HAMMERSCHLAG sondert sie von der sporadi­
schen, d. h. der eigentlich hereditar-degenerativenab, faBt sie aber mit ihr unter 
dem iibergeordneten Begriff der konstitutionellen Taubstummheit zusammen. 
Ihm schlieBt sich STEIN an. Noch heute gehen die Meinungen iiber die Ursachen 
der kretinischen Taubstummheit weit auseinander. Wahrend SIEBENMANN die 
Ohrveranderungen als rein fetale, durch Menigoencephalitis hervorgerufene 
ansieht, BmcHER sie als Teilerscheinung der kretinoiden Degeneration auf­
faBt, EWALD sie auf Degenerationen in den Zentren fiir GehOr und Sprache 
zuriickfiihrt, DENKER wiederum endokrine Storungen verantwortlich macht, 
v. WAGNER-JAUREGG das Hauptgewicht auf Wachstumsstorung im knochernen 
Teile des Gehororgans legt, O. MAYER die von ihm nachgewiesenen Bildungs­
anomalien im Labyrinth teils auf abnormale Keimesanlage, teils auf Einfliisse 
der Hypothyreose der oMutter auf den Fetus bezieht, halt NAGER die Ohrver­
anderung fiir Entwicklungsstorungen, deren Entstehung teils auf direkte Ein­
wirkung der Kropfnoxe, teils auf eine Dysfunktion der gleichfalls durch die 
Kropfnoxe affizierten Schilddriise zuriickzufiihren sei. ALEXANDER zieht ver­
schiedene Ursachen in Betracht und faBt die Horstorung auf a) als kongenitale 
MiBbildung, b) als Folge von Veranderungen in Nase und Rachen, c) als toxische, 
vor allem durch Jodmangel hervorgerufene Storung, d) als Folge von Defekten (1), 
e) als dysthyre SchwerhOrigkeit (BLOCH). Die wertvollsten Aufschliisse iiber 
die anatomischen Veranderungen verdanken wir ALEXANDER, NAGER und MAYlm. 
Ohne hier auf Einzelheiten einzugehen, mochte ich bloB so viel hervorheben, 
daB im Vordergrunde der anatomischen Bilder die Mittelohrveranderungen zu 
stehen scheinen (Deformitaten der Gehorknochelchen, Verdickung der Pauken­
schleimhaut, Persistenz von Fettgewebe in den Fensternischen, Einlagerung von 
myxomatosem Gewebe), in zweiter Linie Storungen im Bau der Labyrinth­
kapsel (Osteoporose, otosklerotische Herde, Massenzunahme der periostalen 
Labyrinthkapsel mit Verengerung der Fensternischen), wahrend die durchaus 
nicht konstanten Veranderungen am eigentlichen Nervenapparate wohl mehr 
sekundarer Natur sind, so daB schon auf Grund dieser anatomischen Bilder 
die endemische Taubstummheit fiir unsere Erorterungen gar nicht in Betracht 
kommt. Jedenfalls sind bis heute keine sicheren Beweise fUr die Auffassung der 
endemisch-kretinischen Taubstummheit als einer echten hereditaren vorhanden. 

Wenn wir nach dieser Abschweifung zu den klinischen Zeichen der hereditaren 
Taubstummheit zuriickkehren, so wird uns klar, daB sie gewissermaBen nur 
Indizienbeweise darstellen, und daB wir gerade auf der bereits in der Ein­
leitung betonten Forderung einer sorgfaltigen personlichen und Familienanamnese 
bestehen miissen. Aber auch hier bewegen wir uns noch auf unsicherem Boden. 
Schon bei Erhebung der personlichen Anamnese stoBen wir auf Schwierig-

l Denkschr. Akad. Wiss. Wien 1919. 
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keiten mannigfacher Art. Ganz abgesehen davon, daB die Eltern aus ver­
standlichen psychologischen Grunden von einer Erbkrankheit nichts wissen 
wollen und die Entstehung der Taubstummheit auf eine haufig ganz belanglose 
Krankheit in den ersten Lebensmonaten (Zahnkrampfe) zuriickbeziehen und 
bei ihrem Kinde Horleistungen beobachtet haben wollen, die de facto niemals 
vorhanden gewesen sind, ist es auch bei einwandsfreien und zuverlassigen 
Angaben mitunter recht schwer oder ganz unmoglich, festzustellen, ob das 
Kind tatsachlich noch in der ersten Lebenszeit gehort hat, ganz abgesehen 
davon, daB auch eine sicher angeborene, d. h. unmittelbar nach der Geburt 
nachgewiesene Taubheit fetal erworben sein kann. 

Wie schwierig es nun gar ist, bei Erhebung der Familienanamnese zuver­
lassige und verwertbare .Angaben iiber Horstorungen in der .Aszendenz zu 
erhalten und aIle FaIle zu erfassen, das weiB jeder, der einmal versucht hat, 
einen Taubstummen-Stammbaum zu rekonstruieren. Da sich die Taubstumm­
heit nachgewiesenermaBen recessiv vererbt, wird ja das .Auftreten des Merk­
mals erst dann zu erwarten sein, wenn zwei Heterozygote, also Trager des 
Erbfaktors der Taubstummheit, aber phanotypisch gesunde Menschen, als 
Partner zusammentreffen, so daB man unter Umstanden in der .Aszendenz 
weit zuriickgehen muB, ehe man wieder auf einen Merkmalstrager stoBt. DaB 
wir gleichwohl auf diesem Wege der Stammbaumforschung recht wertvolle 
Ergebnisse erreichen konnen und schon heute erreicht haben, lehren uns die 
miihevollen und aufschluBreichen Untersuchungen, die HAMMERSCHLAG, STEIN, 
ALBRECHT u. a. nach dieser Richtung hin angestellt haben. Es wiirde zu weit 
fiihren, hier auseinanderzusetzen, wie diese Familienforschung, die Herstellung 
eines einwandfreien Stammbaumes, zu erfolgen hat. Nur sei nochmals betont, 
daB es nicht geniigt, sich auf die unsicheren .Angaben des Kranken oder seiner 
.Angehorigen zu verlassen, sondern daB man die angeblichen Merkmalstrager 
moglichst selbst untersuchen muB, um sich so von der Natur des Ohrleidens 
zu iiberzeugen, well man sonst zu Fehlschliissen gelangt, von denen selbst die 
.Anwendung der sonst so wertvollen statistischen Methoden WEINBERGS, BAUERS 
u. a. nicht schiitzen kann. Darauf hat ALBRECHT mit vollem Recht hingewiesen. 
So sei z. B. daran erinnert, daB auch ein gehauftes oder wenigstens mehrfaches 
familiares .Auftreten von Taubstummheit nicht unbedingt fiir eine Erbanlage 
spricht, denn eine Cerebrospinalmeningitis kann unter Umstanden auch an 
einem solchen multiplen .Auftreten schuld sein, und es wird dann vielleicht 
eine solche Familie als eine mit hereditarer Taubstummheit belastete gezahlt, 
wenn eine sorgfaltige Nachpriifung unterlassen wird. So berichtet URBAN­
TSCHITSCH iiber den Stammbaum einer Familie mit 3 angeboren taubstummen 
Kindern, bei denen eine intrauterin akquirierte Lues die schuldige Ursache war. 

Eine groBe Bedeutung fiir die Vererbung der Taubstummheit kommt der 
Konsanguinitat der Erzeuger zu. Schon lange bevor uns die Wiederentdeckung 
der MENDELschen Erbgesetze die Erklarung hierfiir gab, war es den Beobachtern 
aufgefallen, daB aus Verwandtenehen viel haufiger Taubstumme hervorgehen 
als aus anderen, was uns ja heute nicht mehr verwunderlich erscheint, da ja 
dann die Wahrscheinlichkeit groBer ist, daB zwei Heterozygote zusammen­
treffen, die die Erbanlage besitzen und weitergeben, aber bei dem recessiven 
Charakter der Taubstummheit nicht Merkmalstrager sein konnen. So konnte 
HAMMERSCHLAG nachweisen, daB von 168 Ehen mit je 1 taubstummen Kinde 
24 = 14,3% konsaguin waren, von 28 Ehen mit je 2 taubstummen Kindern 
8 = 28,5% und von 15 Ehen mit je 3 taubstummen Kindern 8 = 57%. Wird 
es einmal moglich sein, die Familienstammbaume durch Generationen hindurch, 
wie ich es oben angedeutet habe, weiterzufiihren, und wird sich dann vielleicht 
die Moglichkeit ergeben, durch anatomische Untersuchungen die klinischen und 
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statistischen Ergebnisse zu erganzen, die einen mit den anderen zu konfrontieren, 
dann wird das meiner "Oberzeugung nach nicht bloB fiir die Erkenntnis der 
Taubstummheit, sondern auch fiir die Aufklarung mancher Unklarheiten in 
ihrem Erbgange einen groBen Gewinn bedeuten. 

2. Juvenile (kongenitale) InnenohrschwerhOrigkeit. 
Bei unserem "Oberblicke iiber die anatomischen Bilder der Taubstummheit 

haben wir uns iiberzeugen konnen, wie verschieden stark die Atrophie des 
Nervenganglienapparates ausgesprochen sein kann; wir haben ferner gehort, 
wie dementsprechend a uch im klinischen Bilde GehOrstorungen bald mehr, 
bald weniger stark hervortreten, Horreste verschiedenen Umfangs und ver­
schiedener Lokalisation in der Tonskala vorhanden sein konnen. Dann muB 
die nachstliegende Frage lauten, ob nicht die hypoplastischen Veranderungen 
so geringfiigig sein konnen, die Horreste nicht unter Umstanden einen solchen 
Umfang erreichen bzw. in der Tonskala so lokalisiert sein konnen, daB eine 
ausgesprochene Funktionsunfahigkeit gar nicht besteht, daB vielmehr die vor­
handenen Horreste zur Aufnahme und zum Erlernen der Lautsprache aus­
reichen konnen. Nach BEZOLD soll ja schon das Erhaltensein der dem Ton­
bereich bI bis g2 entsprechenden Nervenfasern und Sinneszellen zur Perzeption 
der menschlichen Sprache geniigen. In diesem Falle wiirde es dann zu einer 
Taubstummheit nicht kommen. Es ist ja auch a priori anzunehmen und zu 
erwarten, daB nicht eine breite Liicke zwischen totaler Aplasie und Norm, 
zwischen volliger Taubheit und gut erhaltenem Gehor klafft, sondern anzu­
nehmen, daB es flieBende "Obergange von leichtester Hypoplasie mit unbedeuten­
der Minderung der Fasern und Zellen an Zahl bis zu volligem Defekt des Nerven­
apparates geben wird. 

Einen solchen Fall von teilweiser Atrophie des Nerven hat ZIBA pathologisch­
anatomisch bei einem 9 Monate altem Kinde nachweisen konnen; ohne uns 
allerdings iiber das Horvermogen in diesem FaIle etwas auszusagen. DaB es 
nicht immer eine Hypoplasie des Nerven oder nicht allein sein muB, die solche 
Innenohrschwerhorigkeit hervorruft, sondern daB auch andere Entwicklungs­
storungen im Labyrinth klinisch ein gleiches Bild partieller Taubheit bieten 
konnen, zeigt ein von BRUHL beschriebener Fall, bei dem neben einer Hypo­
plasie des CORTIschen Organs auch Lageveranderungen der Wandungen des 
Ductus cochlearis nachzuweisen waren. 

Klinisch handelt es sich in solchen Fallen um eine typische Innenohrschwer­
horigkeit (verkiirzte Knochenleitung, Verkiirzung der Perzeptionsdauer fiir 
aIle Stimmgabeltone in Luftleitung, bisweilen Tonliicken von groBerem oder 
geringerem AusmaB) bei Kindern oder jugendlichen Individuen. ALBRECHT hebt 
die geringe Beeintrachtigung der oberen Tongrenze bei gleichzeitiger stark 
verkiirzter Knochenleitung als charakteristisch hervor. 

Schon lTARD hat neben seinen total Tauben solche FaIle gesehen und unter­
scheidet nach dem Grade der Horstorung: 

1. Falle mit WortgehOr, 2. Falle mit differenzierendem VokalgehOr, 3. FaIle 
mit nicht differenzierendem VokalgehOr, 4. FaIle mit Perzeption fiir starke 
Gerausche, 5. FaIle mit kompletter Taubheit. 

Einen typischen Fall beschreibt ALEXANDER in seinem Lehrbuch der Ohren­
krankheiten im Kindesalter: Knabe von 12 Jahren mit InnenohrschwerhOrigkeit 
seit friihester Kindheit, entsprechendem Funktionsbefund und durchscheinender 
Hyperamie der Labyrinthkapsel, dessen Vater gleichfalls eine Innenohrschwer­
horigkeit aufweist. Jeder Ohrenarzt kennt solche Kranke aus seiner Praxis; 
gewohnlich wird, wenigstens in den weniger schweren Fallen, die SchwerhOrigkeit 
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erst beim Eintritt in die Schule entdeckt und erfordert dann, da solche Kinder 
in der Normalschule schwer mitkommen und eine Besserung durch ortliche 
Behandlung nicht moglich ist, eine Umschulung in die Schwerhorigenklasse. 
Meist bleibt der Grad der Horstorung stationa.r, nur in seltenen Fallen nimmt 
die SchwerhOrigkeit in der Pubertat oder auch spater zu. Auf eine Erklarung 
fiir diese auf den ersten Blick auffallende Erscheinung einer spontanen, von 
auBeren Einfliissen anscheinend unabhangigen Verschlechterung des Hor­
vermogens bei einem anlagemaBig fixierten Ohrenleiden kommen wir spater 
zuriick. 

Die FaIle mit einem von vornherein schlechten Horvermogen, also etwa 
der 2.-3. Gruppe der obigen ITARDschen Gruppierung entsprechend, werden 
gewohnlich schon in den ersten Lebensjahren aufgedeckt und finden dann 
meist in einer Taubstummenanstalt Aufnahme, wo gerade diese Kinder die 
Renommierschiiler des Taubstummlehrers bilden, weil sie dank ihren Horresten 
die Lautsprache leichter erIernen als die ganz oder fast ganz Tauben (4. und 
5. Gruppe ITARDs) und auch eine leidlich modulationsfahige Sprache aufweisen. 
Bemerkenswert, aber nach dem friiher Gesagten erklarlich ist die Feststellung, 
daB diese Kinder mit InnenohrschwerhOrigkeit niemals Gleichgewichtsstorungen 
zeigen und nach meinen Erfahrungen typische vestibulare Reaktionsfahigkeit 
aufweisen. 

DaB diese FaIle von kindlicher Innenohrschwerhorigkeit gleichfalls hereditar 
sind, dafiir spricht schon die anatomische und klinische Wesensverwandtschaft 
mit der echten Taubstummheit, dafiir spricht ferner das Fehlen exogener Ur­
sachen, wie z. B. das Einsetzen im AnschluB an eine Infektionskrankheit. Der 
sichere Beweis wird allerdings auch hier erst durch eine genaue Familien­
forschung zu erbringen sein. Wenn verschiedene Autoren, unter anderen auch 
ALBRECHT, bei ihren Stammbaumuntersuchungen nur Taubstummheit,dagegen 
keine FaIle von Schwerhorigkeit in einer Familie nachweisen konnten, so liegt 
das zum Teil wohl daran, daB nur die sinnfalligste und praktisch bedeutungs­
vollste absolute Horunfahigkeit von den Angehorigen angegeben wird, wahrend 
die labyrinthare SchwerhOrigkeit, erbbiologisch so unendlich wichtig, vernach­
lassigt wird. Die Ta ubstummheit steIIt gewissermaBen nur den maximalen 
Grad dieser Innenohrstorung dar. Nachdem man erst einmal auf die genetische 
Wesensgleichheit dieser Form juveniler labyrinthiirer Schwerhorigkeit mit der 
hereditaren Taubstummheit aufmerksam geworden ist, wird man in kiinftiger 
Familienforschung beim Aufstellen eines Taubstummenstammbaumes auch auf 
solche Falle leichterer oder starkerer Innenohrschwerhorigkeit zu achten haben. 
In der Tat hatte auch BIGLER in seinem sorgfaltig durchforschten Familienstamm­
baum neben 9 taubstummen Kindern eine ganze Anzahl hochgradig schwer­
horiger feststellen konnen, und die gleiche Erfahrung hat neuerdings METZKES, 
dessen Bericht mir allerdings nur im Referat zur Verfiigung steht, machen 
konnen. 

3. Chronische, progressive, labyrinthiire SchwerhOrigkeit. 
Von der eben beschriebenen Form unterscheidet sich die chronische pro­

gressive, labyrinthiire SchwerhOrigkeit klinisch in zwei wesentlichen Punkten: 
Erstens ist sie, wie der Name besagt, nicht stationar, sondern zeigt progredienten 
VerIauf, und zweitens tritt sie nie im kindlichenAlter, selten in der Jugend, 
sondern meist erst im mittleren oder vorgeriickten Lebensalter in Erscheinung. 
Manchmal werden solche Horstorungen, sei es, daB der Trager sehr indolent 
ist, sei es, daB sein Beruf und sein Kulturbediirfnis keine besonderen Anforde­
rungen an gute Horfahigkeit stellen, erst bei gelegentlicher Untersuchung 
zufallig aufgefunden. 
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Die anatomischen Grundlagen, deren Kenntnis wir namentlich ALEXANDER 
und MANASSE verdanken, bestehen im wesentlichen in einer Atrophie aller 
vier Elemente des schallperzipierenden Apparates, des CORTIschen Organs, des 
Ganglion spirale, der Nervenfasern in der Schnecke und schlieBlich des Octavus­
stammes ohne wesentliche Beteiligung der iibrigen Labyrinthelemente, wobei 
die Ansichten beider genannten Autoren dariiber auseinandergehen, an welchem 
Punkte des phonorezeptorischen Apparates die Atrophie einsetzt. Die durch 
Schwund der Nervenelemente geschaffene Liicke wird allmahlich durch Binde­
gewebe ausgefiillt. 

Haben wir nun das Recht, eine Krankheit, die erst im spateren Alter ein­
setzt, die sich allmahlich in ausgesprochener Weise verschlimmert, und der eine 
fortschreitende Atrophie der Nerven mit Ersatz durch Bindegewebe zugrunde 
liegt, genau so wie etwa bei chronisch infektioser oder chronisch toxischer 
Degeneration des Nerven, als eine hereditare zu bezeichnen? Miissen wir nicht 
vielmehr annehmen, daB dieser Erkrankung des Gehornerven eine Allgemein­
affektion, etwa eine Arteriosklerose oder eine Lues oder sonst eine Umwelts­
einwirkung zugrunde liegt? lch mochte gleich hier vorwegnehmen, daB in der 
Tat eine solche exogene Einwirkung als causa movens, als auslOsende Ursache 
oder als ein ihr Zustandekommen unterstiitzendes Moment in Betracht kommen 
kann. Gleichwohl kann die Disposition zu dieser Ohrerkrankung an sich auf 
einer vererbten Grundlage beruhen, nur haben wir es erstens einmal glaubhaft 
zu machen, daB es sich bei dieser allgemein als erworben angesehenen Ohr­
erkrankung tatsachlich um eine im Keimplasma iibertragene Storung handelt, 
und haben, wenn das als zutreffend nachgewiesen ist, zum zweiten die zunachst 
auffallende Erscheinung zu klaren, warum solche hereditar bedingte Storungen 
sich erst im hOheren Lebensalter bemerkbar machen. Vielleicht daB wir hierbei 
auch eine Erklarung fiir die vorhin erwahnte Tatsache finden, daB bei der 
hereditaren, juvenilen Schwerhorigkeit spontane Verschlimmerungen zu be­
obachten sind. 

Was den ersten Punkt betrifft, so ist es beachtenswert, daB schon zu einer 
Zeit, zu der die Erbgesetze und ihre Bedeutung fiir die Pathologie noch gar 
nicht erforscht waren, manche Beobachter, wie z. B. BEZOLD, auf Grund ihrer 
Erfahrungen hereditare Einfliisse als sicher vorhanden annahmen. Diese Ver­
mutung hat nun ihre wissenschaftliche Stiitze erhalten durch die neueren Unter­
suchungen NAGERB, STEINS, ALBRECHTB u. a., die teils in Form sorgfaltigst 
aufgestellter Stammbaume, teils in anamnestisch genau durchforschten Krank­
heitsfallen die Abhangigkeit von Erbeinfliissen sowie die haufige Verbindung 
mit anderen als erblich erkannten Degenerationszeichen nachweisen konnten. 
STEIN hebt das gleichzeitige Vorkommen konstitutioneller Augenleiden in der 
Familie vor, z. B. die Kombination mit heredo-familiarer Opticusatrophie, 
sowie die haufige Verbindung mit Nervenkrankheiten. 

Lange vorher aber hatte schon MANASSE auf die bemerkenswerte Uberein­
stimmung aufmerksam gemacht, die sich in den anatomischen Bildern der 
chronischen progressiven Schwerhorigkeit und der "kongenitalen" Taubstumm­
heit nachweisen laBt, zieht allerdings den SchluB daraus, daB erstens die "Kon­
genitalitat" dieser gleichartigen, hier wie dort vorgefundenen Veranderungen 
auch bei zweifellos kongenitaler Taubheit mindestens stark anzuzweifeln sind, 
und daB es zweitens ganz von der Hand zu weisen sei, wenn Taubheit lediglich 
auf Grund dieser Befunde als kongenitale bezeichnet wird. So wenig die Be­
rechtigung des zweiten Teils im MANAssEschen Satze zu bestreiten ist, so sehr 
fordert der erste Tell zum Widerspruch heraus. Demgegeniiber hat schon 
HAMMERSCHLAG mit Recht betont: wenn in den Fallen von Taubstummheit 
(durch Epithelmetaplasie und Lageveranderung der Duktuswandungen) neben 
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den sicher kongenitalen Befunden sich auch solche nachweisen lassen, die zum 
Bilde der von MANASSE als erworbene Krankheit angesprochenen labyrintharen 
Taubheit gehoren, dann wird nicht die Frage entstehen, ob jener Typus von 
Taubstummheit erworben ist, sondern vielmehr die Frage, ob nicht die FaIle 
von MANASSE Spatformen einer kongenital angelegten Veranderung des Gehor­
organes sind. 

Mit diesen Worten hat bereits HAMMERSOHLAG der ganzen Problemstellung 
die einzig und allein richtige Formulierung gegeben und den Kernpunkt erfaBt 
und schon lange Zeit, bevor die oben erwahnten klinischen und auch spater 
die erbwissenschaftlichen Beobachtungen den Beweis dafiir erbracht haben, 
auf Grund der anatomischen "Obereinstimmung der chronischen progressiven 
SchwerhOrigkeit mit bestimmten Typen kongenitaler Taubstummheit die 
Hereditat der ersteren als Postulat aufgestellt. 

Wahrend aber in den MANAssEschen Fallen die aootomischen Veranderungen 
bei chronischer progressiver labyrintharer SchwerhOrigkeit sich auf eine Atrophie 
des Nervenapparates sowie auf die in ihrer Bedeutung recht zweifelhaften und 
angefochtenen, ja vielfach als Artefakte aufgefaBten Lageveranderungen der 
Duktuswandungen beschranken, konnte O. MAYER in zwei aootomisch genau 
untersuchten Fallen von labyrinthiirer SchwerhOrigkeit als Grundlage der 
letzteren zweifellose MiBbildungen nachweisen, wie wir sie als sichere Zeichen 
hereditarer Taubstummheit bereits kennen gelernt haben. So fand er bei einem 
75jahrigen Manne, der noch bis 5 Jahre vor seinem Tode leidlich gut gehOrt 
haben solI: rudimentare Bildung der Schneckenspindel, Fehlen der Lamina 
spiralis ossea und des Canalis spiralis, Fehlen der knochernen Zwischenwand 
zwischen Mittel- und Spitzenmiindung, hautige Lamina modioli, Fehlen eines 
Hamulus und eines Helikotremas, Verdoppelung des Ductus cochlearis im Vor­
hofsteil der Basalwindung, hochgradige MiBbildung der Papilla basilaris und 
der CORTlSchen Membran in der Basalwindung und in der Spitze, Fehlen des 
Ganglion spirale von der Mittelwindung an aufwarts, Hypoplasie der Nerven­
biindel in Mittelwindung und Spitze, also Veranderungen, die als klassische 
Befunde bei hereditarer Taubstummheit bekannt waren, und bei deren Vor­
handensein man iibrigens kaum eine Horleistung erwartet hatte. In einem 
zweiten FaIle fanden sich ahnliche Veranderungen. 

Die Erscheinung zweitens, daB die Erkrankung sich erst viele Jahre nach 
der Geburt bemerkbar macht, bereitet unserer Vorstellung weiter keine Schwierig­
keiten, seitdem wir durch EDINGER den Begriff der Aufbrauchkrankheiten oder 
abiotrophischen Krankheitsprozesse kennengelernt haben. Es ist ja eine dem 
Erbbiologen gelitufige Tatsache, daB durch Erbfaktoren bedingte Abartungs­
zeichen mitunter erst im Laufe des Lebens in Erscheinung treten. EDINGER 
selbst hat schon bei seinen Untersuchungen die progressive Schwerhorigkeit 
gekannt und sagt dariiber: die Ohrenitrzte kennen seit langem unter dem Namen 
progressiver familiitrer Ertaubung einen Hornervenschwund, der exklusiv ererbt 
ist und bei vielen Mitgliedern der gleichen Familie meist erst im mittleren Alter 
auf tritt, um langsam progressiv zu verlaufen. Er gehort wahrscheinlich in die 
Gruppe der Aufbrauchkrankheiten. Solche Aufbrauchkrankheiten treten auf 
1. bei abnorm hoher Anforderung an die normalen Bahnen (z. B. Kesselschmied­
schwerhOrigkeit), 2. bei ungeniigendem Ersatz (z. B. schwere Vergiftung durch 
Lues oder Blei usw.), 3. bei von vornherein schwach angelegten Nervenelementen. 
Unsere Affektion fitllt nun unter diese 3. Gruppe als ein angeborener Defekt, 
fUr den schon die normale Beanspruchung eine Schiidigung bedeutet. Es wiirde 
also daooch diese Form chronischer progressiver labyrinthitrer SchwerhOrigkeit 
unter die 5. Gruppe unserer auf S.952 aufgefiihrten Merkmalstypen einzu­
reihen sein. 
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Wenn wir horen, daB die progressive labyrinthare Schwerhorigkeit sich oft 
erst im hoheren Alter bemerkbar macht, so daB dann ihre Unterscheidung 
von der "physiologischen" Altersschwerhorigkeit unter Umstanden schwierig 
sein muB, so ergibt sich sofort die Frage, ob nicht auch bei dieser letzteren 
hereditare Einfliisse vorliegen diirften. In der Tat muB der Umstand, daB nicht 
aIle alten Leute ihre Presbyakusis bekommen, daB diese bei dem einen friiher, 
bei dem anderen spater auf tritt, unbedingt dafiir sprechen, daB auch hier kon­
stitutionelle, also vererbbare Anlagen eine Rolle spielen. DaB freilich konditio­
nelleEinfliisse, z. B. arteriosklerotische Veranderungen an der Auditiva interna 
diesen anlagema.Big bedingten ProzeB beschleunigen konnen, wird niemand 
bestreiten wollen. 

4. Meniere. 
Mit MENIEREschem Symptomenkomplex bezeichnet man das anfallsweise 

Auftreten von Schwindel, Ohrensausen, Ubelkeit und Erbrechen, begleitet oder 
gefolgt von Kopfschmerzen und einer manchmal dauernden,manchmal nach 
langerer oder kiirzerer Zeit voriibergehenden Horstorung. Kann bei einer 
solchen meist im mittleren Lebensalter auftretenden, ganz akuten Erkrankung 
iiberhaupt an die Moglichkeit eines hereditaren Einflusses gedacht werden 1 
Nun, zunachst miissen wir uns dariiber klar sein, daB es sich hier um ein Syndrom 
handelt, das durch die verschiedensten Ursachen ausgelost werden kann. Es 
gibt eine spezifisch luische Erkrankung des Innenohres, die so verlauft; die 
friiher vielfach beobachteten Neurorezidive des Octavus machten ahnliche 
Erscheinungen, desgleichen Insolation, Leukamie, Nephritis usw. Wenn wir 
diese Aufzahlung horen, wird uns klar, daB es vielfach Zirkulationsstorungen, 
vielleicht auch Blutungen sein mogen, die jenen Symptomenkomplex auslosen. 
Bei den genannten Affektionen kann natiirlich von einer Hereditat nicht die 
Rede sein, gleichwohl aber kann eine ererbte Disposition des Ohres ungezwungen 
angenommen werden, wobei die dem inneren Ohr eigentiimliche Blutversorgung 
(Endarterien!) die Disposition gibt. Nun kennen wir aber auch eine unter 
demselben Bilde verlaufende Erkrankung, die ausgesprochen familiar ist, und 
die von KOBRAK als angioneurotische Octavuskrise bezeichnet wird.· STEIN 
und POLLAK haben vasomotorische Storungen bei Kindern beschrieben, die 
Dauerveranderungen im Labyrinth hervorrufen konnen. Nach STEIN zeigt sich 
manchmal eine konstitutionelle Lebensschwache des Hornervenapparates schon 
darin, daB funktionelle (vasomotorische) Zirkulationsstorungen auch schon in 
friiheren Lebensjahren die gleichen Krankheitserscheinungen auszulosen und in 
unverkennbarer Weise zu beeinflussen vermogen. Diese Labilitat der Blut­
versorgung ist nach seiner Auffassung als ein Bindeglied in der ganzen Kette 
der degenerativen Stigmata, als ein Symptom der degenerativen Veranlagung 
anzusehen. Auch ALBRECHT ist nach seinen Erfahrungen davon iiberzeugt, 
daB der Meniere bisweilen familiar auftritt und konnte auch Kombination mit 
der sicher familiaren typischen Migrane beobachten. Mit Hille des Capillar­
mikroskops konnte er in 10 Fallen deutliche, zum Teil sehr schwere Veranderungen 
der Capillaren nachweisen in Form starker Erweiterung des Capillarsystems 
(Capillaraneurysmen) und verlangsamte Blutstromung. Die Erscheinungen von 
seiten des Ohres faBt er als eine idiotypische tTherempfindlichkeit des Nerven 
gegeniiber solchen GefaBstorungen auf. Es wiirden also diese Formen in die 
6. Gruppe unserer oben aufgefiihrten Merkmalstypen gehOren. 

5. Otosklerose. 
Bevor wir auf die Frage der Hereditat bei der Otosklerose eingehen, haben 

wir dem Nichtotologen die Einreihung dieser Ohrerkrankung unter die 



Otosklerose. 969 

Affektionen des Cochlearis und seines Endapparates zu begriinden. Denn klinisch 
ist ja die Otosklerose, wenn auch nicht immer, so doch in den sog. typischen 
Fallen durch eine reine Schalleitungsschadigung charakterisiert, die mit unauf­
haltsam fortschreitender Schwerhorigkeit verbunden ist, was ja auch dem 
Nichtotologen bekannt sein diirfte. Pathologisch-anatomisch ist die Otosklerose 
gekennzeichnet durch das Auftreten charakteristischer Herde in der knochernen 
Labyrinthkapsel in Form krankhaft veranderten spongiosaahnlichen Knochen­
gewebes, das den gesunden Knochen verdrangt oder substituiert. Es wiirde 
zu weit fiihren, ist auch hier nicht der Platz, auf eine detailierte Beschreibung 
dieser Knochenherde und auf ihre formale Genese einzugehen, um so weniger 
als diese otosklerotischen Labyrinthkapselherde seit jeher in der Otopathologie 
Gegenstand eines lebhaftesten Streites waren und noch heute sind, eines Streites, 
der immer noch nicht zu einer eindeutigen Klarung weder beziiglich der Genese 
dieser Herde, noch ihrer pathologisch-anatomischen Stellung, noch ihres Ver­
hiiltnisses zum gesunden Teile der Kapsel gefiihrt hat. 

Neuerdings mehren sich nun die Stimmen, die in den otosklerotischen 
Knochenherden eine klinisch zwar unter Umstanden recht bedeutsame, aber 
sonst unwesentliche, oder sagen wir: das Wesen der Otosklerose nicht erschopfende 
Begleiterscheinung erblicken, wahrend die Hauptsache, das Wichtige, Wesent­
liche in den atrophischen Zustanden des Nervenendapparates zu suchen sei, 
auf die wir weiter unten noch zu sprechen kommen, wobei wir gleichfalls die 
vielerorterte Streitfrage, ob die Labyrinthveranderung das Primare sei oder 
die Knochenherde, oder ob beide iiberhaupt ni<iht in einem ursachlichen Ver­
haltnis stehen, sondern unabhangig voneinander auftreten, hier unbeachtet 
lassen wollen. 

Gleichwohl werden wir uns iiberzeugen, daB diese eigentiimlichen Knochen­
herde auch fiir die Frage der Hereditat bei der Otosklerose von Bedeutung sind, 
und wenn wir auf diese Frage jetzt eingehen und untersuchen, ob und inwieweit 
wir den EinfluB einer Erbanlage bei dieser Ohrerkrankung annehmen diirfen, 
so konnen wir zunachst das vorausschicken, was wir einleitend bei der Taub­
stummheit hervorgehoben haben: lange bevor die erbbiologische~ Gesetze in 
der Pathologie Beachtung gefunden und auch ,hier ihre Allgemeingiiltigkeit 
erwiesen haben, galt die Otosklerose als eine tyj:Jische Erbkrankheit, wenigstens 
war schon seit jeher den Beobachtern das multiple familiare Vorkommen auf­
gefallen. Des weiteren gibt es kaum eine zweite Erkrankung der Ohren, bei 
der ein EinfluB konstitutioneller Momente (hier im Sinne endogener im Or­
ganismus selbst gelegener Momente aufgefaBt) so augenfallig war wie gerade 
bei der Otosklerose. Nach dieser Richtung muBten Beobachtungen wie das 
haufige Auftreten der ersten Erscheinungen in der Pubertat, die deutliche 
Progredienz der Erkrankung in der Graviditat, im Puerperium und im Klimak­
terium hinweisen. Kein Wunder daher, wenn sich die Otologie intensiv mit 
dem Problem der Vererbung gerade bei der Otosklerose beschiiftigt hat. Hier 
sind in erster Reihe GRADENIGO und KORNER zu nennen, welch letzterer in der 
Otosklerose einen abnormen postembryonalen Wachstumsvorgang erblickt, der 
als eine im Ahnenplasma steckende Determinante (nach der Nomenklatur 
WEISMANNS) gegeben und als solche vererbbar ist. Er betonte schon damals 
(1904), daB jeder Fall von Otosklerose durch Vererbung auf den Kranken iiber­
tragen ist. Vor allem aber war es HAMMERSCHLAG, der durch seine wertvollen 
Arbeiten viel zur Klarung des Zusammenhanges und zur Vertiefung unserer 
Kenntnisse beigetragen hat. 

Wollen wir die Frage der Hereditat bei der Otosklerose objektiv priifen, so 
haben wir auch hier wiederum Beweise heranzuziehen, wie sie uns die patho­
logische Anatomie, Klinik und Anamnese an die Hand gibt. Die anatomischen 
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Veranderungen setzen sieh, wie erwahnt, aus den Knoehenveranderungen in 
der Labyrinthkapsel und aus den degenerativ atrophisehen Vorgangen am 
Nervenendapparat zusammen. Was zunaehst die letzteren betrifft, so ahneln 
sie in iiberrasehenderweise den entspreehenden Veranderungen bei der Taub­
stummheit und bei der progressiven, labyrintharen Sehwerhorigkeit. In erster 
Linie war es MANASSE, der auf diese Vbereinstimmung aufmerksam gemaeht 
hat. Er fand in seinen anatomiseh untersuehten Fallen kliniseh sieherer Oto­
sklerose neben den typisehen Knoehenherden jedesmal das Bild ausgesproehener 
Nervendegeneration im Labyrinth, und zwar genau in der Form, wie er sie 
bei der "primaren" progressiven labyrintharen Sehwerhorigkeit naehgewiesen 
hat. Wie steht es nun mit den fiir die Otosklerose als typiseh angesehenen 
Knoehenveranderungen 1 Bevor hier ein ausreiehendes anatomisehes Material 
vorlag, hat man angenommen, daB sieh diese Herde erst im spateren Lebensalter 
oder jedenfalls erst zu einer Zeit entwiekeln, in der die klinisehen Symptome 
der Otosklerose deutlieh ausgesproehen sind. Da hat sieh nun aber dureh neuere 
Untersuchungen ergeben, daB diese Knoehenherde sieh schon im friihen Kindes­
alter, ja sogar beim Neugeborenen vorfinden konnen. ALEXANDER war der 
erste, der die Behauptung aufstellte und dureh anatomisehe Befunde erhartete, 
daB diese Knoehenherde kongenitalen Ursprungs seien, unter Umstanden aller­
dings erst in der Pubertat oder noeh spater sieh dureh starkeres Waehstum 
und dureh ihre Ausdehnung kliniseh bemerkbar maehen. Aueh MAYER, der 
die Knoehenherde als gesehwulstartige, in die Gruppe der Hamartome gehorige 
Bildungen anspraeh, fiihrt die Entstehung eines solehen normalerweise im 
Labyrinth nie vorkommenden Knoehengewebes auf eine embryonale Anlage 
zuriick, und in ahnliehem Sinne sprieht sieh LANGE fiir die Zuriiekfiihrung der 
Herde auf Entwieklungsstorungen aus. 

Aber damit nicht genug. Genau die gleiehen otosklerotisehen Knoehenherde 
sind in Fallen progressiver labyrintharer SehwerhOrigkeit und vor allem aueh 
in Taubstummenlabyrinthen aufgefunden worden, so daB heutzutage an der 
anlagemaBigen Entstehung nieht mehr zu zweifeln ist. Ja, es erseheint die 
Frage bereehtigt, ob nieht alle diese Erkrankungen (angeborene Taubstummheit, 
labyrinthare Schwerhorigkeit, Otosklerose) auf einen gemeinsamen, das Gehor­
organ und seine Entwieklung beeinflussenden Erbfaktor zuriiekzufiihren sind. 
Vbrigens sind aueh andere als "kongenital" angesehene Veranderungen im Ohr 
von Otosklerotikern gefunden worden, so z. B. von FISCHER eine Macula neglecta, 
atypisehe Gewebsformationen, Veranderungen an der Stria vaseularis u. a. m. 
Ebenso hat ALEXANDER bei Tieren zusammen mit otosklerotisehen Herden 
Pigmentanomalien usw. naehgewiesen, was gleiehfalls fiir eine anlagemaBige 
Entstehung der ersteren wie iiberhaupt im Sinne eines genetisehen Zusammen­
hanges aller dieser Veranderungen zu verwerten ist. 

Liefert uns so die pathologisehe Anatomie Beweis genug fiir die Hereditat 
der Otosklerose, so ergibt sieh aueh fiir diese unsere Auffassung eine weitere 
Stiitze in dem klinisehen VerhaIten. Da ist es unter anderem die auffallende 
Seitengleiehheit, die Symmetrie des Prozesses, die ja schon dem Histo-Otologen 
auffallt und sieh auch im klinischen Bilde nieht verleugnet. GroBere oder 
geringere Differenzen in der Horfahigkeit erklaren sieh dureh versehiedene 
Ausdehnung der Herde an der fiir das Horvermogen so besonders wiehtigen 
Stelle der Paukenfenster. Aueh bei der Otosklerose ist wie bei den vorher 
besehriebenen Affektionen der Vestibularis regelmaBig ausgespart. Gleieh­
gewiehtsstOrungen oder Anderungen der vestibularen Reaktionsfahigkeit lassen 
sieh niemals naehweisen. Sind sie vorhanden, dann kann man mit Sieherheit 
sehlieBen, daB keine reine unkomplizierte Otosklerose vorliegt. Des weiteren 
findet sieh bei der Otosklerose bzw. bei Angehorigen von Otosklerotikerfamilien 
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Vergesellschaftung mit anderen pathologischen Zustanden, die gleichfalls als 
in einer fehlerhaften Keimesanlage begrundet angesehen werden durfen. Vor 
allem aber laBt sich nach STEIN die Kombination von Otosklerose mit idiopathi­
scher konstitutioneller Knochenbruchigkeit (Osteopsathyrosis idiopathica) und 
blauen Skleren immer wieder gelegentlich nachweisen. SchlieBlich darf auch 
ein negatives Moment, das Fehlen zureichender exogener Faktoren, bei der 
Entstehung der Otosklerose fiir die Annahme verwertet werden, daB hier un­
bedingt eine erbliche Anlage vorliegen muB. 

Steht so die hereditare Natur auBer Frage, so ist die Form des Erbgangs 
noch heute strittig. Bei seinen Versuchen, das Beobachtungsmaterial mit den 
MENDELschen Gesetzen in Einklang zu bringen, gelangte ALBRECHT zu dem 
Ergebnis, daB ein dominanter Erbgang vorliege, wahrend GRADENIGO und 
spater HAIKE recessive Vererbung annehmen zu miissen glauben, BAUER und 
STEIN wiederum das Vorhandensein zweier recessiv mendelnder Erbfaktoren 
als genotypische Grundlage der Otoskl. verlangen, d. h. einen dihybriden Erb­
gang fiir die Erklarung der Zahlen als notwendig ansehen. Schon diese Divergenz 
der Ansichten besagt uns, daB die bisherigen Untersuchungen keineswegs aus­
reichen, daB hier noch weitere lang fortgesetzte Beobachtungen erforderlich 
sind, daB es auch hier heiBen muB, den Stammbaum weiter nach vorwarts zu 
verfolgen, wobei jedes ohrenkranke Mitglied der Familie facharztlich hinsichtlich 
des Charakters seines Ohrenleidens genau zu untersuchen ist. 

Wenn wir nochmals das Ergebnis unserer Auseinandersetzungen uberblicken 
und uns dabei auffallt, daB eigentlich allen den genannten Ohrenkrankheiten 
die degenerativ atrophischen Zustande des Nervus cochlearis gemeinsam sind, 
bei der Otosklerose nicht anders als bei der progressiven labyrintharen Schwer­
horigkeit, daB ferner bei allen auch die charakteristischen Veranderungen in 
der knochernen Labyrinthkapsel vorkommen, wenn auch nicht regelmaBig und 
in verschiedenem AusmaB und mit wechselndem klinischen Effekt, hier als 
klinisch belangloser Nebenbefund, dort nach Sitz und Ausdehnung verhangnisvoll 
fiir den Endapparat des Hornerven, so ist an der schon von HAMMERSCHLAG 
hervorgehobenEm erbbiologischen Zusammengehorigkeit der genannten Erkran­
kung kein Zweifel. Es muB sich also die Frage erheben, ob wir es hier nicht 
zwar mit verschiedenen, aber in gleicher Richtung wirkenden Erbfaktoren zu 
tun haben, die zusammen bei der Bildung des Gehororgans in Wirksamkeit 
treten (vom Erbbiologen Polymerie genannt), und deren Schadigung diese 
normale Ausbildung start, wobei je nach dem Grade und dem Umfange der 
Schadigung des einen oder des anderen Erbfaktors bald der Nervenapparat 
selbst, bald der mesenchymale Hilfsapparat, bald die Gestaltung des Labyrinth­
blaschens gestart wird. Nehmen wir nun noch we iter an, daB der Erbgang 
dieser verschiedenen Erbfaktoren ein verschiedener ist, daB hier unter Um­
standen dominant und recessiv mendelnde Erbfaktoren nebeneinander vorliegen, 
so wiirde das eine ungezwungene Erklarung bilden fiir die mannigfachen Kom­
binationen, fiir das Wechselvolle im phanotypischen Bilde, die ja verschieden 
sein mussen, je nach der Art, wie diese Erbfaktoren zusammentreffen. Auch 
durch Mixavariabilitat, d. h. mit einer Beeinflussung der krankhaften Erb­
anlagen durch andere Gene laBt sich das Zustandekommen solcher Mani­
festationsschwankungen der erblichen Krankheiten erklaren. 

Immer aber wirken aIle diese Gene gleichsinnig auf das Ohr. Das fuhrt uns 
zu dem von MARTIUS gepragten Begriff der Organminderwertigkeit, auf dessen 
heuristische Bedeutung fiir das Verstandnis mancher Ohrenkrankheiten C. STEIN 
aufmerksam gemacht hat. Es kommt zu einem Zustand, bei dem die biologische 
Vitalitat des Ohres herabgesetzt, ein konstitutionell minderwertiges Organ als 
locus minoris resistentiae vorhanden ist, so daB dann freilich Umweltseinfliisse 
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um so leichter ihre schadigende Wirkung geltend machen konnen. Es muB 
dann im Sinne von SPIRA eine vererbte Pradisposition fiir ein Ohrenleiden 
vorhanden sein. 

Daraus ergeben sich gewisse therapeutische Hinweise. Wenn wir daher 
zum Schlusse noch auf diese therapeutische Frage eingehen, so kann natiirlich 
bei diesen schicksalsmaBig begriindeten unabanderlichen Erkrankungen von 
einer eigentlichen Therapie im arztlichen Sinne, ja anscheinend auch von einer 
wirksamen Prophylaxe gar nicht die Rede sein, wenn wir von den Bestrebungen 
im Sinne einer Eugenik absehen. Gleichwohl erwachsen auch bei diesen Krank­
heitsanlagen dem Arzte gewisse Aufgaben, die nicht bloB als rein symptomatische 
MaBnahmen anzusehen sind, ja, unter Umstanden iiber rein prophylaktische 
Aufgaben hinausgehen. So konnen wir z. B. bei manchen Taubstummen, die 
ja mitunter, wie wir gehort haben, iiber verwertbare Horreste verfiigen, solche 
nutzbar machen durch arztlich padagogische MaBnahmen. Ohne auf diese 
letzteren (Horiibungen, Erlernen der Lautsprache) im einzelnen einzugehen, 
so mochte ich doch so viel nur sagen, daB man wenigstens einen Tell dieser 
Ungliicklichen mit ihrer unhellvollen Erbschaft auf diese Weise zu sozial niitz­
lichen Mitgliedern der menschlichen Gesellschaft heranbllden kann. Wir konnen 
ferner bei der Berufswahl mitreden und die Einwirkung gewisser Schadlichkeiten 
auf diese zu Erkrankungen pradisponierten GehOrorgane verhiiten (Larm­
taubheit), wir konnen bei der Otosklerose VorsichtsmaBregeln treffen, daB die 
zur Zeit bestimmter Entwicklungsphasen auftretenden Verschlimmerungen 
nach Moglichkeit verhiitet werden, und auf diese Weise verhindern, daB die 
vererbte Organminderwertigkeit zu ihrer vollen Entfaltung gelangt. Da wir 
ferner wissen, daB hier Graviditat und Puerperium besonders ungiinstig ein­
wirken, werden wir der Frage der Schwangerschaftsunterbrechung naherzutreten 
haben, dann weiter im Klimakterium wenigstens einen Tell der Beschwerden 
durch Hormonpraparate und sonstige Behandlung mildern konnen. 

1m iibrigen aber wird die erbbiologische Prophylaxe, Eugenik genannt, 
auf deren Aufgabe wir hier im einzelnen nicht eingehen konnen, in erfolgreicher 
Weise in Wirksamkeit treten konnen. Mit der Eugenik ist eine neue sozial­
hygienische und kulturell-hygienische Wissenschaft entstanden, die auch un sere 
als erblich erkannten Cochleariserkrankungen wird zu beriicksichtigen haben, 
und die vielleicht in Zukunft auch bei der Ausmerzung dieser Ohrerkrankungen 
ein gewichtiges und entscheidendes Wort zu sprechen haben wird. 
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Heredo-familiare N ervenkrankheiten ohne 
anatomischen Befund. 

Das erbliche Zittern. 

Von L. MINOR-Moskau. 

Mit 25 Abbildungen. 

Unter den zahlreichen BewegungsstOrungen, mit welchen die Neurologen 
zu tun haben, gibt es eine ratselhafte erbliche Storung, deren Hauptsymptom 
ein Zittern darstellt. Infolge dieser Eigentiimlichkeit nennt die Mehrzahl der 
Autoren die Krankheit Tremor e8sentialis oder Tremor idiopathicus (DANA, 
BRASCH, FLATAU, PELNAR u. a.). ACHARD driickt sich folgendermaBen aus: 
«Le tremblement constitue non pas seulement Ie symptome principal, mais bien 
la maladie entiere». Andere Autoren, die in der Erblichkeit das Hauptmerkmal 
dieses Tremors sehen, sprechen von einem Tremor hereditarius; weitere schlieB­
lich, die das Wesen dieser Storung in der erblichen Disposition zum Tremor 
erblicken, sprechen von einer Tremophilie. 

Wenn wir vor uns eine klinische Erscheinung haben, die nur aus einem 
einzigen Symptom bestehen solI, so miiBten wir erwarten, daB sich in dies em 
Symptom aIle pathognomonischen Eigenschaften konzentrieren. In Wirklich­
keit aber hat sich bis heute keine Spur davon auffinden lassen. Schon die 
Lokalisation dieses Tremors ist auBerst verschiedenartig und unbestandig; 
in einem FaIle zittern nur die Hande, in einem anderen nur der Kopf, beim 
dritten Hande und Kopf zusammen; es konnen aber auch bald alkin, bald im 
Zusammenhang mit anderen Muskelgruppen Zunge, Lippen, Kau- und Gesichts­
muskulatur, die aufJerenA ugenmuskeln, Stimmbander usw. vomZittern ergri/len sein. 

Ebenso unbestimmt ist die Reihenfolge des Auftretens des Tremors in den 
Fallen, wo mehrere Korperteile betroffen werden. Das Zittern kann hier mit 
einem Mal am ganzen Korper beginnen, kann aber auch, um ein Beispiel zu 
geben, zuerst in den Handen auftreten, um sich spater (nicht selten nach vielen 
Jahren) auf den Kopf zu verbreiten oder umgekehrt. 

Ganz verschiedenartig ist auch die Starke des uns interessierenden Zittern. 
Bald ist es in der Ruhe iiberhaupt nicht vorhanden und kommt nur bei Auf­
regungen zum Vorschein, bald ist es auch in der Ruhe vorhanden, aber so 
schwach angedeutet, daB man nur beim Auflegen der Hand auf den Kopf des 
Patienten ein Vibrieren fiihlt. Andererseits kann der Tremor so stark aus­
gesprochen sein, daB der Kranke formlich hin- und hergeschleudert wird. 

Ferner ist der Charakter des Tremors sehr verschieden; er kann gleich­
maBig sein, kann aber eine groBe Ahnlichkeit mit dem Intentionszittern der 
multiplen Sklerose haben, sehr oft mit dem Basedowzittern, mit dem Zittern 
bei M. Parkinson oder Parkinsonismus. 

Auch durch kymographische Methoden ist eine Charakterisierung des heredi­
taren Tremors nicht moglich. So ist FLATAU auf Grund personlicher Unter-
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suchungen und Literaturangaben zu dem Ergebnis gekommen, daJ3 die Schwin­
gungszahl zwischen 4 bei einigen Fallen und 10 pro Sekunde bei anderen, 
d. h. von den langsamsten bis zu den schnellsten, schwankcn kann. AuJ3erdem 
wurde nicht selten bei ein und demselben Patienten eine groJ3e Verschiedenheit 
und Unbestimmtheit der Schwingungszahl beobachtet. Wir konnen uns daher 
nicht der Klassifikation anschlieJ3en, welche zwei Formen des hereditaren 
Tremors feststellen will: eine mit 4-6 StoJ3en pro Sekunde, eine andere mit 
9 pro Sekunde, und zwar darum, weil wir bei dem gleichen Patienten nicht nur 
im Laufe eines Tages, sondern sogar wahrend einer Untersuchung verschiedene 
Schwingungszahlen notieren konnten - selbstverstandlich nicht in allen Fallen. 
Darauf hat auch FLATAU hingewiesen. 

Diese Unbestimmtheit im Charakter des Zitterns bei verschiedenen Per­
sonen pragt sich auch in der Mannigfaitigkeit des Einflusses auf die feineren 
Bewegurigen, z. B. Nahen, Schreiben usw., aus. So sind einzelne FaIle beschrieben 
worden, wo Kinder die Schule verlassen rouJ3ten, da sie infolge des Zitterns nicht 
imstande waren zu schreiben, Erwachsene ihren Beruf aufgaben, auf fremde 
Hille beim Essen angewiesen waren. Andererseits wiederum sind solche FaIle 
bekannt, wo die Kranken trotz starken Tremors nahen, schreiben, Billard 
spielen konnten, ja zuweilen auch gute Schiitzen waren. Die der Arbeit bei­
gelegten Schriftproben und Kurven aus freier Hand illustrieren die Formen des 
Zitterns. 

Verschieden ist auch das Alter, in dem das Zittern zuerst auftritt; bald 
erscheint es im Greisenalter, bald bei Schulpflichtigen, bald schon im Moment 
der Geburt. 

Einige Autoren wollen eine gewisse GesetzmaJ3igkeit darin erblicken, daJ3 
der Tremor haufig die Neigung hat, in jeder neuen Generation in friiherem Alter 
aufzutreten als bei dem nachsten Vorfahren (Antepositio). So berichtet MITSHELL 
iiber einen Fall von Kopfzittern beim Neugeborenen, der sich beim UrgroJ3vater 
in den 70er Jahren, beim GroJ3vater im 40., bei der Mutter des Patienten im 
20. und bei letzterem im 22. Jahre entwickelte. 

Aber auch diese Eigenart kann nicht als pathognomonisch gelten, weil 
man die gleiche Beobachtung auch in verschiedenen anderen Fallen von homo­
loger Hereditat gemacht hat, so z. B. beim hereditaren Leistenbruch, beim 
hereditaren Star. 

Und endlich hat nicht der Mensch allein das Privileg, an diesem ratselhaften 
Zittern zu leiden; so haben vor einigen Jahren RAYMOND und THAON in der 
Pariser neurologischen Gesellschaft eine Fasanenfamilie demonstriert, deren 
einzelne Mitglieder, sobald sie das Ei sprengten, das Bild des Tremor heredi­
tarius zeigten. KEHRER erwahnt zitternde Hunde. 

Somit hat sich dieses einzige Symptom der merkwiirdigen Krankheit als 
etwas vollig U ncharakteristisches erwiesen, und so drangt sich denn die Frage 
auf: Was soll denn an diesem Tremor als daseigentlich Cha;rakteristische gelten? 
BRASCH beantwortet die Frage dahin, daJ3 er das Charakteristische in der Erblich­
keit des Zitterns sieht. Aber auch dieses Merkmal kann nicht als pathogno­
monisch gelten, denn eine homologe Hereditat ist bei vielen anderen Krankheiten 
keine Seltenheit. Mit Recht bemerkt PELNAR in seinem bekannten Werk 1, 

daJ3 die homologe Hereditat ein viel zu lockeres Bindemittel ist fur die Bestimmung 
eines charakteristischen Kennzeichens. Nach den obigen Darlegungen taucht 
die unumgangliche Frage auf, ob der Tremor hereditarius iiberhaupt noch als 
eine selbstandige Krankheit anzusehen sei. Hat man ihn nicht vielmehr nur als 

1 PELNAR: ttber daB Zittern. 1913. 
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eine monosymptomatische Forme fruste anderer uns schon bekannter Nerven­
erkrankungen, die unter anderen Symptomen auch einen Tremor aufweisen, 
zu betrachten 1 Aber auch in dieser Frage gab es keine Einstimmigkeit; so 
findet DANA eine gewisse Verwandtschaft des Tremor hereditarius mit dem 
neurasthenischen Zittern; NAGY setzt sich energisch fiir die disseminierte Sklerose 
ein; RAYMOND und SERIEUX finden Verwandtschaftliches mit dem Morbus 
Basedowii, und, als erster, CHARCOT und, spater, JENDRASSIK sprachen sich aus­
driicklich fiir die Identitat des hereditaren Zitterns mit dem Tremor senilis aus. 

Es ist kein Wunder, daB sich unter diesen Umstanden einige Autoren die 
letzte Frage vorgelegt haben, ob es dann iiberhaupt richtig sei, den Tremor 
hereditariu!,! als eine Krankheit sui generis zu betrachten 1 Und gewiB nicht 
ohne Grund hat OPPENHEIM im speziellen Teile seines klassischen Lehrbuches, 
wo die seltensten Erkrankungen einen Platz gefunden haben, nichts iiber den 
Tremor hereditarius geschrieben; nur im allgemeinen Teil, im Kapitel iiber den 
Tremor, findet sich eine kurze Bemerkung "es gebe auch einen erblichen 
Tremor, den man aber nicht genauer charakterisieren konne, da seine Eigen­
schaften sehr unbestandig seien". 

SCHMALZ, in Deutschland, spricht von einer ererbten Anlage zum Tremor; 
ACHARD und SOUPAULT, in Frankreich, bezeichnen diese Erscheinung als Nevrose 
tremulante; UGHETTI spricht von einer Tremophilie; BIENVENU, RAYMOND, 
HAMAIDE, VAUTIER halten das erbliche Zittern fiir einen funktionellen Ausdruck 
einer nervosen und psychischen Degeneration. 

Nur LAUNOIS und PAVIOT haben diese Umschreibungen und Umwege ver­
lassen, um klar und deutlich zu sagen, daB eine homologe Vererbung irgendeines 
Merkmales keinesfalls als pathologische Erscheinung, sondern ausschlieBlich 
als Ausdruck einer angeborenen - wahrscheinlich anatomischen - MiBbildung 
(Malformation teratologique) aufzufassen sei. 

Seitdem ich im Jahre 1883 die Vorlesungen CHARCOT8 gebOrt und dort 
unter anderem auch seine Gesichtspunkte iiber das erbliche Zittern kennen­
gelernt habe, gewann ich fiir diese Storung ein besonderes Interesse und im 
Verlaufe meiner langjahrigen Tatigkeit notierte ich jeden Fall von hereditarem 
Tremor, den ich zu untersuchen Gelegenheit hatte, so daB ich im Verlaufe von 
35 Jahren 43 Falle des hereditar auftretenden Tremors sammeln konnte. 

In allen meinen Beobachtungen hielt ich mich streng an die von PELNAR 
aufgestellte Regel: 

In die Liste des reinen Tremor hereditarius nur diejenigen Fii.lle einzutragen, in welchen 
kein Verdacht auf eine andere durch Tremor charakteristische Erkrankung des Nerven­
systems vorlag. Es wiirde mit unserem ganzen neurologischen System besser iibereinstimmen, 
wenn wir von einem idiopathisohen oder e8sentiellen Zittern nur dann sprechen wiirden, 
wo wir die Ursachen desselben nicht kennen (PELNAR, S.161). 

Zur Diagnose dieser reinen FaIle mochte ich noch hinzufiigen, daB ich mich 
nicht nur auf die Untersuchung meiner Patient en allein beschrankte, sondern, 
wo es mir nur moglich war, die an Tremor leidenden Familienmitglieder zur 
Untersuchung herangezogen habe. Diese FaIle waren aber nicht zahlreich; 
doch konnte man bei einer gewissen Erfahrung auch ohne Besichtigung der 
Familienmitglieder, auf Grund ausfiihrlicher Anamnese, ganz besonders wenn es 
sich um intelligente Patienten handelte, fast unfehlbar auf ein analoges Zittern 
schlieBen. 

1m Jahre 1925 veroffentlichte ich meine Beobachtungen in der Z. Neur. 99, 
H. 3/4. In derselben Zeitschrift sind im Jahre 1927 II neue Beobachtungen 
hinzugekommen. Dasselbe Thema behandelte mein Vortrag in Paris in der 
Versammlung zur Hundertjahresfeier des Geburtstages CHARCOTS; und endlich 
erschien eine Arbeit von mir im Jahre 1929 in einer Festschrift zu Ehren 
des 80jahrigen Geburtstages unseres AJtmeisters, Prof. SCHERWINSKI. 
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Schon wahrend meiner ersten Beobachtungen tiel mir eine EigentUmlichkeit 
in den Familien der Zitterer aut, namentlich die sehr oft angegebenen hohen Alters­
grenzen und der Kinderreichtum in den Familien der Zitterer. 

In den Beschreibungen des Tremor hereditarius habe ich nirgends eine 
direkte Aussage tiber die Haufigkeit der "Makrobiose" in den Zitterfamilien 
gefunden. Und doeh auch hier, wie in der Frage tiber die groBe Kinderzahl, 
habe ich unter den von anderen besehriebenen Tremorfallen hohe Altersgrenzen 
auffinden konnen, welche die Autoren, ohne darauf einzugehen, im Status 
praesens oder in der Anamnese lediglieh notierten. 

So sagt BRASCH in einer von ihm zitierten Beobachtung folgendes: 
Die iibrigen 4 betrafen hochbetagte Patienten. Ober seinen eigenen 3. Fall bemerkt er, 

daB der Vater seines Patienten in sehr hohem Alter verschied, bis zur letzten Stunde zitterte 
und im Alter von 62 Jahren eine 2. Ehe einging, welche ihm den Patienten (Zitterer) schenkte. 

Eine Tante dieses Patient en erreichte aueh ein "sehr hohes Alter" und litt 
an "Paralysis agitans". . 

. In einer Beobaehtung von DEMANGE figuriert ein Patient in "einem auBer­
ordentlich hohen Alter". AuBerdem fand ieh im 1. Fall von HAMAIDE einen 
GroBvater im Alter von 82 Jahren und eine GroBmutter seines Patienten im 
Alter von 76 Jahren. In einem anderen seiner FaIle war die Mutter 78 Jahre alt. 
1m Fall UGHETTI ist ein Alter von 78 Jahren notiert. Ganz besonders interessant 
ist die von FLATAU zitierte Familie Kellermann, in welcher der GroBvater des 
Patienten 84 Jahre alt war und seine 3 Sohne ein Alter von 71,80 und 81 Jahren 
erreichten. ' 

Aut Grund des so hautigen Zusammentrettens des essentiellen Zitterns mit 
hohem Alter und gro[Jen Kinderzahlen, interessierte mich schon im Jahre 1922 die 
Frage, ob nicht irgendein Zusammenhang zwischen dem hereditaren Zittern, der 
Fruchtbarkeit und der Langlebigkeit besteht. Ware es dann nicht mOglich, da[J 
der Tremor hereditarius nicht nur, wie ihn DANA charakterisiert, "als eine das 
Leben nicht verkurzende Krankheit" zu betrachten ware, sondern zu vermuten, 
da[J in der Zittergamete noch ein Faktor der Langlebigkeit mitwirkt. Dann lie[Je 
sich beim Tremor hereditarius vorlautig eing Gruppe abgrenzen, die wir mit dem 
Namen "Typus multiparus macrobioticus" bezeichnen konnten. 

Dessen ungeaehtet entsehloB ieh mieh nieht, in meiner ersten Arbeit die 
Zittererfalle nach dem Typus macrobioticus multiparus zu klassifizieren. Ich 
wollte zunachst die Kritik meiner Beobaehtungen abwarten und die Aufmerk­
samkeit anderer Forseher auf diesen von mir aufgestellten Typus lenken. So 
beschloB ich, vorlaufig die gesammelten Tremorfalle nach dem Prinzip des 
gesehleehtlichen Faktors zu ordnen. 

Zu dieser Klassifizierung veranlaBten mich zum Teil die AuBerungen einiger 
Beobachter, welehe den geschleehtlichen Faktor vollig in Abrede stellen. 

"Ober die Bedeutung ftir die hereditare "Obertragung des Zitterns auBert 
sich SCHMALZ folgendermaBen: 

"Ober die.Art der Vererbung lassen sich, abgesehen von ihrer Gleichmii.Bigkeit, keinerlei 
bestimmte RegeIn aufstellen. Sie wird durch mii.nnliche und weibliche Personen vermittelt 
und ist auf beide Geschlechter offenbar in gleichem Grade iibertragbar." 

Fast ebenso driickt sieh auch FLATAU aus: 
"Das Studium der StammMume der bisher beobachteten und beschriebenen Zitter­

familien laBt keine bestimmten Regeln in der.Art der Vererbung erkennen. Manner und 
Frauen werden in gleicher Zahl betroffen usw." 

Derselben Meinung sind die franzosisehen Autoren: 
~n existe un tremblement Mreditaire. n se transmet dans la ligne paternelle aussi bien 

que dans la ligne maternelle .• 
Die Autoren tiigen aber vorsichtigerweise hinzu, da[J sie blo[J uber 2 eigene Falle 

ver/iigen, und deshalb tur die oben zitierten Worte nicht burgen konnen. 
Handbucb der Neurologie. XVI. 62 
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Das Weitere wird die Richtigkeit ihrer vorsichtigen Worte bestatigen. 
Vorher mochte ich der Methodik der Untersuchung einige W orte widmen. 
Nur eine verhaltnismaBig geringe Zahl von Patienten wendet sich an den 

Arzt wegen des Zitterns,.weil das essentielle Zittern nur in sehr schweren Fallen 
als selbstandige, lastige Erscheinung hervortritt. Meistens find en sich die 
geringgradigen Zitterer mit dieser Abnormitat sehr gut abo Leichtes Zittern 
wird im Publikum iiberhaupt nicht als Krankheit betrachtet. 

Die Mehrzahl der Zitterer sucht den Arzt wegen anderer Krankheitserschei­
nungen auf. Das beste Beispiel bieten die Basedowkranken, die nur wegen des 
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Kropfes, der Tachykardie, der Glotzaugen uSW. uns aufsuchen, nicht aber 
wegen des Zitterns. Sogar in den Fallen von Parkinson und Parkinsonismus 
wird weniger iiber Zittern als iiber Steifigkeit der Glieder, SpeichelfluB, Schlaf­
sucht oder Schlaflosigkeit usw. geklagt. Hatten wir also nur diejenigen Zitterer 
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Abb.2. 

in unsere Liste eintragen wollen, die nur wegen des Zitterns uns urn Rat fragten, 
so hatte sich unsere verhaltnismaBig groBe, im Zeitraum von 50 Jahren ge­
sammelte Zahl nicht zusammenbringen lassen. 

Das Kopfzittern ist meistens sofort bemerkbar. Zur Aufdeckung des Hande­
zitterns veraruasse ich ohneAusruihme aIle Patienten, sei es aus welchem Grunde 
sie auch kommen, die Arme nach vorne zu strecken und die Finger, mit der 
Dorsalflache der Hand nach oben gerichtet, zu spreizen. In den meisten Fallen 
laBt sich auf diese Weise der Tremor leicht feststellen; in zweifelhaften, fein­
schlagigen Zitterfallen lege ich auf die gespreizten Finger ein etwas groBeres 
Blatt P6.pier auf, das schon in den leichtesten Fallen zu zittern beginnt. 

Selbstverstandlich ist zu wissenschaftlichen Untersuchungen des Tremors 
die graphische Darstellung am besten. 

Als einfachste Form der graphischen Wiedergabe des Zitterns gilt selbstver­
stiindlich die Handschrift der Patienten. Wir geben hierbei einige solcher Schrift­
proben unserer Patienten wieder. Doch war diese Probe vor der Revolution 
bei Patienten aus den unteren Schichten, meistens Analphabeten, fiir uns 
unausfiihrbar. In solchen Fallen, oft aber auch neben der Schriftprobe, ver­
anlasse ich den Patienten, mit gehobener, in der Luft schwebenden Hand, 
langsam mit der Feder einen waagerechten und einen senkrechtElll Strich zu 
fiihren. Durch diese Linien laBt sich fiir diejenigen FaIle eine Erklarung finden, 
wo ein sicheres Zittern besteht, die Schrift aber ziemlich normal aussieht. Ais 
Ursache erweist sich die von mir beobachtete Tatsache, daB wir nicht nur beim 
Kopfzittern, sondern auch in den Handen (s. Abb. 1,2) nicht selten ein Nein-
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ziUern vor uns haben. Dadurch erklart sich, daB bei der waagerechten Linien­
fiihrung durch das Zittern selbst in vielen Fallen eine Linie die andere deckt 
und somit eine normale Schrift vorgetauscht wird. AuB.erdem erlernen auch die 
Grobzitterer nicht selten glatt zu schreiben, indem sie die Buchstaben in den 

Abb.3. 

Ruheintervallen nebeneinander setzen. Die Untersuchung des Zitterns mit 
dem Kymographen ist selbstverstandlich die feinste, aber nur bei kIinischer 

Abb.4. 

Untersuchung ausfiihrbar. Doch konnen wir auch ohne die Trommel, mit einem 
Sekundenzahler in der Hand, die Zahl der StoBe ziemlich genau bestimmen, 

Abb.5. 

indem wir denPatienten auffordern, nach dem Worte ,,108" mit der Linienfiihrung 
(langsam) zu beginnen und mit dem Rufe: ,,8top" die Feder zu heben (Abb. 3). 

-----------------------~ Abb.6. 

Aus den Abbildungen ist ersichtlich, daB die senkrechte Fiihrung der Feder viel 
groBere Ausschlage ergibt als die waagerechte. Wir konnen auch dann die Zahl 
der oberen Spitzen der Worte mit der Sekundenzahl vergleichen und uns dabei 
iiberzeugen, daB in den meisten Fallen 6-8 StoBe in der Sekunde vorkommen, 
was mit den Angaben anderer Forscher iibereinstimmt. 

Ais letztes erwahne ich noch eine Variation der Linienfiihrung, die ich in 
einer franzosischen Schrift gelesen habe, namlich den Patienten nicht zu ver­
anlassen, die Feder mit gehobener Hand iiber das Papier zu fUhren, sondern die 

62* 
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Feder nur sehr leise auf den Bogen driicken zu lassen, indem wir seIber das Papier 
langsam unter der zitternden Feder yorbeiziehen. Das ergibt, wie wir uns 
iiberzeugen konnten, sehr schone Resultate. 

Die Lokalisation des Zitterns am Korper ist bei den einzelnen Familien­
mitgliedern nicht iiberall gleich; so litt in mehreren meiner Beobachtungen ein 
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Abb.7. 

Patient an Handezittern, die Mutter nur an Kopfzittern; in einem anderen 
Falllitt der Patient an Kopf und Handezittern, die GroJ3mutter nur an Hande-

Abb.8. 

zittern; desgleichen die Kinder und eine Schwester des Patienten. Noch in 
einem anderen Fall zitterten beim Patienten der Kopf und die Hande, beim 
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Vater nur die Hande; oder die Tochter litt an Handezittern, der Vater aber an 
Kopfzittern usw. 

Meistens wird in den kombinierten Fallen das Handezittern als das zuerst 
auftretende Symptom genannt; in meiner ersten Sammlung waren es 33 FaIle 
unter 43; Kopf- und Handezittern zusammen in nur 16 Fallen. 

Ganz ausnahmsweise findet sich allgemeines Zittern des ganzen Korpers; 
sehr selten FaIle mit Zittern der Zunge und Stimme, was bei einem Syphilitiker 
den Verdacht auf beginnende Paralyse erweckte. Gelegentlich ist das Zittern 
intentionell, oder dem bei Morbus Basedowii, oder dem alkoholischen ahnlich. 

In allen Fallen sind die feineren Bewegungen sehr yerschiedenartig beein­
trachtigt. 

Nach dieser technischen Einfiihrung gehe ich zu den Beispielen der yon 
mir beobachteten Geschlechtsgebundenheit iiber und zeige hiermit die Methode 
der Sammlung und Untersuchung meiner FaIle. 

Ich beginne mit einer Familie, in der yom Tremor nur das mannliche Ge­
schlecht betroffen war. 
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Fall 20. L gehort in die Reihe der interessantesten unter meinen Beobachtungen. Diese 
israelitische Familie zii,hlt unter ihren Mitglied~rn eine groBe Reihe hOchst intelligenter 
Personen, darunter 4 mir personlich bekannte Arzte und 1 Juristen. 

Der UrgroBvater A in mannlicher Linie litt an Handezittern. Er lebte 80 Jahre. Seine 
Frau - B - war stets gesund und lebte 90 Jahre. 

Aus der Ehe A-B stammen 3 Sohne: C, F, G. 
Der jiingste dieser Sohne - F -lebte 70 Jahre und starb unverheiratet an Cancer recti. 
Der altere Sohn - C - lebte 77 Jahre, war kein Zitterer, litt aber an einer nicht naher 

bestimmten Psychose. Dieser C heiratete eine gesUIJ,de Frau E, mit welcher er einen 
Sohn (D) hatte, einen der hervorragendsten Moskauer Arzte, dessen Name in einer groBen 
medizinischen Stiftung verewigt ist; D erlag einem Exitus subitus (Arteriosklerose) im Alter 
von 70 Jahren. Er war kein Zitterer. 

Der alteste Sohn ,(G) litt an starkem Handezittern und lebte 76 Jahre. Seine Frau H 
lebte nur 38 Jahre und erlag der Tuberkulose. 

Aus der Ehe G-H stammen 2 Sohne (1, L) und 1 Tochter (K). Die K war stets gesund 
und lebte 80 Jahre. Der Sohn L, mein Pat., bekannter Moskauer Jurist, lebte 54 Jahre 
und starb an Tuberkulose. Er litt seit seiner Jugend 8 
an sehr starkem Handezittern. Er heiratete eine ge­
sunde, noch jetzt lebende Frau (M), und diese brachte 
ihm 3 Sohne zur Welt: N, 0, P, und eine Tochter Q. 
Alle 3 Bohne leiden an Handezittern; beim altesten N 
ist das Zittern permanent und "sehr heftig"; bei 0 
ist das Zittern auch permanent, aber weniger stark; 
endlich beim P tritt das Zittern nur bei Aufregungen 
auf. 

Die einzige aus dieser Ehe stammende Tochter Q 
leidet an Stottern, ist infantil und imbezill. 

v5~ W X 

Abb.l0. 

Der Sohn 1 des G lebt auch jetzt in einer .. groBen Provinzstadt RuBlands, wo er bis heute 
einer der beschii.ftigtsten und geachtetsten Ar~te ist. Er ist jetzt 80 Jahre aU, noch sehr 
riistig; leidet aber seit seiner Jugend an Handezittern, welches sich mit den Jahren so ver­
stii.rkte, daB er im Jahre 1922, wo ich die Gelegenheit hatte, ihn personlich zu besuchen, 
schon nicht imstande war, zu schreiben; auch das Essen fiel ihm sehr schwer. 

Als sein Vater G verwitwete, heiratete er eine Witwe R, deren Mann B im Alter von 
70 Jahren starb. Diese Frau hatte mit diesem Mann eine Tochter U. Diese Tochter, welche 
spater Stieftochter des G wurde, heiratete seinen eben erwahnten Sohn 1. 

Aus dieser Ehe entstammten 3 Kinder: 1 Sohn und 2 Tochter. Der jetzt 56 Jahre alte Sohn 
(V), ein bekannter Kinderarzt, leidet an Handezittern, welches sich nur beim Schreiben und 
bei Ausfiihrung jeder anderen eiligen Handbewegung manifestiert. 1m iibrigen ist V ganz 
gesund. 

Von den Tochtern leidet eine (W) an leichter Form von Basedow; die andere (X) an 
periodischer M elancholie. Letzteres hat die X von ihrer Mutter (U) geerbt, welche ihr ganzes 
Leben lang an zirkularem Wahnsinn leidet. 

Mit ihrem 2. Gemahl G hatte R einen Sohn T (unlangst t im Alter von 60 J ahren), 
tatiger Arzt, der vom Zittern frei geblieben ist. 

Die R iiberlebte ihren Mann G und verschied im Alter von 91 Jahren. Die Frau 
des Dr.l war bei meiner Untersuchung noch am Leben, wie ihr Mann, und war etwa 
75 Jahre alt. 

Zusammen!assung. 

1. Die Familie List eine ausgesprochene "Zitterfamilie". 
2. Die Tendenz zum Zittern scheint sich in jeder Generation zu verstii.rken. 
3. Diese BewegungssWrung ist in der Familie L ausschliefJlich an das mannliche Geschlecht 

gebunden. 
4. In dieser Familie finden wir eine quantitativ und qualitativ ausgesprochene Makro­

biose. - Unter 22 Mitgliedern der Familie zeichnet sich ein Drittel aller Falle durch eine 
groBe Lebensdauer aus, und zwar erreichten: D 70, F 70, U 75, G 76, C 77, 1 80, K 80, 
R 91 Jahre. 

Die Wirkung des gesunden Partners ist in den Ehen G-H und G-R ziemlich evident: 
in der ersten Ehe sind 2 Sohne und 4 Enkel alle Zitterer; aus der 2. Ehe entstammt freilich 
nur 1 Sohn T, der aber 60 Jahre erreichte und kein Zitterer war. Selbstverstandlich ist 
die Moglichkeit nicht ausgeschlossen, daB unter mehreren Kindern auch in der 2. Ehe sich 
Zitterer vorfinden konnten. (Vgl. am SchluB der Arbeit die allgemeine Zusammenstellung.) 

Durch die Ehen G-R ist durch die Tochter U der R in der 1. Ehe ein psychopathischer 
Faktor hinzugekommen: Die U leidet ihr ganzes Leben lang an einer zirkularen Psychose, 
und unter ihren Kindern sehen wir neben dem Sohn V, der vom Vater ein Handezittern 
erbte, 2 Schwestern, von denen eine W an Basedow leidet, welcher Krankheit ich iibrigens 
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eine genetische Verwandtschaft mit dem hereditaren Zittern zuzuschreiben nicht abgeneigt 
bin, und eine 2. Schwester, an periodischer Melancholie leidend. Diese psychopathische 
Anlage ist aber auch in der Familie des G vorhanden, und zwar bei dessen Onkel C und der 
Tochter des L, der Q, welche imbezill ist. 

Ganz den LOMBROSOschen Anschauungen iiber die Beziehungen zwischen Genie und 
Wahnsiun entsprechend, finden wir in dieser zum Teil psychopathisch veranlagten Familie 
eine Reihe hOchstqualifizierter geistiger Arbeiter. 

Der folgende Fall zeigt uns eine Geschlechtsgebundheit in der weiblichen 
Linie. Auch dieser Fall soIl als Beispiel fiir die Untersuchungsmethode dienen. 

Fall 24. 1m Jahre 1921 wurde ich zu einer, damals 76jahrigen, jetzt noch lebenden, 
schon 80jii.hrigen Frau L gerufen, wegen schwerer Herzbeschwerden, von nervosen Anfii.llen 
begleitet. Ich fand die hochbetagte Frau im Bett; sie litt jede Nacht an stenokardischen 
- dem Aussehen nach - Anfii.llen mit Todesangst usw. Bei dieser Pat. konstatierte ich ein 
hochgradiges Zittern des Kopfes, so stark hervortretend beim Sitzen im Bett, bei Aufregung, 
bei dem Gefiihl des Beobachtetwerdens, daB der Kopf formlich hin und her geschleudert 
wurde ("Nein"-Zittern). 

Vor dem Kriege wohnte Pat. in einer groBen, friiher russischen, jetzt polnischen Provinz­
stadt, Bialystock; war sehr reich; sehr riistig und filhlte sich recht wohl. Sie hat viele schon 
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erwachsene Kinder in der ganzen Welt zerstreut und zahlreiche, ihr gut bekannte Familien­
mitglieder. Seit Beginn des Krieges fliichtete sich Frau L. zu einer ihrer Tochter nach 
Moskau. Der Krieg und die Revolution raubten ihr ganzes Vermogen; sie verlor ihren Mann 
an Diabetes; sie erfuhr iiber den Tod eines ihrer Sohne, und dann verwandelte sich ein leichtes 
Kopfzittern, welches bei ihr von ihren Kindern schon seit 1910 bemerkt wurde, in das 
grobe, schleudernde, welches ich zu beobachten Gelegenheit hatte. 

Um zur Untersuchung nicht wiederzukehren, sollen hier in Kiirze die pathologischen 
Erscheinungen bei der Frau L. erwahnt werden. Das Zittern hort im Schlaf und in vollig 
ruhiger Lage im Bett gii.nzlich auf. Wie bei der disseminierten Sklerose, beginnt sofort das 
Zittern beim "Obergang in sitzende Lage. Gesichtsmuskeln, Augen, Zunge, Hii.nde, Beine 
usw. sind stets vollig vom Zittern frei. 

Psychisch ist Pat. vollkommen normal, sogar viel jugendlicher und lebhafter, wie man 
es, ihrem Alter entsprechend, erwarten konnte. Sie liest, schreibt, naht, fii.delt sogar selbst 
den Faden in die Nadel ein, alles ganz vorziiglich. Pat. ist sehr !).,ypochondrisch; besuchte 
in ihrem Leben eine groBe Anzahl der beriihmtesten auslandischen Arzte wegen der kleinsten 
Storungen; lieB sich in den verschiedensten Kurorten behandeln; hat aber nie eine innerliche 
Medizin eingenommen, aus unwiderstehlicher Scheu vor diesen "Giften", gegen die sie 
auBerst empfindlich war. 

Die Untersuchung weist eine ausgesprochene Myokarditis, Herzerweiterung und hohen 
Druck auf; dennoch keine Arhythmie. 

Da bei Pat. die oben genannten Anfalle sich unveranderlich bis jetzt fast nachtlich 
wiederholen, so gewinnt immer mehr die "Oberzeugung an Boden, daB die Anfalle zum 
groBten Teil rein hysterische sind, um so mehr, als Pat. aus einer sehr nervosen Familie 
stammt. Die Motilitat, mit Ausnahme des Kopfes, ist am ganzen Korper normal; des­
gleichen die Sensibilitat, Reflexe, Sphincteren. 

Der Stammbaum meiner Pat., in deren Familie ich noch 2 Patientinnen hatte, ist auBer­
ordentlich interessant. Da eine meiner jiingeren Patientinnen aus dieser Familie eine stud. 
med. war, die Familie sehr intelligent, und unter allen Mitgliedern die engsten freundschaft-
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lichen Beziehungen bestanden, so erhielt ich einen sehr reich und sicher dokumentierten 
Stammbaum. 

Der UrgroBvater (A) meiner Pat., die ich als 0 bezeichne, lebte 105 Jahre. Litt nicht an 
Zittern. Er war zweimal verheiratet. Aus der ersten Ehe stammen 10 Kinder (9 Tochter, 
1 Sohn). Zwei seiner Tochter, die 0 und D, leiden beide an heftigem Kop/zittern. Ein Sohn 
lebte 82 Jahre, der andere 70 Jahre. Nachdem die Frau von A im Alter von 60 Jahren starb, 
heiratete A im Alter von 65 Jahren zum zweitenmal und hatte mit dieser Frau 3 Kinder: 
1 Sohn und 2 Tochter, die nicht zittern. 1m ganzen also hatte A in zwei Ehen 13 Kinder. 
Mit seiner zweiten Frau lebte A 40 Jahre und starb im Alter von 105 Jahren. Dann heiratete 
die trostlose Witwe zum zweitenmal, hatte aber in dieser Ehe keine Kinder mehr. 

Meine Pat. 0, die Tochter des A, war verheiratet. Ihr Mann starb im Alter von 60 Jahren 
an Diabetes. Die 0 brachte ihm 15 Kinder (5 Sohne und 10 Tochter) und hatte auBerdem 
noch 3 Fehlgeburten, im ganzen also 18 Schwangercha/ten. Von den 15 lebend geborenen 
Kindern sind 3 Sohne in friiher Jugend an verschiedenen Kinderkrankheiten gestorben. 
Ein noch jetzt lebender Sohn ist hemiplegisch (Ursache unbekannt); ein Sohn, Q, welcher 
vor 3 Jahren gestorben, litt an Epilepsie. Drei Tochter der 0, die M, N, 0, leiden an Migrane; 
haben kein Zittern. Die verheiratete M hatte mit ihrem Mann eine jetzt 18jahrige TOfhter, 
die an Hiindezittern leidet. Doch angesichts ihres hysterischen Charakters wollen die Arzte 
die Moglichkeit eines hysterischen Tremors zugeben. Die Tochter L leidet schon seit langem 
an Hiindezittern. Meine Pat. K, Studentin der Medizin, vor 3 Jahren einem Typhus abdomi­
nalis erlegen, litt immer an einem /einschliigigen Tremor der Hiinde. Sie war auBerdem 
sehr psychasthenisch; menschenscheu; mied den fremden Blick; das Studieren war ihr sehr 
schwer; sie ermiidete schnell. 1m iibrigen war sie sehr intelligent und gutmiitig. Der epi­
leptische Sohn Q der 0 war mit einer gesunden Person verheiratet und hatte mit ihr 10 Kinder 
(2 Sohne, 8 Tochter). Eine seiner Tochter R leidet an Hiindezittern, welches sichzuerst nur 
bei Aufregungen zeigt, jetzt aber permanent geworden ist. Eine zweite Tochter des Q, 
die S ist epileptisch. Endlich eine dritte, T, hat einen epileptischen Oharakter, in Form 
anfallsweise auftretender unmotivierter Erregungszustande, in ihrer Jugend litt sie an 
echter Epilepsie. 

Die Schwester meiner Pat. 0, Frau D, war, im Jahre 1922, 85 Jahre alt und litt seit 
ihrer Kindheit an Hiindezittern. In letzter Zeit ist das Zittern so stark geworden, daB sie 
nur mit fremder Hilfe speisen kann. Mit ihrem gesunden Mann hatte D 8 Kinder (2 Sohne 
und 6 Tochter). 

Die Tochter E leidet an heftigem Hiindezittern; eine zweite, F, leidet an Dementia 
praecox, eine dritte, scheinbar gesunde Tochter, hatte in der Heirat mit einem gesunden 
Mann 1 Sohn G, auch an Dementia praecox leidend. Von den 2 Sohnen der D ist einer gesund; 
der andere erlag einem Krebs. Beide Sohne hatten keinen Tremor. Zur Erganzung erwahnen 
wir, daB in den Seitenlinien der 0 und D sich viele psychisch Kranke finden. 

Der Mann meiner Pat. 0 (H) hatte seinen Vater friih verloren und hatte nur einen, 
gesunden, Bruder. 

Die Mutter des H (also GroBmutter der 0) war eine schwere Hysterica mit groBen 
Anfallen. AuBerdem Htt sie noch an ofteren Hiimoptysen, sehr wahrscheinlich tuberkul6sen 
Ursprungs, worauf man auf Grund ihrer Nachkommenschaft aus einer zweiten Ehe mit 
einem gesunden Mann schlieBen kann. Mit diesem zweiten Mann hatte sie 1 Sohn und 
2 Toehter (G, e, c). Aile drei lebten nieht lange. Die Tochter 0 t an Tbc. Sie hatte in der 
Ehe mit einem gesunden Mann einen SOhn (d), der auch als Opfer der Tbe. fiel. Die zweite 
Tochter (e) war verheiratet und hatte 1 Sohn und 1 Tochter (f). Diese Tochter war psychisch 
krank, und in einem Anfall von Wahnsinn vergiftete sie ihre eigene Tochter. Die Mutter 
dieser Kinder e litt an Lahmung der Beine (Oaries vertebr.). 

Der Sohn g t auch an Tbc. Er hatte mit einer gesunden Frau 5 Kinder (3 Sohne und 
2 Tq~hter). Einer dieser Sohne (h) litt an "pernizioser Anamie" mit 24% Hamoglobin; 
die Arzte erklarten diese Anamie durch okkulte Tuberkulose. Seine Schwester (i) ist 
hysterisch und auch schwer anamisch, gleich ihrem Bruder (h). Endlieh leidet die Schwester 
(r), die ich in ihrem 18. Lebensalter untersuchte (jetzt ist sie 40 Jahre alt), an schwerer 
Psychasthenie, ganz ahnlich derjenigen meiner Pat. K, so daB die K seIber ihren Tremor 
als von der Mutter vererbt, ihre Psychasthenie als von der GroBmutter vaterlicherseits 
geerbt betrachtet. 

In dieser hochinteressanten Familie, darunter drei meiner Patientinnen, konnen wir 
folgende Besonderheiten hervorheben: 

1. AuBergewohnliche Lebensdauer: A: 105 Jahre; einer seiner Sohne t im Alter von 
82 Jahren; ein zweiter t im Alter von 70 Jahren; eine Tochter (A) 85 Jahre; eine zweite (0) 
ist jetzt 80 Jahre alt. 

2. AuBergewohnliche Kinderzahl unter der Nachkommenschaft der Zitterer: 10, 8, 15 
(bei 18 Schwangerschaften). 

3_ Der Tremor befallt nur die weiblichen Mitglieder dieser Familie und iibererbt sich 
tells direkt (von 0 auf K und L) und indirekt (durch M auf P; durch Q auf R). 



984 L.M:rNo&: 

4. Das Zittern tritt in verschiedenen Altern auf: bei einigen seit der friihen Jugend, bei 
anderen erst im Alter von 67 Jahren beginnend. 

5. In der Mehrzahl (6 unter 7) befiillt das Zittern nur die Hande; bei der 0 sehr stark 
nur den Kopf. 

6. Die Schwere des Tremors ist eine verschiedene; auch der Charakter verschieden: 
bei zweien gleicht er demjenigen der multiplen Sklerose (0 und D); bei einer anderen dem 
Basedowzittern. 

7. Die Familie zeichnet sich durch viele Psychoneurotiker und Hysterische aus. 
8. In der Linie des Mannes der 0 finden sich auller ausgesprochener Psychose sehr viele 

Falle von Tuberkulose. 
Schon bei Betrachtung dieser zwei Stammbaume konstatieren wir auBer 

der Geschlechtsgebundenheit noch eine Eigentiimlichkeit, namlich im ersten 
FaIle eine auffallend lange Lebensdauer, im zweiten dieselbe Erscheinung, zu­
gleich mit hohen Kinderzahlen. 

Um diese Gruppe des geschlechtsgebundenen Auftretens abzuschlieBen, 
wollen wir zu den soeben angefiihrten noch zwei Beispiele hinzufiigen, einen Fall 

9 

Abb.12. 

von Blutsverwandtschaft zweier 
Zitterer und einen zweiten, unter 
zwei nicht verwandten Zitterern 
(die bei den Franzosen genannte 
«mariage des deux trembleurs»). 

Herr G., 49 Jahre alt, Israelit, Ange­
stellter in einem Handelsbureau. Malliger 
Brauch von Spirituosen. Starker Rau­
cher. Vor 12 Jahren Syphilis. Wurde be­
handelt; auf welche Weise, konnte Pat. 
nich t mitteilen. 

Pat. beklagt sich iiber Gedachtnis-
schwache, schlechten Schlaf, ein ziehendes 

Gefiihl im Nacken, Riickenschmerzen, Jucken im ganzen Korper, ein Gefiihl von "Fliegen­
Kriechen" an den Armen, schlechten Appetit. 8eit 8einer friilten Jugend leidet Pat. an 
Kopt- und Hiindezittem. 

Die Untersuchung ergab folgendes: Psychisch scheint Pat. vorlaufig ganz normal zu 
sein; doch ist die Sprache ziemlich silbenstolpernd; Stimme und Lippen zittern; doch ist 
in der herausgestreckten Zunge kein Zittern zu bemerken. Das Zittern des Pat. tragt den 
Charakter eines Intentionellen; bei der Probe mit gefiilltem Wasserglas verschiittet Pat. 
das Wasser; ganz besonders geschieht dies bei Aufregung. Diese Schwii.che benutzten die 
Bureaukollegen des G., um ihn gelegentlich beim Teetrinken zu foppen; dann geschah es 
nicht selten, daB bei Pat. nicht nur der Tee verschiittet, sondern auch die Tasse aus der 
Hand flog. Die Schrift des Pat. ist verhaltnismaBig zu seinem Zittern viel besser, als man es 
erwarten konnte; ist aber einer paralytischen sehr ahnlich. 

Die korperliche Untersuchung wies keine Zeichen von disseminierter Sklerose auf; die 
Pupillen sind ungleich, reagieren aber prompt auf LichteinfalI; kein Nystagmus. Seh~charfe 
gut. Die Sehnenreflexe sind aIle normal; desgleichen die objektive Sensibilitat am ganzen 
Korper. Die Sphincheren sind normal, nur besteht eine geringe Abschwachung der Potenz. 
Innerlich zeigt Pat. die Zeichen einer ausgesprochenen Arteriosklerose; der 2. Aortenton 
ist sehr akzentuiert. Im Harn findet sich O,I~,40%o Albumen; hyaline Zylinder; mallige 
Zahl von Erythrocyten; viel Eiterzellen; Urate und Oxalate. 

Ein hohes Interesse bietet der Stammbaum unseres Pat.: er ist ein Sohn einer bluts­
verwandten Ehe zwischen Cousin und Cousine, gleichzeitig einer pathologisch kon­
kordanten Ehe,. denn beme Eltem Bind Zitterer. 

Der UrgroBvater (1) und die UrgroBmutter meines Pat. litten nicht an Zittern. Sie 
hatten 2 Kinder: einen scheinbar gesunden Sohn (4) und eine an Zittem leidende Toehter (3), 
und zwar zitterte letztere "am ganzen Korper". Sie lOOte 80 Jahre; heiratete einen gesunden 
Mann (5) und hatte mit ihm 3 Kinder; eine gesunde Tochter (6), einen gesunden Sohn (7) 
und einen 2. Sohn (8), den Vater meines Pat., der 70 Jahre lebte und im Alter von 60 Jahren 
einen Tremor 8eniliB bekam. 

Diaser Vater meines Pat. heiratete seine Cousine (9), die Tochter seines scheinbar gesunden 
Onkels (4), welche seit ihrer Kindheit an Kopf- und Hiindezittem litt. Aus der Ehe dieser 
zwei Zitterer stammen 4 Kinder: 3 Sohne (10, 11, 12) und 1 Tochter (13) - alle, ohne AUB­
nahme, Zitterer. Der 10, 53 Jahre alt, erlag einem Diabetes; litt seit seiner Kindheit an 
Hiindezittem; der 11 - mein Pat.; der 12 t im Alter von 40 Jahren an Tuberkulose; litt 
seit 8einer Kindheit an starkem Kopfzittem, schwacherem in den Handen. Endlich die einzige 
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Schwester (13) dieser drei Zitterer, 52 Jahre alt, leidet seit ihrer Kindheit an Handezittern. 
Es unterliegt in dieser Familie keinem Zweifel, daB 4 der GroBvater, miitterlicherseits, 
meines Pat., auch ein okkulter Trager des Zitternfaktors war und denselben, als manifeste 
Erscheinung, der Mutter meines Pat. iibermittelte. 

In dieser Familie, in welcher die Heirat zweier Zitterer stattgefunden hat, sehen wir 
eine dominante Obergabe des Zitterns an alle, ohne Ausnahme aus dieser Ehe stammenden 
Kinder, und zwar seit ihrer friihesten Jugend. Noch eine Tatsache in dieser Familie ist zu 
erwahnen: als der Vater meines Pat. verwitwete, heiratete er eine an Bronchialasthma 
leidende, im iibrigen ganz normale Person; hatte mit ihr einen Sohn, welcher an Tremor 
nicht leidet. 

Bei unserem Pat., aus einer ausgesprochenen Zitterfamilie stammend, haben wir eine 
interessante Oberlagerung des von Kindheit vererbten Zitterns von einem, moglichcrweise 
durch die Syphilis erworbenen "paralyseahnlichen" Zittern (Spra­
che, Lippen, Schrift). Doch besteht hier kein Zweifel, daB Pat. 
grundsatzlich an hereditarem Zittern leidet. 

DaB die Konkordanz der Zitterfaktoren bei Mann und Frau 
eine ausnahmslos zitternde Nachkommenschaft gegeben, ist selbst­
verstandlich; ob aber der aus der 2. Ehe des 8 stammende, gesunde 
Sohn die Freiheit vom Zittern dem gesunden Faktor seiner 
Mutter zu verdanken hat oder das Zittern sich noch spater ein­
stellen kann, ist vorlaufig schwer zu entscheiden. 

~
o 

6 + 
A 8 F 

13 t 
E 

Abb.13. 

Der folgende Fall ist eine sog. «Mariage des deux trembleurs». 
S., 35 Jahre alt, Prokurist einer Handelsfirma, besuchte mich am 10. 4. 15 mit Klage 

iiber allgemeine Nervositat und eine Reihe verschiedenartigster Phobien, darunter: Agora­
phobie, Angst vor Berghohen, vor Treppen­
steigen usw. AuBer diesen psychasthenischen 
Beschwerden konnte ich bei Pat. keinerlei Zei­
chen eines organischen oder durch einen Tremor 
charakterisierten funktionellen N ervenleidens 
konstatieren. Pat. (A) hatte weder Lues ge­
habt noch getrunken und geraucht. Seit seiner 
friihesten Jugend leidet (A) an Handezittern. 

Brasc~ 

Dabei aber bleibt seine Handschrift eine ver- III 
haltnismaBig sehr gute. Seinen Tremor hat 
Pat. von seinen Eltern (O)-(D) geerbt, welche 

Itaebler I 

beide Zitterer waren. (Genaue Lokalisation des ~ 
Tremors konnte Pat. nicht angeben.) Pat. hat 1Il Charcot I 
2 Schwestern. Dieeine(B)leidetanHandezittern; 
die zweite (F) war von Zittern frei, t an Tbc. Abb. 14. 

Aus der Ehe mit einer gesunden Person . 
hatte (A) 3 Kinder: eine 4. Schwangerschaft endete mit Fehlgeburt. Von den 3 Kindern 
notieren wir die 13jahrige Tochter (E), wekhe schon an Handezittern leidet. 

Die Rolle des geschlechtlichen Faktors wurde von den friiheren Autoren, 
wie gesagt, negiert; dennoch finden sich in deren Beschreibungen viele Beispiele 
von hetero- und homonymer Vererbung des Zitterns. Als Beispiele mogen die 
hier in Abb. 14 angefiihrten FaIle (mit Autorenangabe) dienen. 

Wenn wir uns entschlieBen, von der Behauptung eines reinen Zufalls abzu­
sehen, so erhalt ein gewisses Interesse die Frage, ob die gekreuzte oder homonyme 
Vererbung ihren Grund ausschlieBlich in der Struktur der Gamete des Zitterers 
hat und dadurch ein Grund zu einer biologischen Klassifikation des hereditaren 
Zitterns gegeben wird, oder diese geschlechtlich verschiedenen Vererbungs­
formen in einer Lockung oder AbstoBung seitens der Gamete des nicht zitternden 
Ehepartners (chemischer, physikaIischer oder andersartiger Natur) begriindet 
sein kann. Zugunsten dieser letzten Hypothese konnten moglicherweise 6 meiner 
Beobachtungen dienen, in welchen eine zweite Ehe der Zitterer notiert wurde. 
So finden wir (in unserer erst en Arbeit angefiihrt): 

im Fall 19: 1. Ehe 1 Kind mit Tremor; 2. Ehe 2 Kinder, beide normal, 
im Fall 20: LEhe 6 Kinder, darunter 5 Zitterer; 2. Ehe 1 Kind, normal, 
im Fall 22: 1. Ehe 1 Kind mit Tremor; 2. Ehe 3 Kinder, aile normal, 
im Fall 24: 1. Ehe 10 Kinder, 2 Zitterer; 2. Ehe 3 Kinder, aIle normal, 
im Fall 35: 1. Ehe 4 Kinder, aile Zitterer; 2. Ehe 1 Kind, normal. 
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In bezug auf diese Falle konnte man einwenden, daB die Kinder der zweiten 
Ehe noch zu jung waren, um definitiv das Auftreten des Tremors auszuschlieBen. 
Demgegeniiber mochte ich, erstens, auf eine Beobachtung hinweisen, in welcher 
aus der zweiten Ehe ein tatiger und vollkommen normaler 50jahriger Arzt 
stammte und daneben ein noch beweisenderes Experimentum cruris, wo die 
Mutter meiner zittemden Patientin, seIber an Zittem leidend, in der 1. Ehe 
6 vollkommen gesunde Kinder geboren hatte, in der 2. Ehe unter 9 lebenden 
Kindem meine zittemde Patientin zeugte. Hierzu gebOrt auch der von mir 
zitierte Fall 3 von BRASCH mit einem Zitterer aus 2. Ehe. 

Hier ein Beispiel von einem aUf! der 2. Ehe geborenen Zitterers einer zit­
temden Mutter, welche in der 1. Ehe 7 Schwangerschaften mit 6 lebenden 
Kindem durchgemacht hat, jedoch ohne einen einzigen Zitterer. 

Frl. Dm., 22 Jahre alt, Schul­
lehrerin, trat in die Nervenklinik der 
2. Staats-Universitat zu Moskau am 
13. 8. 20 ein, mit Klage iiber Schwache 
der Beine und Handezittern. 

Pat. ist von ihrer Jugend an 
psychasthenisch, menschenscheu, ne­
gativistisch; mit Schwacheren ist sie 
gebieterisch. Schon 8eit vielen Jahren 
bemerkte Pat. ein Hiindezittem. Zu­
erst nur bei Aufregungen. In den 
letzten Monaten, vor Eintritt in die 
Klinik, hatte Pat. in der Schule eine 

Abb. 15. doppelte Arbeit zu verrichten, auBer 
der Lehrtatigkeit noch dringende 

Berichte zu schreiben, und das Handezittern genierte sie immer mehr und mehr beim 
Schreiben, so daB sie Anfang August so erschOpft wurde, daB sie eine Zeitlang wie gelii.hmt 
im Bette liegen muBte und es ihr schwer war, die oberen und unteren Extremitaten zu 
bewegen. 

Stat. ']JTa68enB: Pat. besitzt einen typisch hysterischen Habitus. Vollkommen klares 
Sensorium. Sie beklagt sich nicht iiber Schmerzen; aIle Kopfnerven sind normal. Des­
gleichen Sensibilitat und Reflexe. 

Die GehsWrung tmgt einen ausgesprochen hysterischen Charakter von Astasie-Abasie. 
Bei energischer Wortsuggestion wird der Gang normal. 

Beim Fiihren eines Striches auf Papier mit in der Luft schwebender Hand zeichnet Pat. 
eine sehr schone Kurve ihres Zitterns, wobei ich auch in diesem FaIle wie bei allen anderen 
Zitterern dieselbe Erfahrung gemacht habe, daB eine horizontale Linie viel weniger das 
Zittern wiedergibt als eine vertikale, deren Amplituden viel groBer erscheinen. Obwohl 
auch hier das Zittern sich sehr schOn manifestierte, war die Handschrift der Pat. eine relativ 
normale, dem Grade des Zitternsnicht entsprechende. 

Frl. Dm. hielt sich langere Zeit in meiner Klinik auf, und sowohl ich als meine gewesene 
Assistentin, Frau PAOHORSKY, hatten die Gelegenheit, einen moglichst ausfiihrlichen Stamm­
baum dieser Familie zu sammeln. Dieser Stammbaum umfaBt 64 Mitglieder dieser Familie, 
darunter nur eine, auBer meiner Pat., welche genau an demselben Zittern leidet - die Mutter 
der Pat,. die ich wiederholt gesehen und untersucht habe. AuBer den lebend Geborenen sind 
noch 4 Fehlgeburten zu den 64 hinzuzufiigen. 

1. Der Tremor existiert nur 1:Iei der Mutter (A) der Pat. (t). 
2. Eine Tante (B), miitterlicherseits, leidet an einer undefinierbaren Psychose. 
3. Eine zweite Tante (0) leidet an Diabetes. 
4. Ein Onkel (D) vaterlicherseits, ist schwerer Saufer; jetzt Hemiplegiker. 
5. Die Familie Dm. zeichnet 8ich durch gropen Kinde"eichtum aus, und zwar nur in der 

Linie der zitternden Mutter. Die GroBmutter meiner Pat. gebar 12 Kinder; iiber das Ge­
schlecht der Kinder erhielt ich genauere Angaben nur iiber 1 Sohn und 2 Tochter. Die 
Mutter meiner Pat. (A) war zweimal verheiratet; in der 1. Ehe gebar sie 6 Kinder und hatte 
1 Fehlgeburt; keines dieser Kinder leidet an Zittern; in der 2. Ehe gebar sie 9 lebende 
Kinder (5 Sohne und 4 Tochter, darunter meine Pat.) und hatte noch 3 Fehlgeburten, im 
ganzen alBo 19 Schwanger8chaften mit 15 lebend geborenen Kindem. 

6. Die pathologischen Fa.lle in dieser Familie sind HyBterie bei meiner Pat.; P8ychoBe 
bei einer, Diabetes bei einer zweiten Tante; AlkoholiBmus bei einem Onkel (kein Zitterer). 

Mit Ausnahme der Fruchtbarkeit, welche ich als ein charakteristisches Zeichen des 
Tremor hereditarius zu betrachten geneigt bin, konnte dieser Fall auch als hysterisches 
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Zittern gedeutet werden, weil Pat. eine manifeste Hysterica ist. Doch auch in diesem Falle 
wii.re die Neigung zu dieser Form der Manifestierung von der Mutter geerbt. 

Bemerkenswert in diesem Falle ist noch die Tatsache, daB das Zittern bei einem Kinde 
aus der 2. Ehe, also jungeren .Alters sich zeigte; wahrend in den meisten Doppelehen das 
Zittern in der 1. Ehe vorkommt, und man die Abwesenheit des Tremors bei den Kindern 
aus der 2. Ehe durch ihr jfingeres Alter zu erklaren geneigt ist. 

In diesem Falle wird man geneigt sein, die Rolle des mannlichen Faktors heranzuziehen, 
welcher im 1. Falle gegen den Faktor des Zitterns der Frau hemmend wirkte. 

Unsere Arbeiten uber das hereditiire Zittern blieben nicht unbeachtet. 1m Jahre 
1927 veroffentlichte D. SCHENDEROFF aus dem Material der von mir geleiteten 
Nervenklinik der 2. Moskauer Universitat 2 griindlichst und selbst unter­
suchte Familien, in welchen sich mehrere Zitterer befanden. In der ersten 
Sippe, aus 85 Mitgliedem bestehend, befanden sich 9 Zitterer; in dieser Sippe 
wurden folgende Altersstufen notiert: 62, 63,64, 67, 76, 79, 80 und 89 Jahre. 
Es wurden nebenbei verschiedene andere pathologische Erscheinungen und 
Anomalien notiert, so 1 Psychose, 1 Fall von Diabetes, 1 Fall von Mamma­
carciuom. AuBerdem fanden sich in der Familie der Zitterer 14 gleichartige 
Falle von FingermiBbildungen. 

In der zweiten Beobachtung SCHENDEROFFB wurde eine Familie von 45 Mit­
gliedem durchforscht. Es fanden sich dort 5 Zitterer (3 Manner, 2 Frauen). 
Die GroBmutter vaterlicherseits hatte 10 Kinder geboren. In der Familie 
wurden folgende Altersgrenzen notiert: 70, 75, 76, 78, 90 und zwei Rundert­
jahrige. Also eine exquisit makrobiotische Familie. Auch in diesem zweiten 
Faile fanden sich Psychosen, Neurastheniker Tuberkulose. Die Arbeit endet 
mit der vollen Anerkennung des Typus macrobioticus multiparus. 

Eine zweite russische Arbeit stammt von TATARENKO 1. Wiederum dasselbe 
Bild; Verf. resumiert ihre Beobachtungen mit den Worten: 

"Die Falle von erreichtem hohen .Alter und von Kinderreichtum in der Familie gestatten 
una, unaeren Fall dem Typus Macrobioticus multiparus (MINOR) anzureihen." 

1m Jahre 1930 erschienen zwei neue Arbeiten von FREY und VELANDER. 
In der Arbeit von FREY 2 wird ein Material von iiber 100 Personen untersucht, 
unter welchen 55 an Kinnmuskelzittem leiden. 

Die korperliche Untersuchung und der moglichst gewissenhaft aufgenommene 
Nervenstatus ergaben keinerlei krankhafte Befunde; keine Abwegigkeiten des 
cerebrospinalen und vegetativen Nervensystems. Von Nachahmung konnte in 
keinem der Falle die Rede sein, denn bei allen zeigte sich dieses Zittem schon 
am ersten Tage nach der Geburt. 

Zuweilen springt das Zittem von einem Korperteil auf einen anderen iiber; 
so wurde bei einem MOOchen der Kinnmuskelkrampf durch einen Nystagmus 
abgelost; bei einer anderen gesellte sich zum Kinnmuskelzittem ein Klonus 
des linken Oberlides (freilich nach einer Iridocyclitis). Bei einigen schwingt 
auch die Unterlippe. 

Und dann kommt das fiir unsere Arbeit Wichtigste: Die Kinnmuskelzitterer, 
schreibt FREY, sind durchwegs gesunde, vollkommen leistungsfiihige, kinderreiche 
und langlebige M enschen, und weiter: 

Es handelt sich um eine reine Variante, die man niche einmal ala Minus-Variante, als 
schii.digendes, degenerative8 Stigma bezeichnen kann. DaB man in ihm, von einem gewissen 
Gesichtspunkte aus, 80gar eine Plus- Variante, einen N euerwerb, oder M ehrbesitz sehen 
kann usw. 

Auch ich habe schon in meiner ersten Arbeit darauf hingewiesen, daB man die 
Zittererfamilien mit hohen Altersgrenzen, groBen Kinderzahlen und oft sehr 

1 TATARENKO: Kombination von Schizophrenie und Tremor hereditariuB. :Machr. 
Psychiatr. 1930. 

2 FREY: Ein streng dominant erbliches Kinnmuskelzittern. 1930. 
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geistig begabten. hervorragenden Mitgliedern der Familien keineswegs unter 
dem Begriff Heredodegeneration unterbringen darf, wie das KEHRER getan hat. 

Die zweite groBangelegte Arbeit stammt von VELANDER, veroffentlicht in 
schwedischer Sprache 1, und behandelt eine hochinteressante, jetzt 300 Personen 
umfassende Sippe, die in einem von der iibrigen Welt seit iiber 3 Jahrhunderten 
(vom Jahre 1600) abgeschnittenen Dorfe Gratriislc wohnt. In dieser Sippe 
grassiert seit langem eine Bewegungsstorung, welche die Einwohner als die 
Krankheit bezeichnen. VELANDER begab sichin diese Siedlung und konnte sich 
iiberzeugen, daB die Kranlcheit ein hereditiires Zittern ist, und zwar von den 
leich~esten bis zu den schwersten Formen z. B. un'}Villkiirliche Bewegungen der 
Zunge, des Kinns, SparchsWrungen, Zittern des ganzen Korpers, mit Beein­
trachtigung des Ganges usw. 

Es seien einige von VELANDER notierte Alters- und Kinderzahlen in Kiirze 
wiedergegeben: 

Familie I. Alter: 68, 69, 83, 84. - Kinderzahlen: 8, 7, 11. 
Familie II. AUer: 56, 57, 79, 84, 63, 69. - Kinderzahlen: 7, 8, 10, 10, 12. 
Familie III. AUer: 62, 68, 69, 77, 79, 83, 84. - Kinderzahlen: 7, 7, 11, 9. 
Nicht nur in dieser Hinsicht sind diese Familien beachtenswert. Wie wir 

schon in unserer ersten Arbeit betonten und wie auch FREY feststeIlt, charakteri­
siert VELANDER seine Beobachtungen mit den Worten: 

"Das so oft beobachtete hobe Alter und der Kinderreichtum, welche man als biologi8ch 
positive 2 Merkmale bezeichnen muB. Und weiter: Die Geschlechter stehen in moralischer 
Hinsicht sehr hooh; auch inteIlektueIl sind sie sehr hoch angalegt; aIle fiihren ein selb­
stiindiges Leben ala wohlhabende Bauern. Ein Mitglied dieser Sippe besitzt ein ungewohn­
liches Geditchtnis und kann aIle Zahlen und Namen der Sippe seit dem Jahre 1700 aus­
wendig nennen." 

Aus einem freundlicherweise an mich gerichteten Schreiben mochte ich 
einige W orte zitieren: 

"Leider sind meine Kenntnisse der Statistik riicht groB. Personlich bin ich von der 
Richtigkeit der von Ihnen behauptet,en Beweise iiberzeugt. Die von mir untersuchten zwei 
Geschlechter gehOren ja auch ohne Zogern zum Typus Macrobioticus multiparus." 

"Nachher babe ich bier, in Schonen, ein paar FaIle von hereditii.rem Tremor bei Bruder 
und Schwester entdeckt. Soviel ich erfahren habe, leiden auch einige andere Mitglieder 
der Familie an Zittern; das Geschlecht gebOrt zum Typus Macrobioticus multiparus. Meines 
Erachtens auch ein Beweis von der Richtigkeit einer Kombination von hereditarem Tremor 
und dem Typus Macrobioticus multiparus." 

Da VELANDER sich aber nicht als Genetiker betrachtet, so hatte er mir 
einen kleinen Ausschnitt aus dem an ibn gerichteten Briefe eines sehr erfahrenen 
Genetikers iiber diese Zusammenhange geschickt. BeeinfluBt von diesem 
Meinungsaustausche find en wirbei VELANDER in seiner Originalarbeit (neben 
~einen personlichen, soeben zitierten AuBerungen) folgende Bemerkung: 

Doch miissen wir uns skeptisch zu den Ausfiihrungen MINORs stellen: auBerordentlich 
hohes Alter und Kinderreichtum finden sich ziemlich oft und man kann vermuten, daB es 
ein pures Zusammentreffen ist, daB das hereditare Zittern mit dem hohen Alter und Kinder­
reichtum tatsachlich verbunden ist. 

Aber nach diesen Worten folgen die 3 Beobachtungen VELANDERS, aIle mit 
der FeststeIlung des Typus multiparus macrobioticus in dies en Familien. 

Das gesamte aus der Literatur angetiihrte Material gibt uns nicht nur das Recht, 
sondern verptlichtet uns, diesmal unsern Stott nach dem Mer1cmale Macrobioticus 
multiparus zu lclassitizieren. Und dies um so mehr als auch eine unlangst er­
schienene sehr wichtige kritische Arbeit von KEHRER, zu welcher wir am Ende 
SteIlung nehmen werden, den von uns aufgesteIlten Typus Macrobioticus multi­
parus sehr scharf angreift. 

1 VELANDER: Arftlighetsstudier inom tvenne slakter med hereditar Tremor. 
2 Von una hervorgehoben. 
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Doch bevor wir zu dieser Klassifikation iibergehen, miissen wir einige Worte 
den relativen Wertigkeiten der Merkmale lange Lebensdauer und hohe Kinder-
zahlen widmen. . 

In den Familien, in denen die Eltern und GroBeltern des Zitterers ein hohes 
Alter erreicht haben, diirfen wir von einem positiven biologischen Merkmal 
sprechen. Wiirde uns aber der Einwand gemacht, daB in der Familie, wo bei­
spielsweise der Vater des Zitterers infolge zufaIliger Krankheit in friihem Alter 
gestorben ist, er unter anderen VerhaItnissen ein hohes Alter hatte erreichen 
konnen, so kann man diesen Widerspruch nicht als giiltig betrachten, denn 
hohes Alter stellt keineswegs eine Zufallserscheinung dar, sondern eine Funktion 
der ganzen physischen und psychischen Konstitution des gegebenen Organismus. 
Auf Rechnung dieser Eigenschaft ist alles, was wir als Widerstandsfiihigkeit 
des Individuums bezeichnen, zu setzen, alles, was wit mit dem Worte Lebens­
fiihigkeit ausdriicken. - Ein hohes Alter erreichen nicht nur diejenigen, die den 
krankmachenden Noxen entgangen sind, sondern auch diejenigen, die eine 
solche Affektion iiberstanden haben; oft genug hat sie ein Genius epidemicus 
oder ein Ungliicksfall iiberhaupt nicht einmal beriihrt, gleichviel, ob er physischer 
oder psychischer Natur war. 

Wird die Makrobiose von diesem Standpunkte aus betrachtet, so dad eine 
kurze Lebensdauer, wenigstens in vielen Fallen, als ein negatives Merkmal an­
gesehen werden. 

Ganz anders gestalten sich die Verhaltnisse in bezug auf die Kinderzahl. 
Rier stoBen wir schon seit langem auf das in den Kulturlandern so verbreitete 
Zwei-Kindersystem; wahrend der Kriegs- und Nachkriegszeit, besondersin 
Frankreich, auf das Ein-Kindersystem. 

Diese kiinstliche Beschriinkung der Geburten bietet eine der traurigsten und 
absto{Jendsten Erscheinungen im jetzigen Leben der K ulturvolker. Die einschlagigen 
Verhaltnisse in RuBland treten mit auBerster Klarheit zutage in einer in der 
Medizinischen Sache 1 erschienenen statistisch-medizinischen Notiz, aus der 
hervorgeht, daB in Leningrad im Jahre 1924 auf 100 Geburten 21 kiinstliche 
Aborte, im Jahre 1925 auf dieselbe Zahl von 100 Geburten schon 45 Aborte 
durch kiinstliche Eingriffe verzeichnet wurden, also im letzten FaIle schon 
beinahe 50 % . 

Unter diesen Umstanden befragen wir in den letzten Jahren unsere Patien­
tinnen nicht nur iiber die Geburtenzahlen, sondern auch tiber die Zahl der 
kiinstlichen Aborte, wobei schon ein ganz unglaublicher Fall vorgekommen ist, 
wo die Patientin 24 Aborte durchgemacht hatte; unlangst sah ich bei einer 
Konsultation eine Dame, die bestimmt 14 Aborte durchgemacht hatte. AuBer­
dem gestehen uns viele Kinderlose oder Einkindmiitter, daB sie sich immer 
verschiedener Praservative bedienen. 

Wenn also Kinderreichtum und hohes Alter als positive Merkmale betrachtet 
werden miissen, so sind niedrige Kinderzahlen nicht so bedeutungsvoll wie 
kurze Lebensdauer, nicht nur wegen der Enthaltung der Frau von Geburten, 
sondern mehr noch aus dem Grunde, daB das hohe Alter eine einzelne Person 
betrifft, wahrend die Kindererzeugung das Resultat des Zusammenlebens 
zweier Individuen darstellt, welches sich in einem Fall fordernd, in einem anderen 
hemmend auswirken kann. Und doch besteht zwischen Langlebigkeit und 
Kinderreichtum ein interessanter enger Zusammenhang, auf welchen der 
beriihmte Pariser Physiologe LEON BINET 2 hinweist. Er nimmt Bezug auf eine 

1 Wratschebnoje Delo 1921', Nr 9, 834. 
2 LEON BINET: Sur la longeviw. Presse mad. 1933, No 23. 
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hochst interessante Arbeit von BREETEN, YULE und PEARSON 1. Das enge 
Verhaltnis zwischen hohem Alter und Langlebigkeit wird mit folgenden Worten 
geschildert : 

Les auteurs soustiennent, avec chiffres a. l'appui, que lea peres et meres vivants 18 plU8 
longtemps sont ceux, qui ant eu le plU8 d'enfants. 

Obwohl also der Kinderreichtum ein scheinbar zufalliges biologisches Pha­
nomen darstellt, ist er doch mit der Langlebigkeit eng verbunden. Daher kommt 
auch, wie wir bald sehen werden, das iiberaus vorwiegende Zusammentreffen 
von Langlebigkeit mit Kinderreichtum. 

Bevor ich eine "Obersicht meiner Beobachtungen gebe, die sich aus Platz­
mangel nur auf die Erscheinungen Tremor, Langlebigkeit, hohe Kinderzahlen 
beschranken, muB ich besonders betonen, daB in vielen dieser Familien noch 
andere verschiedenartigste Nervenleiden, Psychosen und MiBbildungen vor­
kommen. Hierdurch sah sich KEHRER gerade veranlaBt, das ganze Bild unserer 
Beobachtungen als Heredodegeneraiion zu bezeichnen, wogegen ich sowie andere 
Forscher (z. B. FREY, VELANDER) in derLanglebigkeit, dem Kinderreichtum 
eine und der betrachtlichen Zahl von hochbegabten Personen ein Merkmal 
einer Pro- und nicht Degeneration ersehen. 

Hier sei eine Reihe der in den Zitteredamilien vorkommenden anderen 
Leiden zusammengestellt. 

In geringerem AusmaBe litten an solchen begleitenden Storungen die Zitterer 
selbst, viel ofters aber die Familienangehorigen. Unserer ersten Arbeit sind 
folgende Beispiele entnommen: 

Gruppe I. 
FaIle 5, 27. Hysterie. 
FaIle 5, 3. Hemicranie, Tremophobie. 
Fii.lle 5, 8. Hemicranie, Hysterie, Basedow. 
Fii.lle 5, 11. Psychasthenie. . 
Fii.lle 5, 13. Lues in anamnesi. Tbc. Neurasthenie (vorlii.ufig keine Zeichen von Dem. 

paralyt.), Arteriosklerose. 
Fii.lle 5, 13. Neurasthenie. Vito corc,lis. 
FaIle 5, 32. Depression. ArterioskIerosis. 12 Jahre zuvor Lues. Spater epileptiforme 

Anfalle. 
FaIle 5, 37. Blutsverwandtenehe. Pat. Schlaflosigkeit, Schwindel. 

Zur II. Gruppe gehOren folgende FaIle: 
Fa1l6. Pat. Depressio, 2 Fii.lle von Melancholie, 2 Fii.lle von Suicidium und 12 Krebsfalle. 
Fall 9. Lues. Epilepsie. QUlNQUAuDsches Zeichen beim abstinenten Pat., dessen 

Vater Trinker war. 
Fall 10. Pat. Lues. Tabes. GroBmutter: Epilepsie. 
Fall 12. Mutter t an Krebs. Schwester tuberkulos. Ein Bruder nervos. 
Fall 16. Vater t an einer Psychose. 
Fa1l20. Einer aus der Familie t an Krebs; 3 psychisch Kranke (keine Zitterer); 2 Tuber-

kulose; 1 Basedow; 1 Fall von Stottern, Infantilismus, Debilitas psychica. 
Fall 21. Pat. hysterisch. Tante und Cousine beide an Basedow leidend. 
Fall 22. Pat. Hemicranie. Zwei Onkel, miitterlicherseits, sind psychisch kmnk. 
Fall 23. Pat. Hysterie. Eine Tante Psychose; eine Tante Diabetes. 
Fall24. Pat. Hystero-Neurasthenie. In der Familie: 1 Cancer; 1 Diabetes; 4 Psychosen; 

3 Epileptiker; 1 Chorea; 3 Hemicranien; 2 Psychasthenien, darunter 1 Fall mit unvoll­
stii.ndiger Ptosis congenita an einem Auge; 1 Fall von Dementia praecox; 2 FaIle von 
Anaemia perniciosa. 

Fa1l25. Vater an Tbc. t; 1 Fall von Hysterie; 1 Fall von Torticollis (mentalis 1); 1 Fall 
(Mii.dchen) Suicidium (mit ZiindhOlzchen). 

Fall 28. Mutter siM nervOs. 
Fall 29. Vater t an Cancer. Schwester Epilepsie. 
Fall 31. Pat. Morb. Basedowii und Obesitas partialis. Noch 2 Schwestem, beide sehr 

talentvoll; desgleichen 1 Bruder (bei einer Schwester Tbc.; bei der zweiten Vitium cordis). 

1 BREETEN, YULE and PEARSON: On the relation between duration of life and the num­
ber of offsprings. 
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Fall 33. Pat. Tremophobie. Asymmetrie des Gesichtes. 2 Tanten und 2 Onkel leiden 
an hochgradiger Kurzsichtigkeit. 

Fall 35. Pat. Arteriosklerose (Lues), Nephritis interstitialis. 1 Bruder leidet an Diabetes; 
2 Briider an Tbc. 

Fall 41. Mutter - chronisches Ekzem. 1 Tante, vaterlicherseits, ist psychisch krank; 
1 Onkel: PotatoI' strenuus. 

Fall 43. Ein Bruder war PotatoI' und endete durch Suicidium im Alter von 28 Jahren. 
Fall 44. Eine exquisite Trinkerfamilie. AuBerdem finden sich hier 2 FaIle .von Mol'S 

subita im Alter von 18 und 28 Jahren. Eine Tochter mit Aplasia oculi und teratologischem, 
partiellem Hirsutismus. Ein Bruder des Pat. ist psychisch debil. Eine Schwester erlag 
an Tbc. Eine Nichte des Pat. hatte 3 Kinder, darunter 1 Kind psychisch debil. Vater und 
Mutter des Pat. t beide an Krebs. Eine andere Tante und ihr Sohn leiden an Tbc. 

Eine aparte interessante Reihe bilden unter meinen Beobachtungen, in 
welchen die Zitterer von Trinkern stammten 

Fall 7. Frl. G., abstinent, Handezittern. Vater Saufer. 
Fall 8. Frl. K., abstinent, Handezittern. Vater Saufer. 
Fall 9. Herr B., abstinent, Kopfzittern. Vater Saufer. 
Fall 44. Frl. W., abstinent, Handezittern. Deren 75jahrige GroBmutter, eine orthodoxe 

Jiidin, ist seit ihrem 30. Lebensjahr eine schwere Sauferin. Zwei Sohne derselben Saufer, 
desgl. ein Bruder meiner Pat. 

Fall 28. Frau P. Kopf- und Handezittem. Vater Saufer. 
Fall 40. Herr P. Handezittern seit del' Geburt. Ein Onkel und dessen Vater beide 

Trinker. 
Fall 41. Frl. P., abstinent, Kopfzittem. Ein Onkel starker Saufer und Zitterer. 

Nunmehr gehen wir zur neuen Klassifikation unserer Beobachtungen iiber. 
Gruppe I. 16 Falle ohne Angaben uber hohes Alter und grofJe Kinderzahlen in der Familie. 
1. Frau S., 24 J. Kopf- und Handezittem. Vater starkes Handezittem. 
2. Frau L., 51 J. Handezittem. Desgl. bei Vater und Schwester. 
3. Herr B., 37 J. Starkes Hande-, spateI' auch Kopfzittem. Mutter starkes Handezittern. 
4. Herr Sch., 36 J. Sehr heftiges Handezittem seit del' Geburt. Mutter Hii.ndezittern. 
5. Herr P., 51 J. Hii.ndezittern. Mutter und Bruder desgl. 
6. Herr X., 17 J. Starkes Kopfzittem. Dasselbe bei Mutter. 
7. Herr S., 34 J. Kopf- und Hii.ndezittern. 
8. Frau G., 55 J. Handezittern. Dasselbe beim Vater. 
9. Herr E., 46 J. Kopf- und Hiindezittern seit dem 20. Lebensjahre. Dasselbe bei 

Mutter und Bruder. 
10. Herr Ch., 61 J. Handezittem seit seinem 18. Lebensjahr. SpateI' Kopfzittem. 

Drei Briider Zitterer. Vater zittert am ganzen Korper. 
11. Frl. P., 26 J. Kopfzittem. Dasselbe bei Onkel vaterlicherseits. 
12. Frau P., 26 J. Hande- und Kopfzittem seit ihrem 22. Jahre. Bruder Hii.ndezittern. 
13. Frl. A., 18 J. Seit Kindheit Handezittern. Dasselbe bei 17jii.hrigem Bruder und 

einer Tante. 
14. Frl. K., 39 J. Kopfzittem. Dasselbe beim Bruder. 
15. Frau Sm., 43 J. Kopf- und Handezittem seit friihester Jugend. Vater Zitterer, 

im hohen Alter. Desgl. eine sehr alte Schwester; ein Bruder zittert nul' bei Aufregung. 
16. Herr Z., 54 J. AllgemeineI' Tremor, hauptsachlich Kopf- und Hii.ndezittern. In 

del' Familie 9 Zitterer. Die Eltem des Pat. sind blutsverwandt. 

Gruppe II A. 4 Falle von Zittern und Langlebigkeit in der Familie. 
17. Frau P., 29 J. Kopfzittern seit ihrem 20. Lebensjahre. Vater Kopfzittern, in Mherem 

Alter. Alter: GroBvater und GroBmutter miitterlicherseits lebten je 75 Jahre. 
18. Herr L-z, 54 J. Heftiges Hiindezittern. Typische Zittererfamilie. Alter: 70, 70, 

75, 76, 77, 80, 80, 91. 
19. Frau Tag., 36 J. Hii.ndezittem. Desgl. bei Vater und Bruder. Alter: Vater 72 J.; 

Mutter 78 J. IhrVatersollU2J.gelebthaben. IhreMutter92J. KinderzahlnichtgroB-7. 
20. Herr Gor., 43 J. Seit seinem 30. Lebensjahre Hiindezittern. AuBerdem horizontalel' 

Nystagmus. Einziger Zitterer in del' Familie. Alter: Mutter 85 J., lebt noch. Deren 
Vater lebte 80 J. GroBmutter miitterlicherseits 95 J., GroBvater miitterlicherseits solI 
95 J. gelebt haben. 

Gruppe II B. 4 solitare Fiille von Zittern und Langlebigkeit. 
21. Herr D., 45 J. SolI als einziger in del' Familie Zitterer sein. Alter: GroBvater und 

GroBmutter viiterlicherseits 75 J. 
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22. Herr Ja., 49 J. Seit 15 Jahren Kopfzittern. Alter: GroBvater vaterlicherseits 
wurde 75 J. Mutter des Pat. 72 J., Iebt noch. Ihr Bruder Iebt noch und ist 84 J. alt. 

23. Herr K., 34 J. Seit einem Jahre Handezittem. AUer: Vater des Pat. wurde 82 J., 
Mutter desgl. GroBvater vaterlicherseits solI 104 J. gelebt haben. 

24. Herr F., geistiger Arbeiter. Hii.ndezittern. Einziger Zitterer in der Familie. Alter: 
GroBvater vaterlicherseits solI 103 J. alt geworden sein. 

Gruppe III A. 3 Fiille von Zittern und hoken Kinderzahlen in der Familie. (Typus 
multiparus). 

25. Frau Ga., 37 J. Kolossales Hii.ndezittem. Mutter, Bruder und ein Onkel Kopf­
zitterer. Kinderzakl: Mutter des Pat. hatte 10 Kinder. GroBmutter mtitterlicherseits 
wurde 70 J. alt. 

26. FrI. Dm., 22 J. Handezittem. In der Familie noch 2 Zitterer. Eine Verwandte 
ihrer Mutter (NiLheres nicht angegeben) solI 19 Geburten durchgemacht haben. 

27. Herr M., 32 J. Hii.llde- und Kopfzittem. Dasselbe beim Vater. Kinderzakl: Mutter 
hatte 9 Kinder. 

Gruppe III B. 4 80litiire Zitter/iille mit koken K inderzaklen. 
28. Herr H., 35 J., Arzt. Handezittem. in Ietzter Zeit auch Kopfzittem. Kinderzakl: 

Die Mutter des Pat. hatte 10 Kinder. 
29. Frau G .• 23 J. Hande- und Zungezittern. Kinderzakl: Mutter hatte 10 Kinder. 
30. Herr Tr .• 52 J. Kopf- und Hii.ndezittem. Kinderzakl: Die Mutter des Pat. hatte 

13 Kinder. 
31. Herr W., 41 J. 1m 30. Lebensalter Hii.ndezittem; mit dem 40. J kam Kopfzittern 

hinzu. Kinderzakl: Mutter des Pat. hatte 7 Kinder. 

Gruppe IV A. 16 Tremor/iille von Typua multiparua macrobiotwua. 
32. FrI. K .• 28 J. Hande- und Kopfzittern. Vater und Bruder Zitterer. Alter: Vater 

wurde 74 J. GroBvater vaterlicherseits erreichte ein .. sehr hohes Alter". dessen Frau Iebte 
80 J. Kinderzakl: In der Familie des Pat. findet sich eine Zahl von 10 Kindern (keine 
naheren Angaben). 

33. Herr E. Hii.ndezittem. Dasselbe beim GroBvater. Alter: Vater des Pat. wurde 
75 J .• Mutter 69 J. GroBmutter des Pat. wurde 90 J. GroBvater des Pat. war dreimal 
verheiratet und solI 100 Jahre alt geworden sein. Er hatte Hande- und Kopfzittern. Kinder­
zakZ: Die Mutter des Pat. hatte 11 Kinder. 

34. Herr R.. 37 J. Handezittern seit Kindheit. Vater des Pat .• 2 Bruder und 1 Schwester 
- aIle Zitterer. Alter: Vater wurde 79 J .• Mutter 74 J. KinderzakZ: Die Mutter des Pat. 
hatte 10 Kinder geboren. 

35. Herr Bo .• 36 J. Hii.ndezittern seit dem 16. Lebensjahre. Vater Zitterer. Alter: 
3 GroBeitem erreichten das Alter von etwa 80 J. KinderzakZ: Die Mutter des Pat. hatte 
10 Kinder. 

36. Herr Pa-H., 48 J .• Techniker auf der Insel Sachalin, Ochotski-Meer, am Stillen 
Ozean. Zittern der linken Hand. Mutter Neinzittern des Kopfes. Alter: Vater wurde 86 J .• 
Mutter 67 J., GroBvater vii.terlicherseits 80 J .• GroBvater mtitterlicherseits 75 J. Kinder­
zakZ: Mutter des Pat. hatte 10 Kinder. 

37. Frau H .• 88 J .• Pianistin. Schwerin Rubinsteins. Spielte noch bis zum 86. Lebens­
jahre. Hande- und leichtes Kopfzittem. GroBvater und Vater waren beide Zitterer. Alter: 
Vater starb mit 75 J.; Mutter 78 J. KinderzakZ: Die Mutter des Pat. hatte 11 Kinder. 
GroBvater vaterlicherseits war zweimal verheiratet und beide Frauen schenkten ihm 
18 Kinder. 

38. Frau S., 30 J., Krankenschwester. Hii.nde- und Kopfzittem. Dasselbe bei ihrem 
Vater. Alter: GroBvater wurde 80 J., GroBmutter 75 J. Kinderzakl: Die Mutter der Pat. 
hatte 13 Kinder. 

39. Frau R., 56 J. Kopfzittem. Dasselbe bei ihrem Vater. Alter: Vater wurde 70 J. 
Auch bei den tibrigen findet sich hohes Alter. Kinderzakl: Patientin seIber hat 18 Kinder 
geboren. Ihre Mutter 15. 

40. Frau L., 80 J. bei meinem ersten Besuche. Wurde tiber 90 J. alt. Seit ihrem 
69. Lebensjahre Kopfzittern; spii.ter gesellte sich grobes Wackeln im ganzen Karper hinzu. 
In der Familie der Pat. finden sich noch 7 Zitterer. Alter: Eine Schwester der Pat. starb 
mit 90 J. Ein Bruder 82 J. GroBvater 105 J. KinderzahZ: 7, 10. 14. 

41. Frau L., 41 J.Hii.ndezittern. Leichtes Kopfzittem. Desgleichen bei Vater und 
Bruder. Alter: Die Mutter der Pat. wurde 70 J. Kinderzakl: Die Mutter der Pat. hatte 
16 Kinder. 

42. Herr L., 50 J. Kopf- und Hii.ndezittern seit seinem 40. Lebensjahr. Dasselbe Zittern 
bei seiner Schwester. einer Tante und einem Onkel. Alter: Mutter wurde 70 J. KinderzakZ: 
Mutter hatte 7 Kinder. 
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43. Herr Ch., 37 J. Zitterer. In 4 Generationen waren 10 Zitterer dieser Familie bekannt. 
Alter: Ein Fall in der Familie wurde 70 J., ein anderer soli bis 100 J. gelebt haben. 
Kinderzahl: Die Mutter des Pat. hatte 7 Kinder. 

44. Frl. D., 17 J. Kopf- und Handezittern. In der Familie finden sich noch 6 Zitterer. 
Alter: in der FamiIie: 70, 70, 80 J. Kinderzahl: Die hOchste war 8. 

45. Herr R., 33 J., Kopfzittern, zeitweilen auch Hande. Vater, Mutter und ein Bruder­
aile Kopf- und Handezitterer. Alter: Vater des Pat. starb mit 68 J. Die Mutter 70 J. Ein 
GroBvater 80 J. Eine GroBmutter 100 J. . 

46. Herr Tr., 31 J. Kopf- und Handezittern. Desgleichen seine Mutter (Handezittern). 
Alter: GroBvater miitterlicherseits 70 J.; GroBmutter vaterlicherseits 70 J., GroBmutter 
miitterlicherseits erreichte ein "sehr hohes Alter". Die Mutter des Pat. ist 73 J. alt. 
Kinderzahl: Die Mutter des Pat. hat 12 Kinder geboren. 

47. Herr Bron., 31 J. Zittern, hauptsachlich in der linken Hand. An Zittern in beiden 
Handen litt der GroBvater roiitterlicherseits. Alter: Vater am Leben, 65 J. alt. Mutter 
55 J., lebt. GroBvater vaterlicherseits 90 J., GroBmutter vaterlicherseits wurde 75 J., 
GroBmutter miitterlicherseits wurde 65 J., GroBvater miitterlicherseits wurde 75 J. Kinder­
zahl: Die GroBmutter miitterlicherseits hatte 12 Kinder. Pat. in eines von 10 Kindern seiner 
Mutter. 

Gruppe IV B. 15 angeblich solitare Falle von Zittern. Typus multiparus macrobioticus. 
48. Herr R., '27 J. (Vater und GroBvater beiderseits Saufer.) Handezittern seit seinem 

1. Lebensjahre. Mit dem 18. Lebensjahr kam Kopfzittern hinzu. Alter: Vater des Pat. 
ist 72 J. Dessen Mutter wurde 92 J. Kinderzahl: Die Mutter des Pat. hatte 14 Kinder. 
GroBmutter miitterlicherseits 13 Kinder. 

49. Frau Kl., 37 J. Seit ihrem 14. Lebensjahre Handezittern. Alter (die Mutter der 
Pat. gehOrte noch zu den Leibeigenen im alten RuBland. Die Familie fliichtete nach Mittel­
asien). Sie soli 112 J. gelebt haben. Kinderzahl: Diese Frau hatte 23 Kinder, darunter 
19 Sohne. Die Mutter der Pat. hat 10 Kinder geboren. 

50. Frl. C., 31 J. Kopfzittern seit 5 Jahren. Spater leichter Tremor der linken Hand. 
Doch gute Handschrift. Alter: Vater wurde 76 J. GroBvater und GroBmutter erreichten 
beide das Alter von 70 J. Ein Onkel vaterlicherseits wurde 75 J. Kinderzahl: Pat. ist 
eines von 11 Kindern ihrer Mutter. 

51. Frau M., 47 J. Handezittern. Alter: Ihre Mutter lebte bis zum 84. J. Kinderzahl: 
Mutter hatte 10 Kinder. Pat. seIber hat 11 Kinder geboren. 

52. Herr Z., 40 J. Zittern in der linken Hand. Alter: Die Mutter des Pat. 78 J., ihr 
Vater 90 J. Kinderzahl: Dieser GroBvater hatte aus zwei Ehen 24 Kinder. Zur Zeit unserer 
Dntersuchung It;pten angeblich noch 23. 

53. Frau T.,Arztin. Seit 5 Jahren Kopfzittern. Zuweilen zittern auch die Hande. Alter: 
Der Vater wurde 76 J., dessen Vater 75 J.; DrgroBvater vaterlicherseits wurde 70 J. Desgl. 
seine Frau. Kinderzahl: Pat. ist eines von 11 Kindern ihrer Mutter. 

54. Frau A. Handezittern. Alter: GroBmutter wurde 70 J., GroBvater 80 J. Kinder­
zahl: Die Mutter der Pat. hat 13 Kinder geboren. 

55. Frl. W., 20 J. Handezittern seit ihrer Geburt. Alter in ihrer Familie: 75, 80 J. 
Kinderzahl: hOchste 8. 

56. Frau Bg., 31 J. Zittern in der linken Hand. Alter: GroBmutter vaterlicherseits 
wurde 75 J. GroBvater vaterlicherseits 90 J. 

57. Frau Me., 50 J. Kopfzittern. Alter: Ein GroBvater wurde 80 J. Kinderzahl: Dieser 
GroBvater zeugte 18 Kinder. 

58. Frau A., 74 J. Hiindezittern. Alter: Der Vater der Pat. wurde 72 J., die Mutter 
70 J., GroBvater 81 J. Kinderzahl: Die Mutter der Pat. hatte 13 Kinder, Pat. selbst 
11 Kinder. 

59. Frau Ra., 58 J. Starkes Hande- und Kopfzittern. Alter: GroBvater miitterlicherseits 
wurde 85 J., GroBvater vaterlicherseits 95 J., Vater der Pat. 85 J. Kinderzahl: Pat. ist 
eine von 12 Kindern ihrer Mutter. 

60. Herr A., 36 J. Handezittern. Alter: Vater wurde 67 J., die Mutter 74 J., zwei 
GroBeltern je 70 J. Kinderzahl: Die Mutter des Pat. hatte 11 Kinder. 

61. Frau M., 27 J. Kopfzittern. Alter: Ein GroBvater und eine GroBmutter lebten 
je 80 J. Kinderzahl: Die GroBmutter der Pat. miitterlicherseits hatte 18 Kinder. 

62. Frau Ka., 51 J. Pat. besuchte mich wegen schwerer Depression. Ich fand bei ihr 
ein ausgesprochenes Handezittern. Sie behauptete, die einzige mit Zittern behaftete in 
ihrer Familie zu sein. Keine organische Grundlagen fiir das Zittern. Alter: Vater wurde 
80 J., Mutter iiber 70 J.; GroBmutter miitterlicherseits soli bis 100 J. gelebt haben. Kinder­
zahl: Pat. hat 18 Kinder geboren. 

Somit haben wir in dieser Sammlung: 
Gruppe 1. 16 Falle von Zittern, ohne Angaben iiber hohe Kinderzahlen und 

Langlebigkeit in den Familien. (Was beweisen solI, daB wir bei der Sammlung 

Handbuch der Neurologie. XVI. 63 
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unserer Faile keine kiinstliche Auswahl durchgefiihrt haben. Vgl. iibrigens 
aus unserer ersten Arbeit die Beobachtungen 1, 2, 4, 5, 8, 9, 10, 12, 15, 16 
und andere). 

Gruppe II A. 4 Farte von Zittern und Langlebigkeit in der Familie. 
Gruppe II B. 4 80litiire Falte von Zittern und Langlebigkeit. 
Gruppe III A. 3 Falle von Zittern - Typus multiparus. 
Gruppe III B. 4 80litare Falle vom Typus multiparus. 
Gruppe IV A. 16 Falle von Typus multiparus macrobioticus. 
Gruppe IV B. 15 80litiire Falle von Typus multiparus macrobioticus. 
Total - 62 FaIle. 
Zu den angefiihrten 62 Fallen kommen noch 5 hinzu, die wir gesondert 

beurteilen werden. Das sind 2 FaIle von Zitterfamilien mit hohen Kinderzahlen 
und Langlebigkeit. 2 FaIle von solitarem Zittern mit hohen Altern. 1 Fall 
von solitarem Zittern mit hohen Altern und hoher Kinderzahl bei der zitternden 
Person. 1m ganzen 67 Beobachtungen. 

Wir wollen diese FaIle in anderer Ordnung vorfiihren. 
Fall 63. Frau W., Jiidin, aus einem Dorfe im Gouvernement Gomel, 58 J. alt, suchte 

mich in der Poliklinik der Stiftung zur Unterstutzung der Gelehrten (Tzekubu) am 25.5.26 
wegen einer heftigen Lumbago mit Ausstrahlungen in beide Nn. ischiadici auf, woran sie 
schon seit 15 Jahren leidet. Es bestehen auch andere, typisch gichtische Erscheinungen: 
Schmerzen in den Gelenken, nicht selten von Anschwellungen begleitet, kurz, von sog. 
ArthritiBmU8. Die Patientin macht einen sehr jugendlichen Eindruck; ungeachtet ihres 
Alters hat sie keine grauen Haare. Ma.Bige Arteriosklerose. Zeichen eines von Tremor 
begleiteten Nervenleidens sind nicht zu finden. Keine Zeichen von Hysterie. 

Bei dieser Patientin konstatierte ich ein starkes Kopfzittern und leichtes Zittern in den 
Handen. Patientin hat sich niemals wegen dieser Erscheinungen an einen Arzt gewendet, 
obwohl das Zittern bei ihr schon 5 Jahre besteht. Es verursacht ihr gar keine Beschwerden. 

Aus der Anamnese dieser Patientin erfahre ich folgendes (hierzu die Abb. 16): 

o t 100 Jahre? 
1 

t 95 Jahre 0 0 t 95 Jahre 
1 1 t 80 Jahre 0-

1

-0 t 70 Jahre t 80 Jahre 0-
1

-0 70 Jahre 
viele Kinder 

58 Jahre e-r----'---I ---;-1-----'--1 -----'---1 ---;1'------'-1-----'--1 ----'---1 ---;-1-----'1-----'-1-----'--1 ----'---1 ---;-1-----'--1 -----'---1 ---'-1 0 56 Jahre 
000000000000000000 
t t t t t t t t t t 

Abb.16. 

Sie heiratete im Alter von 19 Jahren; ihr Mann ist 2 Jahre jiinger als sie und vollkommen 
gesund. Sie hat 18 Kinder geboren (10 Sohne und 8 Tochter, von denen jetzt noch 8 
- 3 Sohne und 5 Tochter - am Leben sind). Ihr Vater lebte 80 J., ihre Mutter 70 J. Der 
GroBvater vaterlicherseits lebte 95 J., die GroBmutter miitterlicherseits ebenfalls 95 J. 
Die Mutter ihrer GroBmutter soli ein Alter von 100 J. erreicht haben. 

Auch in der Familie ihres Mannes war abnorme Makrobiose nicht selten. Der Vater 
des Mannes der Pat. lebte bis uber 80 J., die Mutter 70 J. 

Fall 64. H. stammt aus alter adliger Familie; soli einziger der Familie mit Handezittern 
sein. Auf die Frage iiber die Altersverhaltnisse in seiner Familie brachte mir Patient einen 
offiziellen Auszug aus seinem Stammbaum: 

t 123 Jahre 0 0 
1 1 

(1816-96) t 80 Jahre 0-------,-1 -----0 t 75 Jahre (1805-80) 

(1773-1874) 0 t 101 Jahre 
1 

(1824-1881) 0 t 57 Jahre 
1 o t 85 Jahre 
I 

m1 mein Patient 
Abb.17. 
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In diesen 2 Fallen wurde die Anamnese in iiblicher Weise aufgenommen. 
Nun wollen wir jetzt zwei Beispiele von der Reversibilitat der uns interessierenden 
Erscheinungen geben. 

Wir beginnen mit einer yom Tremor ausgehenden Prasumption. Diese 
interessante Beobachtung vollzog sich in folgender Weise: 

Fall 65. 1m Jahre 1928, bei Gelegenheit des Besuches eines groBen Moskauer Siechen­
hauses (friiher "Matrosenheim", jetzt "Haus Radistscheff"), in dem einer meiner Patienten, 
Tabiker, Obhut gefunden hat, traten wir in das Arbeitszimmer des Oberarztes, eines uns 
fruher unbekannten Kollegen S .... ein und fanden fun am Arbeitstische von einer groBen 
Schar von Mitarbeitern umgeben. Er wollte gerade schreiben und bat mich, abzuwarten. 
Ais er am Tische, etwas suchend, herumtappte UI!:d endlich zu schreiben begann, fiel an 
seinen Randen ein sehr grobes Zittern auf. Da sein AuBeres dem eines vollkommen gesunden 
Menschen entsprach, wagten wir - wegen unseres brennenden Interesses fiir den Tremor -
den Kollegen zu unterbre-
chen, um ihm unsere Ge-
wiBheit auszusprechen, daB fO, 
in seiner Familie hohe Alter­
grenzen und, moglicher­
weise, auch hohe Kinder­
zahlen vorkommen. 

Wie groB war nun unser 
und aller Anwesenden Er-

96 
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staunen, als Kollege S. uns r*J 92 
in liebenswiirdigster Weise o------iJD 
sofort folgendes berichtete: 

Er seIber, viel jiinger 
aussehend als seinem Alter 
entsprach, stehe (1928) im 
49. Lebensjahre. Sein Vater 
lebte 81 Jahre; seine Mutter 
84 Jahre. Sowohl der Vater 

0--.-..-060 

Abb.18. 

als auch dessen 2 Briider waren Zitterer. Einer ist noch am Leben. Unser Kollege ist eines 
unter 9 Kindern seines Vaters, aus dessen erster Ehe. Letzterer war aber dreimal verheiratet 
und hatte von allen 3 Frauen 26 Kinder! . 

Das zweite Beispiel von Reversibilitat in der Diagnose ging von hohem 
Alter aus. 

Fall 66. 1m Sommer 1928 traf ich in dem franzosischen Kurort Contrexeville eine 
70jahrige, schon seit 50 Jahren mir sehr gut bekannte Dame, Witwe, deren Vater und 
Mutter ich in friiheren Jahren behandelte. Die Dame war in der Gesellschaft ihres in Paris 
wohnenden Bruders und seiner Frau. Wie iiblich bei seltenen Zusammenkiinften, kam das 
Gesprach auf hohes Alter. Die von uns sofort angestellte Enquete ergab folgende Alters­
grenzen in der Familie dieser Dame, die wir mit S. bezeichnen: Ihr Vater lebte 85 J., 
ihre Mutter 80 J. Der GroBvater vaterlicherseits lebte 92 J., einer seiner Sohne 70 J. Der 
UrgroBvater vaterlicherseits lebte 96 J. und dessen Frau 90 J. Dieses letzte Paar hatte 
10 Kinder. Meine Bekannte S. ist eines unter 8 Kindern ihrer Mutter. Sie seIber ist kinderlos 
(infolge einer Uterusanomalie). 

Auf diese Angaben mich stiitzend, behauptete ich, daB es in der Familie 
Zitterer gegeben habe. DaB eine ihrer Schwestern (R.) an Zucken in der rechten 
Schulter leidet, wuBte ich schon zuvor, erklarte es aber durch eine merkliche 
Kyphoskoliose der oberen Brustwirbeln. Die iibrigen waren mir ganz unbekannt. 

Eine zweite Schwester (E.) hat einen Sohn und eine Tochter. Letztere 
leidet an essentiellem Zittern der Hande. Sie ist verheiratet und hat eine bisher 
gesunde Tochter. Der interessanteste Fall aber findet sich bei der dritten 
Schwester (A.). Sie hat aus der Ehe mit ihrem gesunden Manne eine vollig 
gesunde, jetzt 20 Jahre alte Tochter (die ich personlich kenne). Vordem hatte 
sie Zwillinge - 2 Sohne - geboren, die jetzt im 32. Jahre stehen. Ihrem Alter 
nach unterscheiden sie sich um 40 Minuten. Die jungen Leute wohnen seit 
ihrer Kindheit in London. Der eine dieser Bruder leidet an einem sehr starken 
Handezittern; bei groBen Aufregungen zittert sein ganzer Korper. Der andere 
ist gesund. (Zur Frage der Ein- oder Zweieiigkeit konnte ich nur folgendes 

63* 
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erfahren; Der Zitterer ist in seinem Korperbau eine Miniaturausgabe seines 
gesunden Bruders. Beide sind blond, beide haben graue Augen. Uber die 
Gestalt der Ohren konnten wir noch nichts Sicheres erfahren.) Der Zitterer 

Abb.19. 

. --. 

ist sehr aufbrausend und schlau. Der ganzen Konstitution nach gehort er in 
die Familie der Mutter (also in die Zittererfamilie); der .Altere ist hochgewachsen, 

Abb.20. 

gutmutig, mit offenem Charakter­
im ganzen zum Typus der Vater­
familie gehOrend. (Durch die Lie­
benswiirdigkeit der S. erhielten 
wir die - hier beigefugten -
Schriftproben beider Bruder; nach 
diesen Proben ist leicht ersicht­
lich, wer von den beiden am Zit­
tern leidet; Abb. 20). 

An unserem Gesprach nahm 
dann die Schwagerin der S., die 
Frau ihres Bruders J., teil und 
erzahlte uns folgendes: 

Ihre Mutter ist 67 J., deren Mutter 
lebte 97 J. und die GroBmutter der 
Mutter nachweislich 105 J. Die Dame, 
mit welcher wir sprachen, hat 41ebende 
Briider, darunter einen, der an stark­
stem Zittern am ganzen Korper leidet. 

AuBerdem bestehen bei diesem Zitterer noch zwei teratologische Erscheinungen: an einem 
Ohre zwei Ohrlappchen und an einer Hand ein rudimentarer 6. kleiner Finger. 

Neben den zitierten Beobachtungen von SCHENDEROFF, CAFFE, TATARENKo, 
FREY und VELANDER, welche meiner Meinung nach als Bestatigung meiner 
These uber den Zusammenhang des hereditaren oder essentiellen Zitterns mit 
dem Typus macrobioticus multiparus dienen konnen, fand ich in den Veroffent­
lichungen von KEHRER eine sehr scharfe Kritik, hauptsachlich gegen meine 
Forschungsmethoden und auf Grund dieser gegen meine Ausfiihrungen. Doch 
nicht nur fur die sehr schmeichelhaften W orte, von denen wir, aus Bescheidenheit, 
nur die erste Halfte: "An der Richtigkeit der Beobachtungen MINoRs kann wohl 
kein Zweifel sein", hier anfuhren, sondern noch mehr fur die Anregungen, 
welche diese Kritik mir gegeben hat, bin ich ihm zum groBen Danke verpflichtet. 

Seine Kritik bewegt sich hauptsachlich in zwei Richtungen: 
1. Wird unsere Auffassung des hereditaren Zitterns als klinische Einheit 

entschieden abgelehnt. 
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2. Wird unsere Probe der Reversibilitat der Erscheinungen, vom Tremor 
ausgehend auf Langlebigkeit in der Familie, von Langlebigkeit auf das Bestehen 
eines Tremors, als den Tatsachen nicht entsprechend, abgelehnt, was durch 
gewichtige Beispiele bewiesen werden soIl. 

In zwei seiner friiheren Arbeiten wandte sich KEHRER, ohne mich zu nennen, 
gegen die von mir angewandte Methode der Bearbeitung des Materials; er 
nannte sie monosymptomatischen Genealogismus und betrachtet, "daB Zittern nur 
als einen Ausdruck der verschiedenartigsten Erkrankungen des Nervensystems 
darstellt". Es werden dazu die Pseudosklerose, die Heredoataxie, die Myo­
kIonie, die Chorea, die Paralysis agitans, der familiare Kinderkrampf, die HUN­
TINGTONSche Chorea usw. als Ursache des Zitterns herangezogen. Da er aber 
uber eine geringe Zahl von nur 3 eigenen Beobachtungen verfugt, und dies 
noch, wie er seIber zugibt, im Vergleich mit den unserigen als unvollstiindig 
bezeichnet, so muB er sich der Beschreibungen fremder Forscher bedienen. 
Er stutzt sich z. B. auf diejenigen von DEBAUVE-RENAULT, NAGY, GRAUPNER, 
SCHMALZ usw., im ganzen 35, aus welchen - wie er behauptet - "man erkennen 
soIl, welch verschiedene Formen von Hyperkinesen es sich im Laufe der Zeit 
schon gefallen lassen muBten, als Zittern bezeichnet zu werden" und an 
anderer Stelle: "Bekanntlich ist das Zittern schlechthin das allerverbreitetste 
unter allen motorischen Bewegungssymptomen." 

Der Gerechtigkeit halber muss en wir eine sehr schOne Arbeit von E. HERZ 
aus der KLEISTschen Klinik (Frankfurt a. M.), 2 Monate nach der KEHRERSchen 
Kritik in der Deutschen Z. f. Nervenheilkunde erschienen, erwahnen, in welcher 
HERZ sich in folgenden Worten uber die Grundlage des hereditaren Zitterns, 
ohne KEHRER zu zitieren, sich, ganz nach KEHRER, in folgenden Worten auBert: 

Viillig uneinheitlieh sind die Zitterformen beim famili.ii.ren, hereditaren, essentiellen 
Tremor. Bei den seither besehriebenen Beobaehtungen handelt es sieh sieher um ver­
sehiedene Krankheitseinheiten mit jeweils versehiedenen Zitterformen. 

Nun wollen wir aus den KEHRERSchen 3 eigenen und den 35 fremden 
Beobachtungen all die Bewegungsstorungen nennen, welche, seiner Meinnng 
nach, sich ge/allen lassen als Tremor hereditarius bezeichnet zu werden. 

Das sind: Tic, Kopfnicken, Gesichtszuckung, mimisches Zucken, Schulter­
zuckungen, Kopfwackeln, Kopfseitwartsschieben, StoBbewegungen, Schleudern, 
Schreibzittern, Schreibkrampf, Rumpfzittern, Zucken des Korpers, Zucken an 
den Beinen, Rhythmokymie, klonische Zuckungen, Beobachtungszittern, 
Mittelform zwischen Nystagmus, Myklonie und Chorea; Paralysis agitans-Bild: 
Basedowzittern, Augenzwinkern, Nystagmus und endlich, um auch der Psyche 
entgegenzukommen, wird ein Fall zitiert von erblichem, beim Anblick einer Krote, 
Zusammen/allen. 

Nach all diesen Varianten von Bewegungsstorungen, welche sich ge/allen 
lassen als Tremor bezeichnet zu werden, willden wir nicht zogern, anstatt der 
Bezeichuung hereditarer Tremor von einer hereditaren BewegungsstOrung zu 
sprechen, aber nur dann, wenn es bewiesen ware, daB auch in all diesen Be­
wegungsstorungen der von uns aufgestellte Typus macrobioticus multiparus 
sich in annahernd derselben Frequenz auffinden lieBe. 

Denn erst die Erganzung der uns interessierenden Bewegungsstorung durch 
zwei wahrend der Forschung hinzugekommene Symptome der Langlebigkeit 
und der hohen Kinderzahlen gaben uns das Recht, von einer klinischen Einheit 
zu sprechen, wie das auch bei vielen anderen neuentdeckten monosymptomati­
schen Krankheiten zur Feststellung einer Diagnose unentbehrlich ist. 1st doch 
der Verlust des Kniereflexes noch keine Tabes, ein Kropf noch kein Basedow usw. 

Dann werden angesichts der Tatsache, daB die familiare Langlebigkeit 
bisher von keinen anderen Ncrvenleiden als der PARKINSONSchen Krankheit 
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und dem e8sentiellen erblicken Zittern besonders betont worden ist, verschiedene 
Gegenfragen aufgestellt: 

Auf all die Fragen, die zum Teil in das Gebiet der reinen Genetik bzw. Sta­
tistik gehoren, halten wir uns nicht berechtigt, eine Antwort zu geben, um so 
mehr als KEHRER selbst seine eigene Unerfahrenheit zugibt: "Leider konnen wir", 
schreibt er, "all diese Fragen heute noch nicht mit Sicherheit beantworten." 

Doch auf zwei Fragen glaube ich schon jetzt mit einigen Zahlen antworten 
zu konnen, und zwar nicht nur auf die Frage der Zahl der Langlebigen beim 
reinen Parkinson und dem Tremor hereditarius. Wir konnen auch zur Frage, 
wie oft sick Langlebigkeit bei beliebigen anderen erblichen N ervenleiden tindet, 
vorlaufig freilich nur einiges, was die Epilepsie 1, den Basedow und den Parkin­
sonismus anbetrifft, berichten. 

1. In der Gesamtzahl einer ununterbrochenen Reihe von 1894 der aller­
verschiedensten Nervenkrankheiten, die ich im Laufe der Nachkriegsjahre 
notiert habe, fand sich die enorme Zahl von 228 Epileptikern, was 12% aller 
Nervenkrankheiten ausmacht. Unter diesen Epileptikern sind 12 FaIle mit 
familiarer Langlebigkeit, also 5 %. 

Was den Parkinson, den Parkinsonismus und den Basedow anbetrifft, so 
verftigte ich nur tiber eine in den letzten Jahren gesammelte ununterbrochene 
Reihe von 600 Fallen, aus denen ich die folgenden Zahlen entnehme: 

Auf die 600 Beobachtungen entfallen 11 Falle von Parkinsonismus und 
darunter kein einziger mit familiarer Langlebigkeit. In derselben 600-Gruppe 
Dotierte ich 28 FaIle von Basedow, darunter 5 FaIle von Langlebigkeit, was 16,5% 
ausmacht. Was endlich den reinen Parkinson anbetrifft, so fanden sich in der­
selben Gruppe nur 6 reine Falle und darunter 2 mit Langlebigkeit, was in Prozent 
ausgerechnet ganze 33 % ausmacht. 

Da aber die hier zugrunde Iiegenden Zahlen zu gering sind, um in Prozenten aus­
gerechnet zu werden, so wollen wir beim Parkinson besser von l/S aller FaIle, in denen 
wir hohes Alter notierten, sprechen. 

Meine 68 Falle vom hereditaren Zittern stammen nicht aus naheliegenden 
Zeiten wie die tibrigen genannten Krankheiten, sondern stellen das Resultat 
einer groBen, im Laufe von 50 Jahren durchgefiihrten Auslese von 68 Failen 
dar, welche sich aus der enormen Zahl aIler meiner Beobachtungen heraus­
krystallisiert haben. 

1m Vergleich mit den vier iibrigen von uns berechneten Krankheiten ist die Zahl der 
hereditaren Zitterer verschwindend klein. Um so groBere Beachtung verdient die ver­
hii.ltnismaBig ungeheure Zahl von Langlebigen und der Kinderreichtum in deren Familien. 

Wenn wir die 17 FaIle obne Angaben tiber hohes Alter und hohe Kinderzahlen 
abrechnen, so verftigen wir fUr unseren Typus tiber 51 FaIle. Auf die Gesamtzahl 
unserer Beobachtungen des Tremor hereditarius sind das 75% aIler FaIle. 

Seibstverstandlich stellen die angefiihrten Zahlen keinen absoluten Wert dar und es 
mogen bei anderen Forschern auch andere Zahlen vorkommen, je nach Land, Rasse usw. 
Aber es erscheint uns sicher, daB die Zahlenverhaltnisse den unsrigen im allgemeinen 
entsprechen werden. 

Nun konnen wir zur Kritik der in unseren Beobachtungen angewandten 
Methode der Reversibilitat der Erscheinungen, z. B. vom hohen Alter ein Zittern 
zu prasumieren usw., vice versa tibergehen. 

1 Die Heranziehung der Epilepsie zu unserer Enquete erklart sich dadurch, daB zur 
Bekampfung der nach den Kriegszeiten ungeheuerlich angewachsenen Zahl der Epileptiker, 
auf die Verordnung des damaIigen Oberkommissars unseres Gesundheitsamtes, Prof. 
SEMASCHKO, ein ZentralkOlnitee zur Bekampfung der Epilepsie im Reiche unter unserem 
V orsitz gegriindet wurde, worauf wir unsere Aufmerksamkeit ganz besonders der Epilepsie 
widmeten. 
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Gegen diese diagnostische Methode wird folgendes gesagt: 
Jeder, der zahlreiche Biographien geistig hervorragender Menschen gelesen hat, welche 

in derselben Zeit wie die Ultramakroben der MrNoRschen Sippen gelebt haben, kann sich 
darauf besinnen, wie viele von ihnen ein hohes Alter erreicht haben, ohne daf3 das Mindeste 
von einer N eigung zum Zittern bekannt geworden ware. 

Es werden dann als Beispiele die beriihmten Langlebigen Helmholtz, Hum­
boldt, Menzel, Moltke, Zeller und noch viele andere genannt, welche alle keine 
Zitterer waren, "weil in deren Biographien vom Zittern nicht berichtet wird (!}". 

Nun lokalisiert sich bekanntlich das Zittern am hiiufigsten in den Handen. 
Daher kann man sich meistens sehr leicht vom Bestehen oder Nichtbestehen 
des Zitterns, durch den einfachsten Registrierapparat, d. i. die Handschrift, 
iiberzeugen. 

Gerade diese Forschungsmethode kann auf die weltberiihmten Langlebigen 
angewandt werden, die ja keine Analphabeten waren. Man 80llte daher nicht auf 
Grund von Biographien Schliis8e ziehen, 80ndern aul Grund der A utogramme, die 
sich in den Manuskriptenabteilungen der groBen Staatsbibliotheken aller Lander 
auffinden lassen. 

Von dieser Annahme ausgehend, besichtigte ich zuerst die Schriften vieler 
beriihmter Langlebiger in der Manuskriptenabteilung der Bibliotheque Nationale 
in Paris und nachher in der Manuskriptenbteilung der Staatsbibliothek Berlin. 
In Paris war ich erstaunt iiber die Fiille von anormalen Schriften hochbetagter 
beriihmter Manner und Frauen. Diejenigen, die ein feinschlagiges Zittern zeigten, 
notierte ich als "Tremor", diejenigen, deren Schrift an eine schwere Mogigraphie 
oder disseminierte Sklerose erinnerte, notierte ich als "Schleuderschrift". 

Aus Platzmangel will ich hier aus dem groBen, von mir besichtigten Material 
nur einige N amen nennen: 

Tremor-Schriften: Bacon (1561-1626); Konigin Anna von 0sterreich (1473-1548); 
Catherine Medicis (1519-1581); Corneille (1606-1684); Kopernikus (1473-1543); Crom­
well (1599-1659). 

Schleuderschriften: Beethoven (1772-1827); Chr. Kolumbus (1441-1506); Charles 
Bourbon (1523-1590); Prince Conde de Bourbon (1621-1686); Duchesse de la Valiere 
(1644-1710); Sixte-Quinte, romischer Papst (1521-1590); Birague, Chacellieur de 
France (1507-1583); Adam Johns (91 J.); Konigin Elisabeth von England (1533-1603) 
und viele andere. 

Doch sei hier ausdriicklich betont, daB unter den Langlebigen oft auch eine 
ganz normale Schrift vorkommen kann, so z. B. die schone, ruhige Schrift des 
103jahrigen Chemikers Chevreuil. Da8 bedeutet, da/J aufJer dem hohen Alter 
noch etwas hinzukommen mu/J, um einen Tremor zu 8chalten. 

In der Manuskriptenabteilung der Staatsbibliothek, Berlin, fand ich hochst­
interessante Autogramme. 

lch beginne mit der ganz normalen Schrift des hochbetagten Feldmarschalls 
Moltke und der ganz auffallenden, aber nicht zitternden Schrift des genialen 
Sonderling8 Menzel (Abb. 21). 1m Gegensatz zu diesen sind die Schriften 
anderer, die auf Grund ihrer Biographien als Nichtzitterer anerkannt wurden, 
tatsachlich manifeste Zittererschriften, wovon man sich auf Grund der Auto­
gramme ii berzeugen kann. 

Um nur einige Beispiele anzufiihren, wollen wir A. v. Humboldt (1769-1859) 
nennen, der ungeachtet einer aus Amerika mitgebrachten rechtsseitigen Schulter­
gelenkankylose noch eine sehr gute Schrift bis zum Jahre 1826 besaB, wo sich 
die ersten Zeichen einer Zitterschrift zeigten; im Jahre 1856 findet sich eine 
echte Zitterschrift, z. B. auf dem von seiner Hand beschriebenen Umschlage: 
"Herrn Prof. Miinter, Dir. des Botanischen Gartens in Greifswald" u. a. 

Bei Helmholtz (1821-1894) sehen wir wiederum eine Zitterschrift erst im 
60. Lebensjahre beginnen, so z. B. in einem Briefe vom 31. 1. 83 und ganz 
besonders in einem Briefe von 1880. 
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lch iibergehe der Kiirze halber aIle anderen Handschriften Langlebiger 
und schlieBe mit der iiberaus beweisenden Zitterschrift von Zeller (1814-1908), 
welcher auf Grund seiner Biographie als Nichtzitterer erklart wurde. 

Das photographische Atelier der Staatsbibliothek stellte mir 2 Lichtbilder her: 
eines von der Zellerschen Schrift und zum Vergleich ein zweites von Menzel, 
sehr anormal, aber keinesfalls eine Zitterschrift (s. Abb. 20). 

Auf Grund dieser Tatsachen fiihle ich mich berechtigt, die Reversibilitats­
methode, die iibrigens von allen erfahrenen Arzten bei den verschiedenartigsten 
Krankheitsformen, ganz besonders aber bei den Momentdiagnosen der Nerven­
falle angewandt wird, auch in unseren Tremorfallen als willkommen und oft 

sehr niitzlich zu bezeichnen. 
Es bleiben noch sehr viele Fragen 

iibrig, die beim Studium des hereditaren 
Zitterns auftauchen. 

In erster Linie steht die Frage der 
Pathogenese des hereditaren Tremors, 
auf Grund anatomischen Materials. Lei­
der verfiigt die Neurologie bis heute noch 
nicht iiber ein solches Material: erstens 
infolge der relativen Seltenheit der FaIle, 
zweitens dank der Langlebigkeit der 
Patienten, die aus unserem Gesichtsfeld 
sehr rasch verschwinden, drittens weil 
die hereditaren Zitterer keine Veranlas­
sung und keinen Wunsch haben, sich 
wegen dieser Storung in Kliniken oder 
Krankenhausern aufnehmen zu lassen. 
Daher sind wir nur auf Hypothesen an-

Abb. 21. gewiesen. Und doch stimmen die Hy-
pothesen der meisten Autoren aus den 

verschiedenen Landern darin iiberein, als Ursache dieser Bewegungsstorung 
eine Zwischenhirnerkrankung oder Anomalie des striaren Systems anzunehmen. 
So spricht TATARENKO in ihrer schon zitierten Schrift von einem striaren 
Ursprung des hereditaren Zitterns. Der sehr interessanten Beobachtung von 
NOICA entnehmen wir die SchluBworte: 

Nous nous croiyons autorise de faire ce rapprochement avec Ie tremblement de la maladie 
de Parkinson et celui du Parkinsonisme ... La question que nous nous posons, mais seule­
ment it titre d'une simple hypothese, est: si entre ces maladies: Ie tremblement senile, Ie 
tremblement Parkinsonien et Ie tremblement hereditaire, il n'existe pas non seulement une 
parente des symptomes, mais aussi une parente anatomopathologique. 

HENRI ROGER und ALBERT CREMIEUX vermuten als anatomische Grundlage 
des hereditaren Zitterns eine Storung im Striatum, in der Substantia nigra und 
auch, moglicherweise, im Nucleus ruber. 

In der von uns zitierten Arbeit von STERLING vermutet Verfasser als Patho­
genese des hereditaren Zitterns eine, wie er sich ausdriickt, «diencephalose de 
la region striopallidale, qui peut conditionner ce tremblement hereditaire meme sans 
participation d'une dis/onction de la thyroide». Diese Bemerkung erinnert uns 
an den Fall 31 unserer ersten Beobachtungsreihe, wo die Patientin auBer einer 
sehr ausgesprochenen (an Elephanthiasis erinnernden) Trophoneurose der unteren 
Korperhalfte, noch an Zittern der Hande litt, dabei aber einen Kropf ohne jeg­
liche andere Symptome von Basedow hatte. Bei ihrem Vater fand ich einen 
typischen essentiellen Tremor, von seinem Vater - auch einem Zitterer -
vererbt. 
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In diesem FaIle ist KEHRER geneigt, eher eine forme fruste von Basedow beim 
Vater (Arzt) anzunehmen als einen Tremor hereditarius bei seiner Tochter. 

Uber die noch unaufgeklarte Beziehung des hereditaren Zitterns zum Basedow 
haben wir im AnschluB an diese Beobachtung schon in unserer ersten Arbeit 
geschrieben, daB man nicht auf3er acht lassen dar!, daf3 in den Familien der heredi­
taren Zitterer nicht selten Basedowiker vorkommen. 

STITT6ARI •• ~ 
REINSBUAlesTA. 5&. ~ae,. E.IHlER 

Abb. 22 und 23. 

Einen in dieser Beziehung hochst interessanten Fall hatte ich unlangst 
zufallig beim Besuche eines mir fruher unbekannten Schneiders zu beobachten 
Gelegenheit. Da der sehr alte Mann noch recht riistig aussah und arbeitsfahig 
war, befragte ich ihn nach den Altersverhaltnissen in seiner Familie. Die 
Antwort ist auf der beigegebenen Tafel (Abb. 24) ersichtlich: eine Familie 
Langlebiger und Kinderreichtum! 

Von diesen Tatsachen ausgehend, vermutete ich, daB in der Familie sich 
Zitterer finden lieBen. Darauf stellte mir der alte Rerr zwei seiner sehr frisch 
und jugendlich aussehenden Tochter vor, die beide sehr starkes kleinschlagiges 
Zittern in den Randen haben. Aber am untersten Teil des RaIses hatten beide, 
dicht uber dem Sternum, lineare Narben nach einer Basedowoperation (beide mit 
@ bezeichnet). AuBer dem Zittern fand ich noch bei beiden eine Tachykardie. 
AIle ubrigen Symptome fehlten. Aber gleichzeitig besuchte mich, auf meinen 
Wunsch, der Neffe des Schneiders, bei dem ich einen reinen typischen essentiellen 
Tremor konstatieren konnte. An ebensolchem Tremor litten sein Vater und 
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eine Tante vaterlicherseits; so daB die linke Halite der hier beigefiigten Tafel 
3 reine hereditare Zitterer darstellt, die rechte Halite 3 Basedowkranke, denn 
nicht nur die 2 Ttichter, sondern auch deren GroBmutter miitterlicherseits 
hatte an Basedow gelitten. 

Diese Familie kann als Beweis dienen, daB man beim Bestehen eines reinen 
Zitterns bei einem oder mehreren Gliedern einer Familie noch nicht berechtigt 
ist - wenn in derselben Familie sich Basedowfalle finden - die reinen Zitterer 
als eine Forme fruste des Basedow zu betrachten. 

Zum SchluB miissen wir die Frage stellen, wie verhalten sich unsere Zitterer 
zu den 27 verschiedenartigsten Bewegungsstorungen, welche nach der von 
KEHRER gesammelten Literatur sich gefallen liefJen, alB Zitterer bezeichnet zu 

t~D-----~rr.-,,-o 
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Abb.24. 

• Heine ZiHtlV!l' 
(j)Bosedow 

werden. Wir glauben das Ratsel 
dieses Polymorphismus durch das 
Bild der epidemischen Encephalitis 
erklaren zu diirfen. 

Mit Bezug auf die 27 Bewe­
gungsformen, welche dem heredi­
taren Zittern gegeniibergestellt wur­
den, wollen wir die meisten vor­
kommenden Bewegungsstorungen 
der Encephalitis mit ihrer vermut­
lichen Lokalisation aufzahlen. 

Das sind Tremor in den verschiedensten Gattungen und Lokalisationen, 
die dem hereditaren, dem Basedow, dem Parkinson ahneln; feiner oder grob­
schlagiger Tremor; Zungentremor; Schiitteltremor der Extremitaten; Zittern 
des Unterkiefers (vgl. die Beobachtungen von FREY); Zittern der Unterlippe 
(vgl. die Arbeit von VELANDER); der Kinnmuskulatur. Dann kommen die Tics 
im Gebiete des Facialis und anderer Muskeln; choreatische Bewegungen; Torsions­
spasmen; das STELLW AGsche Zeichen; die Logoklonie; dann verschiedenartigste 
Zwangsbewegungen in den Extremitaten; Blickkrampfe, Nystagmus, Dauer­
klonus,athetotische Bewegungen usw. Kurz, wir finden eine groBe Menge der 
verschiedenartigsten Bewegungsstorungen, alle al8 Symptorne einer einzigen 
Krankheit aufgefaBt und im grofJen und ganzen auf StOrungen in einem ganz 
engen Rahmen bezogen, wo sich alles Extrapyramidale abspielt - im Zwischen­
him, in der Substantia nigra und moglicherweise auch im roten Kern. Doch ein 
Blick auf die hier reproduzierte (nur etwas abgeanderte) Abb. 25 aus dem VILLIGER­
schen Werke "Gehirn und Riickenmark", zeigt, daB die Gehiminsel in dieser 
Gegend von einem Kranz innersekretorischer Driisen umrahmt ist und daB aIle 
diese Gebilde im engsten Zusammenhang mit dem Geschlechtsleben des Indi­
viduums stehen; das sind die Epiphyse, die Corporae mammillaria, wobei noch 
die Hypophyse in engster Korrelation zur Thyreoidea steht. 

In diesem Oarrefour, wie die Franzosen es nennen, spielt sich das ganze 
Kaleidoskop der postencephalitischen, extrapyramidalen Bewegungsstorungen abo 

Zur besseren Einsicht in die Unterschiede des reinen hereditaren und des Basedow­
zitterns haben wir in der letzten Zeit begonnen in allen Zittererfiillen den Grundumsatz 
zu priifen. Bis jetzt verfiigen wir nur iiber 3 Analysen von hereditaren Tremorfallen. In 
zweien war der Grundumsatz vollkommen normal (+ 2 und + 3), in einem Fall aber + 36! 
Wir werden diese Untersuchungen fortsetzen und iiber die Resultate berichten. 

1m Zusammenhange damit ist die Bemerkung angebracht, daB trotz der sehr 
pessimistischen Auffassung v. ECONOMOS iiber die Aussichten einer Schwanger­
schaft bei der Encephalitis lethargia auch solche FaIle beschrieben wurden, 
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in welchen die Schwangerschaft ganz normal verlief und mit der Geburt eines 
vollig gesunden Kindes endete. Auch ich habe in meiner Klinik einen solchen 
Fall beobachtet. 

In diesem mit Striche begrenzten, umgebenen Areal von etwa 58 qcm, 
mit einer Tiefe von nur 2,5 em mussen sich die allerverschiedensten Kombina­
tionen abspielen, welche auf hereditarer Basis nicht nur die Bewegungen der 
Glieder regulieren, sondern auch fur Lebensdauer und Kinderreichtum eine sehr 
wichtige Rolle spielen. 

Von diesen Erwagungen ausgehend warten wir die Wandlung der von uns 
im Laufe von vielen J ahren verfolgten Frage des hereditaren Zitterns m eme 
Frage der Lebensdauer und des Kinderreichtums abo 

e.lui i 

Thalamus . __ _ 
-. C. stri:ltulll 

- C. C:lllOSIIIII 

~- - . nuunillarc 

X. rubor 

Nuclll. (( "tnttls 
Pons 

Abb.25. 
Die Abstande: vom Cap. nucI. caud. bis zum Cauda nucI. caud. ~ 6,75 em; 

" Cauda nucl. caud." ., Nuc!. dentatus ~ 5,00 cm; 
" Nuc!. dentatus "Hypophysis ~ 7,00 em; 
" Hypophysis " Cap. nucI. caud. ~ 4,50 em. 

Zum SchluB wollen wir noch die Therapie der uns interessierenden Be­
wegungsstorungen, die meines Erachtens eine angeborene Anomalie darstellen, 
kurz besprechen. 

In den meisten Fallen von feinschlagigem Zittern, das nicht besonders stort, 
wenden sich die Zitterer uberhaupt nie an einen Arzt. Nur diejenigen leichteren 
Zitterer, welche sich zum Arzt wegen anderer Leiden wenden, geben Gelegenheit, 
bei ihnen das Zittern zu entdecken. Wegen des Zitterns selbst gehen die Patienten 
nur dann zum Arzt, wenn es entweder sehr grob ist oder die Handfertigkeit 
merklich stort, so Z. B. beim Schreiben, Musizieren, insbesonders mit Streich­
instrumenten. 

DaB bei dieser Bewegungsstorung, ganz besonders, wenn sie sich als arbeits­
storend oder in der Gesellschaft auffallend manifestiert, die Psyche eine sehr 
merkliche Rolle spielt, unterliegt keinem Zweifel. Besonders ist das der Fall -
wie KEHRER und ganz besonders FREY betont haben - wenn es sich als eine 
erbliche Komplikation von Eltern auf Kinder fortpflanzt. 

Wir werden daher in allen Fallen mit psychopathischer Uberlagerung neben 
somatischen Mitteln auch Psychotherapie anwenden. Und was besonders hier 
fUr die territoriale Verwandtschaft des Tremor hereditarius mit den Bewegungs­
storungen bei der Encephalitis spricht, ist die altbekannte Tatsache, daB nicht 
selten auch bei der Encephalitis viele Bewegungsstorungen hysterisch uberlagert 
oder teilweise psychogen sind. 
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Es ist ratsam, beim storenden hereditaren Zittern die Mittel zu probieren, 
welche gegen die Folgen der Encephalitis angewandt werden. 

Das ist in erster Linie das Scopolamin, welches wir unseren Patienten nach 
einem Rezepte O. FORSTERS geben: 

Rp. Scopolamini hydrobromici 0,01, Nitroglycerini 0,005, Morphii muriat. 0,1, Aq. 
dest.IO,O. 

Zweimal taglich: 
die 1. Woche je 4-6 Tropfen, die 2. Woche je 5-8 Tropfen, die 3. Woche je 6-10 Tropfen 

und dann einen Monat aussetzen. 
Ais unschadlich und daher zum dauernden Gebrauch erwies sich das Pra­

parat Genescopolamin (Pariser Produkt) entweder als Tropfen it 20 Tropfen 
pro die, oder in Granula it 1/2 mg, 2----3mal taglich eine Granule. Mit den anderen 
bei den postencephalitischen motorischen Storungen angewandten Mitteln, wie 
z. B. Bulbocopnin, Harmin u. dgl. haben wir beim essentiellen Zittern noch 
keine Erfahrung. 

Sehr empfehlenswert ist Massage der zitternden Glieder und leichte Zimmer­
gymnastik; bei alteren Personen - mit Hanteln - horizontal, im Bette liegend, 
auszufiihren. 

Sehr gelobt werden verschiedene leicht hyperamisierende Badekuren; in 
unserer Praxis hat sich ganz besonders unser Sulfit (schwefelsaurer Wasserstoff) -
Badeort Matzesta, an der Ostkiiste des Schwarzen Meeres, neben dem Seebade 
Sotschi - bewahrt. Von den auslandischen Badern konnen wir nach unseren 
Erfahrungen aus den Vorkriegszeiten die Bader Tolz in Bayern und Bad Hall 
bei Wien loben. 

Literatur. 
ACHARD: MM. moderne 1894. - ACHARD et SOUPAULT: Tremblement herMitaire et 

tremblement senile. Gaz. hebdomad. 1897, No 32. - ARNAUD: Les tremblements dans les 
affections du systeme nerveux. Gaz. Hop. 1874, No 76. 

BERGAlIIAsco: Riv. Pat. nerv.12 (1907). - BIENVENU, P.: These de Paris 1902, No 1.­
BONETTI, A.: Riv. spero Freniatr. 23, 372 (1897). - BRASCH: Dtsch. Z. Nervenheilk. 1896. 

CAFFE, L.: Sur une famille des trembleurs. Soc. med. Hop. Bucarest 14 (1929).­
CHA.RCOT: Le90ns de Mardi 87-88 u. Le90ns 1874. - CHEYLARD, M.: Tremblement essentiel 
hereditaire. These de Montpellier 1909, No 26. - R. N. 1910, 368. - CLERC, LE: Le trem­
blement essentiel heroditaire. Acad. MM., 29. Jan. 1907 u. 14. Jan. 1908. 

DANA: Amer. J. med. Sci. 1887. - DEBovE et RENAULT: Le tremblement hereditaire. 
Gaz. Hop. 1881, 921. - DELICE, Roy.: Les centennaires, Essai sur la LongeviM humaine. 
These de Paris 1910. - DEMANGE: Rev. MM. 1882. - DROMARD, G.: Tremblement here­
ditaire. Encephale 1908, No 7, R. N. 1909, 417. 

FERNET: These d'Agregat. Paris 1872. - FINOT: La philosophie de la Longevite. 
Paris 1900. - FLATAU, G.: Uber hereditaren essent. Tremor. Arch. f. Psychiatr. 44 (1908).­
FREY, E.: Ein streng dominant erbliches Kinnmuskelzittern. Dtsch. Z. Nervenheilk. 116, 
H. 1/3 (1930). 

GOWERS: Lancet 1908, 1467, 1506. - GRAUPNER: Hereditares Zittern. Dtsch. 
Arch. klin. Med. 64 (1899). 

HAEBLER: Berl. klin. Wschr. 1888 II. - HAlIIAIDE: These de Paris 1893. - HERZ: 
Analyse verschiedener Zitterformen. Med. Klin. 1930 II. - HUNT: Brain 1837. 

IWANOFF: Uber das sog. hereditii.re Zittern. Wratsch (russ.) 1900, 642. 
JENDRASSIK: Die hereditarenKrankheiten. Handbuch vonLEwANDOWSKY, Bd. 2, S.325. 
KEHRER, F.: tJber das erbliche Zittern usw. Dtsch. Z. Nervenheilk. 114, H. 4/6 (1930). -

Nervenarzt 1929, H. 5. - KOLLARlTS: tJber das Zittern. Dtsch. Z. Nervenheilk. 38 (1910).­
KREISS, PH.: tJber hereditaren Tremor. Dtsch. Z. Nervenheilk. 44 (1912). - KULCKE: 
tJber den essentielien Tremor. Militararztl. Z. 1904, Nr 8. 

LAUNOIS et PAVIOT: Deux cas de choree herod. Rev. Med. 1898. - LENZ, F.: tJber die 
krankhaften Anlagen usw., 1912 (aus der Revue des Idees nouvell., 1913). 

MINOR, L.: Uber das erbliche Zittern. Dtsch. Z. Nervenheilk. 1926, H. 3/5. - Zur 
Kasuistik des sog. erblichen Zitterns. Z. Neur. 1927, H.2. - Revue neur. 1926. - Neue 
Beobachtungen iiber das erbliche Zittern. Russ. Klin. Moskau 1929. - MITCHELL: A case 
of familial tremor of the head. J. nerv. Dis. 1903, 158. 



Myasthenia gravis pseudoparalytica. 1005 

NAGY, A.: ttber hereditaren juvenilen Tremor. Neur. Zbl. 1890, 557. - NOICA: Tremble-
ment hereditaire. Bull. Soc. med. Hop. Bucarest 1929, 19. Jan. 

OPPENHEIM: Lehrbuch der Nervenkrankheiten, 7. Auf!. 
P:ELNAR, J.: Das Zittern. Berlin: Julius Springer 1913. 
RAYMOND et C:ESTAN: Un cas de tremblement essentiel congenital. Soc. Neur. Paris, 

2. Mai 1901. R. N. 1901, 478. - RAYMOND et THAON T'emblement congenital. Soc. Neur. 
Paris 1905. - ROGER, H. et A. CREMIEUX: Diagnost. et traitement des tremblements. Prato 
med. 1930, No 4. 

SCHMALZ: ttber familiaren Tremor. Munch. med. Wschr. 19051. - SCHENDEROFF: 
Zur Kasuistik des sog. hereditaren Tremors. Dtsch. Z. Nervenheilk. 1927, H. 2. - STER­
LING, M. W.: Le tremblement hereditaire (Type MINOR). Revue neur. 1931, No 3. 

TATARENKO: Mschr. Psychiatr. 1930. 
UGHETTI: Tremore essent. ered. Confer. Clin. ital. Milano 1898. 
VELANDER, F.: Arftlighrts studier inom twenne slakter med hereditar tremor. Nord. 

med. Tidskr. 3 (1931). 
WEST: Med. Soc. Lancet 1886. 

Myasthenia gravis psendoparalytica. 
(Myasthenische Paralyse, Bulbarparalyse ohne anatomischen Befund, 

ERBsche Krankheit.) 

Von HANS CURSCHMANN-Rostock. 

Mit 5 Abbildungen. 

Die ersten sicheren Falle 1 dieses Leidens beschrieb WILHELM ERB 1878 
in einer Arbeit "Uber einen neuen wahrscheinlich bulbaren Symptomenkom­
plex". In seinen 3 Fallen bestanden Ptose, Schwache der Kau- und Schling­
muskeln und der Zunge, des oberen Facialis und der Nackenmuskeln und 
auch - mehr oder minder - der Extremitaten. Auch den wesentlichen Faktor 
der Ermudung beim Auftreten der Lahmungen hob ERB bereits hervor; des­
gleichen die erhebliche Neigung zur Remission, die uberwiegende Intaktheit 
des Muskelvolumens, der elektrischen Reaktion und der Sensibilitat und das 
Vorkommen vegetativer Anomalien (Tachykardie, Speichel£luB usw.). ERB 
war es klar, daB eine eigenartige, von allen ihm bekannten Bulbarleiden ver­
schiedene Erkrankung vorlag. Er konnte sie aber beim Fehlen anatomischer 
Befunde nicht deuten und vermutete eine "zentrale, innerhalb des Gehirns zu 
suchende Erkrankung". Jedenfalls kann an der Diagnose der Myasthenie bei 
diesen Fallen ERBS nicht der geringste Zweifel sein. DemgemaB gebuhrt ihm 
die Prioritat. Erst 1887 nahm H. OPPENHEIM das Thema wieder auf, in­
dem er einen klinisch lange beobachteten Fall ahnlicher Art mit vorwiegender 
Bulbarparalyse und vollig negativem histologischen Befund des gesamten 
Nervensystems mitteilte. OPPENHEIM sprach den ProzeB als eine "chronisch­
progressiv und todlich verlaufende Neurose vorwiegend des Zungen-Schlund­
Lippengebietes" an. 1m gleichen Jahr beschrieb EISENLOHR einen zweifels­
freien Myastheniefall mit fehlenden histologischen Veranderungen des Nerven­
systems. OPPENHEIM veranlaBte nun seinen SchUler HOPPE, die bisherigen 
Falle zusammenzustellen und einen neuen dem ersten analogen (gleichfalls 
ohne anatomischen Refund) mitzuteilen. HOPPE stellte folgende Merkmale 
der neuen Krankheit auf: 1. Fehlen der Atrophie und der Storungen der 

1 Der 1877 von dem Englander WILKS ver6ffentlichte, von H. OPPENHEIM erwahnte 
Fall von Bulbarparalyse mit negativem Obduktionsbefund ist nach OPPENHEIM sowohl 
klinisch als auch anatomisch unzureichend untersucht, kann also bei der Frage der Prioritat 
kaum mitsprechen. Ob er eine echte Myasthenie war, ist schon deshalb durchaus zweifelhaft, 
weil sich seine bulbarparalytischen Symptome in wenigen Tagen entwickelten. 
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elektrischen Erregbarkeit. 2. Beteiligung des oberen Facialis und Oculomotorius. 
3. Seltenheit der Beteiligung des Hypoglossus. 4. Die deutlichen Remissionen 
und den Wechsel in der Intensitat der Symptome selbst wahrend der Dauer 
eines einzigen Tages, und 5. den negativen anatomischen Befund. Es folgten 
dann Falle von REMAK und vor allem die Arbeiten von GOLDFLAM (1891 und 
1893), der iibrigens unter Feststellung der Prioritat W. ERBS das Symptom 
der Lahmung durch Ermiidung und ihr rasches Schwinden durch Ruhe her· 
vorhob und diese abnorme Ermiidbarkeit mit dem Namen "Apokamnose" 
belegte. AuBerdem erkannte er das V orkommen langer, heilungsahnlicher 
Remissionen. DaB die Ermiidungslahmung nicht nur die aktive Motilitat be­
herrscht, sondern auch die reaktive, bewies JOLLY, als er (1891 und 1895) eine 
fUr diese Falle kennzeichnende elektrische Muskelreaktion fand (iibrigens in 
Verfolgung der OPPENHEIMschen Beobachtungen am gleichen Fall von dem 
ermiidenden EinfluB der elektrischen Reizung auf die Muskeln des Kranken): 
nach langer dauernder faradischer Reizung nimmt die Muskelkontraktion immer 
mehr ab, um schlieBlich vollig zu verschwinden; nach kurzer Erholungspause 
reagierte der Muskel faradisch wieder normal. JOLLY bezeichnete dies Ver­
halten als "myasthenische Reaktion" und die Krankheit als "Myasthenia gravis 
pseudoparalytica". Damit hatte die Krankheit den Namen, den sie noch heute 
als den passendsten tragt. Die klassische monographische Darstellung des 
Leidens schrieb 1901 HERMANN OPPENHEIM; ein Werk, auf das jede knappere, 
auch die folgende Darstellung verweisen muB. 

Von weiteren historischen Daten sei nur noch der Arbeiten von C. WEIGERT 
gedacht, der bei einem letalen Fall einen Thymustumor fand und die Zellinfil­
trationen in den Muskeln als Metastasen desselben deutete; wohl zu Unrecht, 
wie sich spater ergab. Jedenfalls hatte die WEIGERTSche Arbeit das Verdienst, 
zuerst auf ein endokrines Organ bei Myasthenie hingewiesen zu haben. 

Die Symptomatologie des Leidens sei durch einen typischen eigenen Fall 
eingeleitet: 

45jahr. Frau. In der Familie keine ahnIiche, iiberhaupt keine Nervenleiden. Pat. war 
"Zangengeburt". AIs Kind sehr schwachlich. Menarche erst mit 24 Jahren, Menopause 
mit 37 Jahren. Niemals Libido, nie Konzeption. Seit einigen Jahren bemerkt Pat. bei 
der Arbeit zunehmende Ermiidbarkeit, konnte nicht mehr lange gehen. Nach geringen 
Anstrengnugen Versagen der Krafte, Ohnmachtsgefiihle. Zunahme der Schwache stets 
besonder am N achmittag und Abend. Infolgedessen Aufgabe des Berufes als Aufwartefrau. 
1905 angeblich Grippe. 1m AnschluB daran Doppeltsehen und Strabismus. Sie wurde nun 
so schwach, daB ihr beim Essen der LOffel aus der Hand fiel und sie ihn erst nach einigen 
Minuten Ruhe weitergebrauchen konnte. Einmal nach "Ohnmacht" rechtsseitige Ptose, 
Taubheit der rechten Gesichtsseite. AIlmahlich Besserung der Ptose rechts, nun aber Ptose 
links. In der Folgezeit traten erneut Gehstorungen auf: die ersten Schritte gingen noch ganz 
gut, dann erlahmten die Beine, um nach kurzer Ruhe wieder zu funktionieren. M orgens meist 
v6lliges Fehlen der Ptose und des Doppelsehens, die sich im Laufe des Tages, insbesondere 
abends regelmiifJig einstellten. Morgens normales Schlucken und Kauen, mittags und abends 
allmahlich Schluck- und Kaulahmung; infolgedessen "ErstickungsanfaIle". Die Stimme 
blieb angeblich normal. Blase und Mastdarm intakt. 

Be/und. MittelgroBe, abgemagerte Pat., nicht anamisch; volliger Zahnverlust. Mus· 
kulatur diirftig. Keine Struma. Herz, Lungen, Bauchorgane, Drin o. B. Kein Fieber. 
Knochen und Gelenke o. B. Keine Basedow-, keine Addisonsymptome. Nervensystem: 
Psychisch intakt, keine InteIligenzstorung, keine Zwangsaffekte. Kein hysterischer Ein­
druck. Stimmung labil, meist euphorisch. 

Fast komplette Ptose beider Lider, links erheblicher als rechts, auch M. orbiculares ocul. 
beiderseits paretisch. Stirn im Bestreben, die Ptose zu korrigieren, meist stark quergerunzelt. 
Pupillen gleich, norma Ie Lichtreaktion. Bewegungen der Bulbi nach oben, unten und innen 
vollig gelahmt, beide M. externi nur paretisch, links mehr als rechts; kein Nystagmus. 
Pat. gibt homonyme, horizontale Doppelbilder ohne Hohenablenkung bei seitlichen Blick­
richtungen. Augenhintergrund: voIlig normal. Die mimische Facialismuskulatur zeigt 
(besonders abends) eine deutliche allgemeine Schwache ohne Dauerlahmung, "Masken­
gesicht". Zunge: normales Volumen, keine Lahmung. Gaumensegel (morgens) bei Phona­
tion normal beweglich, abends Schwache, nasale Sprache. AIle Schluckbewegungen anfangs 
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normal, erlahmen bei iifterem Schlucken sehr rasch; abends kommt haufig geschluckte 
Fliissigkeit aus der Nase zuriick. Sprache und Stimme morgens intakt; abends wird die 
Stimme im allgemeinen leiser und heiser und vor allem nasal. Das Kinn ist auf die Brust 
gesunken. Der Kopf wird - gegen Widerstand - nur miihsam aufgerichtet. Aufrichten 
im Bett nur mit Unterstiitzung der Arme miiglich, nach einigen Wiederholungen ohne 
fremde Hille nicht mehr ausfiihrbar. Beweglichkeit der oberen Extremitaten anfangs 
normal, wenn auch etwas schwach. Jedenfalls keine umschriebenen Paresen einzelner 
Muskelgruppen. Bei wagerechtem Ausstrecken der Arme sinken diese sehr rasch viillig 
kraftlos herab. Bauchmuskeln leidlich gut. Erectores truni et cervicis geschwacht Aile 
Atemmuskeln scheinbar intakt. Beine im Liegen anfangs normal beweglich; aber auch das 
gehobene Bein sinkt nach abnorm kurzer Zeit kraftlos herab. Gang etwas unsicher, schau­
kelnd, watschelnd; keine "typische" Gehstiirung. Rasches Erlahmen der Beine; schon 
nach 20 Schritten fallt Pat. vor Schwache zu Boden, urn nach kurzer Pause (aufgehoben) 
wieder gehen zu kiinnen; danach wiederum, und zwar noch rascheres Erlahmen. Sensibilitat 
iiberall intakt. Aile Sehnen- und Periostreflexe, yom Kiefer- bis zum Achillessehnenreflex 
normal und gleich. Aber deutliches Schwacherwerden des Patellarreflexes nach haufiger 
Ausliisung. Sensible Reflexe o. B., kein Babinski. 

Genitalien (Priv.-Doz. Dr. BAISCH): Sparliche Behaarung des Mons veneris, enger, 
fiir zwei Finger eben durchgangiger Introitus vaginae, Scheide sehr eng. Vorderes Scheiden­
gewiilbe fast nicht vorhanden. Portio uteri minimal, haselnuBgroB in gestreckter Lage. 
Tuben und Ovarien nicht fiihlbar. Diagnose: Kompletter Infantilismus der Genitalien. 

Elektrische Untersuchu1tg der Muskeln. Bei direkter und indirekter faradischer und 
galvanischer Reizung normale Zuckungen im Facialisgebiet, Zunge und Extremitaten. 
Nach etwa 2 Minuten faradischer Tetanisierung Verminderung, dann viilliges Erliischen 
der SchlieBungszuckung; nach kurzer Stromiiffnung wieder normale Zuckung; also typische 
myasthenische Reaktion. 

Die Beobachtung, insbesondere der ersten Zeit, ergab stets das gleiche Verhalten: 
M orgens meist leidlich gute M otilitiit des Rumples und der E xtremitaten, der A ugenmuskeln, 
des Schluck- und Kauaktes und der mimischen Muskeln; mittags und besonders abends regel­
miifJig mehr oder minder schwere Zunahme alZer Paresen in diesen Gebieten, besonders der 
A ugen- und Schluckmuskeln. 

Auf Ruhe und kraftige Ernahrung besserten sich aIle Symptome zusehends, auch die der 
Augen und des Schluckaktes, und Pat. kam in eine langdauernde, ziemlich vollstandige 
Remission. 

Der Fall bietet bereits eine fast vollstandige Symptomatologie der Krank­
heit, die in kompletten Fallen meist folgendes erkennen laBt: schwere Lah­
mungen der Augen-, Schluck- und Kaumuskeln, geringere der mimischen Mus­
kulatur, geringste der Zunge; Lahmungen der Nacken- und Riickenmuskeln, 
der Arme und Beine. AIle Lahmungen zeigen gesetzmaBig remittierenden Cha­
rakter, sind morgens gering oder nicht vorhanden, um unter der Wirkung der 
Funktion der Muskeln, ihrer krankhaften Ermiidbarkeit zu erlahmen. In 
spateren Stadien kommen Dauerlahmungen vor. Muskelatrophien und fibrillare 
Zuckungen fehlen meist. Pupillen, Sinnesnerven, Blase und Mastdarm, Sen­
sibilitat und Reflexe sind fast stets intakt; oft auch die Atemmuskeln. 

In vielen Muskeln findet sich die myasthenische Reaktion bei faradischer 
Reizung. 

Die Krankheit zeigt N eigung zu oft heilungsahnlichen Remissionen von 
erheblicher Dauer, ist aber in ausgebildeten Fallen wahrscheinlich nicht heilbar. 

Vorkommen. Das Leiden beginnt meist in jugendlichem oder mittlerem 
Alter, jedenfalls nach der Pubertat zwischen dem 14. und 40. Lebensjahr. Nur 
wenige FaIle bei Kleinkindern (MAILHOUSE 21/ 2, GOLDFLAM 43/ 4, KOLLNER 
5 Jahre) sind sichergestellt. lch habe nie derartiges gesehen. Jenseits des 
50. oder gar des 60. Jahres beginnt die Krankheit selten; wie z. B. in dem Faile 
eines Wormser Arztes Dr. BRIEGLEB, der erst mit etwa 72 Jahren typisch er­
krankte und sein Leiden sehr charakteristisch beschrieb. Auch BOOTBY beob­
achtete einen sogar 80jahrigen Myasthenischen. Natiirlich konnen die Kranken 
- zumal bei milden, inkompletten Syndromen - trotz des in mittleren Jahren 
eintretenden Leidens alt werden und selbst mit iiber 70 Jahren noch myasthe­
nisch sein. Meine alteste Kranke war 73jahrig und datierte den Leidensbeginn 
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mehrere Jahrzehnte zuriick. Ubrigens kommen gelegentlich erhebliche Ex­
acerbation nach der physiologischen oder operativen Menopause vor. Frauen 
werden weit haufiger befallen, als Manner; das Verhaltnis 70 zu 42 nach der 
Statistik von HUN, BLUMNER und STREETER diirfte sich mit den deutschen 
Morbiditatszahlen kaum decken: fast aIle Publikationsfalle sind bei uns weib­
liche. Dnter meinen eigenen 17 Fallen waren 16 Frauen und nur 1 Mann. 

Die Haufigkeit des Leidens laBt sich schwer ermessen. Mit LEWANDOWSKY 
bin ich der Meinung, daB sie von der Sorgfalt der Diagnostizierung abhangt: 
ich habe beispielsweise in den letzten 3 Jahren 6 FaIle gesehen (im Vergleich 
zu nur 2 Fallen von progressiver atrophischer Bulbarparalyse). Dnd EMDEN­
Hamburg hat in wenigen Jahren 7 FaIle beobachtet; und der Amerikaner 
BOOTHBY sogar 22! Auch regionare Schwankungen der Morbiditat sind 

Abb. 1. Abb.2. 
Abb. 1 und 2. Myasthenie. 42jiihr. Mann. (Nach A. KNOBLAUCH.) 

unwahrscheinlich. Vielmehr kommt das Leiden iiberall dort vor, wo aufmerk­
same N eurologen sitzen, die das Leiden kennen und erkennen. 

Die klinischen Symptome betreffen in der Regel die quergestreifte M us­
kulatur und sind am konstantesten im Bulbargebiet. Ganz besonders die Augen­
muskeln sind iiberaus haufig befallen, in erster Linie die Lidheber. Ptose - ein­
und doppelseitig - ist der haufigste Befund, nach LEWANDOWSKY in 80% der 
FaIle. Die inneren vom Oculomotorius, Abducens und Trochlearis versorgten 
Muskeln werden etwas seltener beteiligt, aber doch oft zusammen mit den 
Lidhebern. Die Augenmuskelstorungen sind nicht nur das haufigste, sondern 
meist auch friiheste Symptom des Leidens. Die Pupillen sind in der Regel 
verschont. Nur in einem FaIle sah ich einige Tage ante finem komplette Licht­
starre der Pupillen auftreten - bei auch sonstiger allgemeiner Areflexie -; 
die Konvergenzreaktion war wegen allgemeiner Ophthalmoplegie nicht zu priifen. 
Auch LONG-ANDEOUD beobachtete Pupillenstarre, GROCCO nur Erschopfbar­
keit des Sphincter iridis. RAKONITZ fand neuerdings in einem FaIle Fehlen 
der Konvergenz nach Verengerung der Pupille bei erhaltener Lichtreaktion 
und Nachverengerung auf Lichtreize. In manchen Fallen sahen BIELSCHOWSKY 
und ich assoziierte Blicklahmung. Nystagmus ist sicher sehr selten; H. OPPEN­
HEIM bezweifelt sein Vorkommen iiberhaupt. Der Augenhintergrund ist stets 
intakt. 
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AuBer den AugenmuskeIn sind die eigentlichen "Bulbarmuskeln", also die dem 
Sprech-, Kau- und Schluckakt dienenden am haufigsten und friihesten befallen; 
nach HUN, BLUMNER und STREETER in 20% der Falle. Besonders auffallend 
sind die Paresen der Naso-Labialmuskeln und des Orbicularis oculi, die im 
Verein mit der Ptose oft zum "myopathischen Maskengesicht" fiihren. Die 
Schwache der Lippen- und WangenmuskeIn veranlaBt sowohl mimische, als 
auch Sprachstorungen; dabei ist, wie bei der progressiven Bulbarparalyse, die 
Stirnmuskulatur meist ziemlich oder ganz intakt. Der Schluckakt und auch 
die Sprache leiden vor allem durch die haufige Gaumenmuskelschwache; auch 
die Muskeln des Pharynx scheinen oft schlaff und paretisch ; in einem Falle 
hatte ich diesen Eindruck auch von der Muskulatur der Speiserohre, die sich 
sondierte, wie in Fallen von gleich-
formiger, schlaffer Dilatation des Oso­
phagus. Die Zunge ist entschieden 
seltener und stets erst spat mitbe­
teiligt; eine Tatsache, die bereits 
W. ERB und H. OPPENHEIM-HoPPE 
aufgefallen war. Immerhin haben 
andere und ich auch komplette Z ungen­
lahm ungen in sch weren Fallen gesehen. 

Auch die Kehlkopfmuskeln sind 
nicht selten befallen. Aphonie, Heiser­
keit, leise und leicht erschopfbare 
Stimme sind die Folge. Auch Lahmung 
einzeIner Kehlkopfmuskeln, z. B. der 
Cricoarytaenoidei wurde beobachtet 
(HOPPE). In meinen Fallen iiberwog 
die Ermiidungsparese der Phonations­
muskeIn. 

Die Kaumuskeln sind gleichfalls oft 
und friih paretisch; H. OPPENHEIM hat 
ihre Schwache, die Dysmasie, sogar 
als ein die myasthenische von anderen 
Bulbarlahmungen unterscheidendes 
Symptom bezeichnet. Auch ich kenne 
FaIle, in denen die KaumuskeIlahmung Abb. 3. Myasthenie. 20jlihr. J\Iadchen. Facies 
die Krankheit einleitete und jahrelang myopathica. Ptose. (Eigene Beobachtung.) 
im V ordergrund des Leidens stand. 
In schweren Fallen sinkt der Unterkiefer schlaff herab und muB mit der Hand 
vom Kranken hochgehalten werden. Dabei konnen die Offner des Mundes 
ganz intakt sein, wenn auch alle anderen Kieferbewegungen geHihmt sind. 

Zu den konstanten und friihen Symptomen gehort auch die Lahmung der 
Hals- und Nackenmuskeln: der Kopf sinkt nach vorn, kann nur miihsam oder 
gar nicht aufrecht gehalten werden. Die erhebliche Schwache des Extensor 
cervicis war bereits W. ERB, H. OPPENHEIM und JOLLY aufgefallen. Auch 
die Extensores trunci konnen mitbeteiligt werden. Andere MuskeIn des Stammes, 
insbesondere die auBeren AtemmuskeIn leiden seltener; beispielsweise fehlten 
chronische Atemstorungen in allen meinen leichteren und mittelschweren 
Fallen. Jedoch konnen sie in schweren Fallen auch plOtzlich auftreten. Andere 
Autoren und ich haben Todesfalle an ganz plOtzlicher, nicht naher analysier­
barer Atemlahmung und augenscheinlicher Erstickung mitgeteilt. Auch 
chronische Dyspnoe, insbesondere durch Schwache und Erschopfbarkeit der 
exspiratorischen Muskeln wurde beobachtet (BUZZARD). In allen meinen 
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rontgenologisch untersuchten leichten und mittelschweren Fallen war iibrigens 
die Zwerchfellatmung intakt und nicht deutlich ermiidbar. 

Die Extremitiiten sind - abgesehen von der iiberwiegend monosymptomati­
schen "ophthalmoplegischen" Form - in der Regel mitbeteiligt, oft bereits 
im Beginn des Leidens. Die Angabe von HUN und seinen Mitarbeitern von 
nur 30 % Gliederparesen ist wahrscheinlich unrichtig und wohl dadurch zu er­
klaren, daB im autoplastischen Krankheitsbild des Patienten begreiflicherweise 
die Augen- und Bulbarsymptome stark iiberwiegen und die Gliederschwache 
iiberdecken. Beziiglich der Arme trifft sicher die Angabe GOLDFLAMS zu, daB 
die proximalen MuskeIgruppen starker befallen werden, als die distalen. Hier 
ist besonders die Apokamnose der Pectorales und Deltoidei, iiberhaupt des 
Schultergiirtels, auffallend, wahrend die Kraft der Unterarme und Finger 
Hinger erhalten bleiben kann. ()fters habe ich auch beobachtet, daB einzelne 
Tatigkeiten, z. B. Schreiben, Klavierspielen, genau wie bei Koordinations­
neurosen, besonders geschadigt schienen. Die Beine, insbesondere der Gang 
ist nach meiner Erfahrung schlieBlich in fast allen Fallen mehr oder minder 
erheblich beeintrachtigt. Die Gehstorung kann einen einfach paretischen Cha­
rakter haben; aber auch scheinbar ataktische Storungen treten auf. Der Gang 
zeigt den Typus der Ermiidungslahmung stets besonders deutlich; gelegentlich 
in grotesker Form. lch habe ofters gesehen, daB Kranke nach 20 Schritten 
einfach in die Knie "sackten" und hinsanken; eine meiner Patientinnen muBte 
den Rest ihrer vier W ohnungstreppen regelmaBig auf allen Vieren zuriick­
legen! Auch bei den Beinen befallt die Schwache mehr die proximalen Teile, 
als die distalen; besonders deutlich wird das an den Hebern und Streckern der 
Oberschenkel. 

Bisweilen sind auch innere muskuliire Organe befallen, insbesondere die 
Blase. BUZZARD beschrieb gesteigerten Harndrang und Polakisurie; eine altere 
Patientin von mir klagte friihzeitig iiber Detrurschwache. M. LEWANDOWSKY 
berichtet iiber maBige lnkontinenz. 1m Finalstadium sah ich bei einer Kranken 
komplette Blasenlahmung, die zum Katheterismus zwang. 1m ganzen sind 
Blasenstorungen aber sehr selten. 

Auch Herzstorungen gehoren kaum zum Bilde des Leidens. GewiB ist Tachy­
kardie relativ haufig, wie bereits ERB hervorhob, und wird wohl durch die 
stets vermehrten Anstrengungen schon bei relativ geringen Leistungen erzeugt. 
Arhythmien sollen vorkommen (K. MENDEL, KAUFMANN). Von einem "my­
asthenischen" Aktionstypus des Herzens habe ich mich aber bei zahlreichen 
Rontgendurchleuchtungen der Kranken nie iiberzeugen konnen; ebensowenig 
von Veranderungen der Herzform, nicht einma! von besonderer Hypoplasie. 
Das Elektrokardiogramm mehrerer Patienten fand ich vollig normal. Auch in 
Sektionsfallen wurde am Herzen nichts Abnormes gefunden; in meinem FaIle 
war es relativ groB und dabei kraftig. 

Die Organe mit glatter Muskulatur zeigen in der Regel keine Storungen. 
Genaue Rontgenuntersuchungen von Magen und Darm ergaben bei meinen 
Kranken normale Form und Motilitat, sicher keine Atonie oder besondere Er­
miidbarkeit (beziiglich der Pupillen s. 0.). Sensible Storungen sind nicht so selten. 
Schmerzen in Kopf und Nacken schilderte schon ERB. Auch Schmerzen in 
den Extremitaten, Parasthesien u. dgl. kommen vor. Abgrenzbare Hypas­
thesien habe ich nie beobachtet, selbst in schwersten Fallen nicht. Die in der 
Literatur berichteten Storungen dieser Art halte ich fiir etwas fraglich. Auch 
die Sinnesnerven wurden fast stets intakt befunden. Hor- und Sehstorungen 
(OPPENHEIM, HOPPE und MARKELOW), von denen man liest, gehoren nicht 
sicher zum Wesen der Krankheit. lch habe auch in schwersten Fallen niemals 
Storungen der Sinnesfunktionen beobachtet. 
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Die Sehnen- und Hautreflexe sind an sich in der Regel unveranderl. Er­
miidbarkeit der Sehnen-, insbesondere der Patellarreflexe aber haben GOLD­
FLAM, PATRIK, KNOBLAUCH, ich u. a. beobachtet. Ich habe auch einen Fall 
(mit negativem Obduktionsbefund) beschrieben, der wahrend friiherer Schiibe 
der Krankheit bereits hochgradige Hyporeflexie und im letzten Stadium ante 
finem volligen Verlust aller Sehnenreflexe zeigte. Auch H. STEINERT hat vor­
iibergehende Areflexie beobachtet. Die Hautreflexe sind stets intakt; natiir­
lich fallen sie bei Lahmung der betreffenden Muskeln aus, wie OPPENHEIM dies 
beziiglich des Plantarreflexes hervorhob. 

Sekretorische Storungen kommen gelegentlich vor. Schon W. ERB beschrieb 
SpeichelfluB, der aber bei myasthenischer Bulbarparalyse zweifellos seltener 
ist, als bei atrophischer. Anomalien der SchweiBsekretion sind gleichfalls nicht 
haufig und keineswegs spezifisch. Beziiglich der Magensekretion zeigten meine 
FaIle, soweit untersucht, normales Verhalten. Trophische Storungen sind 
gleichfalls ungewohnlich, ebenso vasomotorische; wiederum im Gegensatz zur 
atrophischen Bulbarparalyse mit progressiver Muskelatrophie, bei der Akro­
cyanose haufig ist. Die Rontgenuntersuchung unserer FaIle zeigte auBerdem 
normale Knochen- und Gelenkformen. 

Psychische Symptome typischer Art, wie sie anderen Myopathien eigen 
sind, fehlen fast immer. Es ist sogar auffallig, wie wenig die Kranken auf ihr 
immerhin schweres Leiden psychisch reagieren. Natiirlich gibt es gelegentlich 
hysterische und neurasthenische Reaktionen; das letztere beobachtete ich be­
sonders bei einer vielbehandelten Arztgattin. 1m ganzen gilt die Regel, daB 
die Psyche, insbesondere die Intelligenz der Kranken bis zuletzt, ja bis ins hohere 
Alter, erhalten bleibt. Zwangsaffekte, die Crux der atrophischen Bulbar­
paralyse, fehlen stets. 

Besonderer Erwahnung bedarf noch das von JOLLY und GOLDFLAM fest­
gestellte Moment der Ermiidung als Ausloserin der Liihmung, die Apokamnose. 
Besonders im Beginn des Leidens sind tatsachlich aIle betroffenen Muskeln, 
sowohl die bulbaren und Augenmuskeln, wie die des Stammes und der Glieder 
nach langerer Ruhe, z. B. friihmorgens, von ganz normaler Beweglichkeit, 
gelegentlich sogar von guter Kraft. Erst bei Wiederkehr der Bewegung nimmt 
die Kraft des betreffenden Muskels bis zur ErschOpfung und Lahmung abo Bei 
langerem Bestehen der Krankheit erholen sich allerdings manche Muskeln 
und ganze Muskelgebiete nicht vollstandig, so daB mehr oder minder lange 
dauernde Lahmungen resultieren. So kommt es in schweren Fallen tatsachlich 
zu Dauerliihmungen in besonders schwer betroffenen Gebieten; vor allem im 
Bereich des Schultergiirtels, der Kaumuskeln und der Lidheber. Aber auch 
bei diesen Dauerlahmungen sind graduelle Schwankungen der Schwache je 
nach Tageszeit und Ermiidung meist nachweisbar. Immerhin ist die "Ermii­
dungslahmung~' ein fUr die Myasthenie absolut charakteristisches Symptom, 
das sich trotz mancher Einwande und ahnlichen Beobachtungen bei anderen 
Neuro- und Myopathien so typisch und regelmaBig bei keiner anderen Be­
wegungskrankheit findet. In seltenen Fallen kann iibrigens, wie ich beobachtete, 
zu der Schwache auch eine eigenartige ataktische Erschopfungsstorung treten. 
Nach mehr oder minder langer Erholung, oft von nur wenigen Minuten, stellt 
sich dann die Funktion der betreffenden Muskeln wieder her, so daB ihre Be­
wegung, z. B. das Kauen, Schlucken, Gehen, Heben der Arme u. a. m., wieder 
moglich wird. Die Wiederholung der Bewegung fUhrt dann aber wiederum 
- und diesmal noch rascher - zur Erschopfung und Schwache. Daraus folgt 
dann, daB am Nachmittag und Abend viele Muskelfunktionen auf Stunden 
vollig gelahmt sind und sich erst durch die Nachtruhe wieder erholen. 

64* 
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Der Umstand, daB die Erschopfung des Muskels nicht nur durch willkur­
liche, sondern auch durch elektrische Kontraktionen veranlaBt wird, fUhrte, 
wie bereits gesagt, JOLLY zur Feststellung der myasthenischen Reaktion. Er 
fand: "LaBt man den (faradischen) Strom kontinuierlich wahrend einer Viertel-

oder ganzen Minute einwirken, so beobachtet man 
eine gleichmaBige Abnahme der Kontraktion, die je 
nach Reizstarke fruher oder spater ganz verschwindet". 
Und zwar geschieht dies sowohl durch direkte, als auch 
dureh indirekte faradische Tetanisierung des Muskels. 
Die galvanische Reizung fUhrt nicht zur Ermudung. 

~ Nicht aIle Muskeln zeigen diese faradische myasthe-
~ nische Reaktion und manche nicht bis zum volligen 
~ Erloschen der Zuckung. Auch ist die Dauer der fara-
§ dischen Reizung, die zum Erloschen fUhrt, ganz ver­
'" schieden: ich fand z. B. in einem FaIle, daB beim 
.!:: 
:2 Musculus gastrocnemius 45 Sekunden genugten bis 
ciS ZUlli Erloschen der Zuckung, der Musculus tibialis ant. 
§ aber 180 Sekunden benotigte. 
£ Auch der jeweilige Zustand des Muskels ist fUr 
1 den Ausfall der myasthenischen Reaktion wichtig; 
oS-;- ieh beobachtete, daB der funktionell ermudete und 
~ ~ paretische Muskel viel rascher auch faradisch er-
'1:10 d :;115 schopfbar war, als er ausgeruhte; und zwar trat 
1] ~ bei ersteren die myasthenische Reaktion durchschnitt­
:~~ lich noch einmal so rasch ein, als bei letzteren. In 
~ ~ gleichem Sinne wirkt auch die Erschopfung des 
S ~ Muskels durch faradisehe Reizung: bei viel elektri-
.,~ 

:S~ sierten Muskeln trat die myasthenische Reaktion 
'~8 immer rascher ein, als bei vorher nicht elektrisch 
-»..<:1 gereizten. Die Erholungszeit, die nach Aussetzen der 
·s g faradischen Tetanisierung zum Wiederauftreten nor­
::1~ 
o maIer Zuckungen bei neuen faradischen Reizen genugt, 
;i;l ist verschieden: in einem von mir und HE DINGER 
2 .... genau untersuchten Fall betrug sie durchschnittlich 

2 Sekunden, in anderen Fallen etwas langer, 3-5 bis 
10 Sekunden bis zu einer hal ben Minute; langere 
Erholungszeiten habe ich selten getroffen, auch nicht 
in einem prafinalen, vollig gelahmten Fall, bei dem 
sie durchschnittlich 5 Sekunden betrug. Tetanisiert 
man einen Muskel sehr lange, so kommt gelegentlich 
die typische myasthenische Reaktion nicht mehr 
zustande, der Muskel gerat vielmehr,. wie ich myo­
graphisch darstellte, und auch STEINERT, GIESE, 

SCHULTZE und STERLIN fanden, in ein eigentum­
liches permanentes Wogen und Vibrieren. RAUTEN­
BERG fand bei faradischer Untersuehung myastheni-
scher Muskeln im Stadium der Ermudung selbstandige, 
rhythmische und kraftige (nicht myasthenisch ab­

nehmende) Kontraktionen, die unabhangig von den SchlieBungen des Induk­
tionsapparates waren; ein Phanomen der "Myautonomie", das am Extremi­
tatenmuskel bisher unbekannt und nul' bei Herzmuskel gefunden worden war. 
Ob das Symptom spezifiseh ist, ist mil' nicht sichel'. Es fand sich wenigstens 
weder in den Kurven von JOLLY, W. ERB und STEINERT, noch in den meinigen. 
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F. B. HOFFMANN stellte fest, daB die myasthenische Reaktion von der 
Reizfrequenz abhange: bei einer Unterbrechung von 70 in der Sekunde trat 
Ermiidung ein, bei einer solchen von 15 nicht mehr. 1m iibrigen betont dieser 
Untersucher, daB die sog. myasthenische Reaktion durchaus nicht spezifisch 
fiir die ERBsche Krankheit sei, sondern sich auch unter physiologischen Um­
standen finden konne. In gleichem Sinne schienen Beobachtungen von BENE­
DIKT, HANS STEINERT, KOLLARITS, SALMON, MONGUZZI, mir u. a. zu sprechen, 
die bei allerlei cerebralen, cerebellaren und funktionellen Paresen und bei 
Morbus Basedow myasthenische Reaktion fanden. Auf Grund weiterer aus­
gedehnter Erfahrungen mochte ich aber annehmen, daB diese Befunde Aus­
nahmen sind (meine Myogramme bei schwerstem Morbus Basedow ergaben 
niemals myasthenische Reaktion) und, daB diese Reaktion sich mit Regel­
maBigkeit und Vollstandigkeit tatsachlich nur bei Myasthenie findet. An ihrer 

Abb. 5. Unregelmalliges Vibrieren statt viiIIiger Aufhebung der Zuckung nach langer, 
faradischer Reizung. 

Spezifitat und Bedeutung als klinisches Symptom ist meines Erachtens nicht 
zu zweifeln. Daran andert der Umstand nichts, daB man durch Veratrinver­
giftung (BOEHM U. a.) eine ahnliche elektrische Muskelreaktion erzeugen kann. 

Qualitative Anderungen der galvanischen Reaktion der Muskeln sind Ofters 
beschrieben worden. Ich kann sie nicht bestatigen, fand vielmehr voIIig nor­
malen Zuckungsablauf und -forme!' Dagegen finden sich in atrophischen 
Muskeln quantitative Veranderungen der faradischen Erregbarkeit (s. u.). 

F. HERZOG untersuchte myasthenische Muskeln mittels des Aktionsstromes 
und fand eigenartige Veranderungen derselben, die er auf Storungen des Muskels 
selbst und nicht der zentralen oder peripheren Innervation bezieht. MARINESOO 
und Mitarbeiter fanden bei Chronaxieuntersuchungen, daB in schweren Fallen 
die Muskelerregbarkeit zunahm, die der Nerven normal blieb. STEF. WEISS 
konstatierte normale Chronaxiewerte, gelegentlich etwas Verkiirzung an manchen 
Muskeln. Der Tonus der Muskeln ist wahrend der Morgenremission normal, 
in paretischen, zumal dauergelahmten Muskeln aber herabgesetzt; es gibt 
wohl eine myasthenische Hypotonie, wie auch LEWANDOWSKY annimmt. Echte 
fibrillare Zuckungen, iiber die REMAK und OPPENHEIM berichten, habe ich stets 
vermiBt, auch in atrophischen Muskeln. Dagegen kommt es, wie nach elek­
trischer Erschopfung (s. 0.), so auch nach sonstiger Ermiidung zu Muskel­
wogen und -flimmern. DaB gelegentlich klonische und choreiforme Zuckungen 
beobachtet wurden (ERB, GOLDFLAM, BUZZARD U. a.), sei vermerkt; spezifisch 
sind diesen Symptome aber nicht. 

Beziiglich des Auftretens von Muskelatrophien bei Myasthenie herrschte 
bei OPPENHEIM und anderen Autoren Skepsis. Sie ist fUr manche FaIle der 
Literatur berechtigt, insbesondere jene mit ein- und doppelseitiger Zungen­
atrophie (PEL, REINHOLD, DRESOHFELD, KOJEWNIKOFF), bei denen man Zweifel 
an der Diagnose haben kann. Andere FaIle, insbesondere die von GOLDFLAM, 
LAQUER, MONTET und Soop und vor allem die von LIEFMANN (auch histologisch 
negativen) beschriebenen FaIle beweisen aber, daB es in Fallen, die klinisch 
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Myasthenien sind, und genau, wie solche verlaufen, echte Muskelatrophien 
vorkommen. Ich habe sie besonders im Schultergiirtel (Musculus deltoideus, 
trapezius) und in den langen Riicken- und Halsstreckern beobachtet und den 
hochgradigen Muskelschwund durch starke Herabsetzung oder vollstandigen 
Verlust der faradischen Erregbarkeit dieser Muskelteile beweisen k6nnen. Die 
obige Lokalisation von Dauerlahmung und Amyotrophie machen es iibrigens 
begreiflich, daB JOLLY und OPPENHEIM ihre ersten FaIle von schwerer My­
asthenie fiir progressive Muskeldystrophien mit Gesichtsbeteiligung hielten; 
gleiches glaubte auch REINHOLD von einem Fall. Auch ich kenne FaIle, die 
"auf Anhieb" als ERBsche Dystrophien angesprochen werden konnten. Es 
sollen gelegentlich auch viel ausgedehntere Atrophien vorkommen; in LAQUERS 
Fall waren Deltoideus, Biceps, Triceps, Interossei und kleine Handmuskeln 
und Quadriceps atrophisch, ahnlich dem Fall von MONTET und ScoP. "Obrigens 
sind amyotrophische Myasthenien sehr selten (ich habe nur zwei beobachtet) 
und bediirfen strengster diagnostischer Peinlichkeit; gerade gegeniiber manchen 
Formen der ERBschen Dystrophie. Zu dieser gibt es aber, wie mit Nachdruck 
betont werden muB, keine ,,"Obergangsfalle"; die Grenzen beider Myopathien 
sollten deshalb ja nicht verwischt werden. 

Besondere Formen und Komplikationen. Unter ersteren sind die seltenen 
FaIle mit ausschliefJlicher Myasthenie der Extremitaten zu nennen. RAUTEN­
BERG und GRUND haben sie zuerst beschrieben; spater haben mein Mitarbeiter 
AUG. MULLER und ich zwei solche FaIle beschrieben; besonders der MULLERsche 
Fall ist ungemein charakteristisch, da die Patientin bei 20jahrigem Bestehen des 
Leidens von allen Augen- und Bulbarsymptomen verschont blieb, aber sonst 
aIle typischen Symptome, unter anderem eine spontane Remission von bisher 
P/:Jahriger Dauer, zeigte. Diese FaIle scheinen vielleicht seltener als sie sind, 
da sie wahrscheinlich aIle unter anderen Diagnosen "gefiihrt" werden; auch 
unsere FaIle galten als hysterisch. Ihre Symptombeschrankung erklart ihre 
tatsachliche Gutartigkeit. 

Schwieriger deutbar sind die ophthalmoplegischen Formen der Myasthenie, 
beziiglich deren spezifischer Charakter in der Literatur keineswegs "Oberein­
stimmung und Klarheit herrschen. Es gibt aber Formen - Fane von KARPLUS, 
CAMUSET, HANS CURSCHMANN u. a. -, in denen langjahrige anfangs rezidi­
vierende, spater permanente Ptosen und sonstige Ophthalmoplegien sich spater 
mit typisch myasthenischen Paresen der bulbaren Muskeln und Glieder kom­
binierten. Allerdings fehlte in meinem Fall die myasthenische Reaktion. Diesen 
Fallen ist gemein, daB sie aIle ihre Ophthalmoplegien viele Jahre (bis zu 45!) 
vor dem Auftreten der anderen myasthenischen Symptome erlebten. Es gibt 
nun aber auch FaIle von dauernd rein ophthalmoplegischer Myasthenie (HacHE, 
KUNN, GOLDZIEHER, WILBRAND-SXNGER, A. PETERS, HANS CURSCHMANN u. a.): 
bei diesen bestanden vollstandige oder unvollstandige auBere Augenmuskel­
lahmungen zumeist mit Ptose, deren Ablauf anscheinend typische "Apokam­
nose" zeigte. In zwei eigenen Fallen wurde sie einwandfrei beobachtet. Die 
myasthenische Reaktion an Facialis- und anderen Muskeln fehlte (an den Augen­
muskeln ist die nicht priifbar). In einem meiner FaIle bestand diese Ophthalmo­
plegie seit der Pubertat und war bei der nun 65jahrigen Frau ausschlieBlich 
auf die Lidheber isoliert geblieben. Auch J. SILBERMANN, ein Schiiler von 
KARPLUS, hebt neuerdings wieder die Gutartigkeit und den rein ophthalmo­
plegischen Charakter dieser FaIle hervor. AuBerdem betont er die gelegentlich 
auBerordentliche Lange der initialen Latenz: zwischen dem ersten Anfall und 
dem Einsetzen der Progredienz k6nnen Jahrzehnte liegen. Ob nun diese FaIle 
wirklich der Myasthenie im Sinne ERBS und OPPENHEIMS oder der chronischen 
progressiven Ophthalmoplegie zuzurechnen sind, ist klinisch kaum sicher zu 
entscheiden. Aber der Umstand, daB einer meiner FaIle, jene 73jahrige Frau, 
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naeh jahrzehntelangen rein ophthalmoplegisehen Symptomen doeh noeh typiseh 
myasthenisehe Erseheinungen im Bulbar- und Extremitatengebiet erfuhr, 
sprieht immerhin fUr die Mogliehkeit eehter Myasthenie in solehen Fallen. Es 
sei iibrigens erwahnt, daB manehe FaIle der Literatur und eigene Beobaehtungen 
aueh an ophthalmoplegisehe Migrane erinnerten; hier besteht eine weitere dia­
gnostisehe Klippe! 

Von Komplikationen seien als ziemlieh typiseh solehe endokriner Natur ge­
nannt. Vor allem sind thyreotoxisehe Symptome nieht so selten beobaehtet 
worden (H. OPPENHEIM). Aueh ieh habe bei drei Jugendliehen Kropfe beob­
aehtet; in zwei der FaIle kaIil es zu leiehten Basedowsymptomen. Die Angabe 
maneher Autoren von myasthenisehen Symptomen bei Morbus Basedow ist 
mit Vorsieht aufzunehmen, da die Adynamie der Basedowkranken sieher niehts 
mit der myasthenisehen Apokamnose zu tun hat. Man hat aueh anatomisehe 
Befunde an der Sehilddriise Myastheniseher gefunden, desgleiehen Verande­
rungen an der Hypophyse, den Nebennieren, den Nieren, der Leber. Ieh habe 
in zwei eigenen Fallen positiven Chvostek und einmal sogar galvanisehe Uber­
erregbarkeit beobaehtet; aueh TOBIAS beriehtete iiber tetaniforme Krampf­
zustande bei Myasthenisehen. Ubrigens waren in meinen und HABERFELDS 
Fallen die Nebensehilddriisen anatomiseh normal. AuBerdem fand ieh in zwei 
Fallen bei weibliehen Patienten Hypo- bzw. Aplasie der Genitalien. Dazu 
kommt die noeh zu bespreehende relative Haufigkeit der Thymushyperplasie. 
Auf Grund der Literatur und eigener Beobaehtungen muB ieh aber sagen, daB 
die endokrinen Symptome Myastheniseher doeh relativ sparlieh und - ab­
gesehen von der Thymushyperplasie - relativ geringfiigig sind; sie maehen 
insgesamt keineswegs den Eindruek atiologiseh wiehtiger Krankheitsfaktoren. 

Sonstige Komplikationen sind selten: GOLD FLAM beobaehtete Hemiatrophia 
faeiei, DILLER und AUERBACH angioneurotisehes Odem, STEINERT Diabetes 
insipidus, ich einmal Diabetes mellitus levis, BOLDT eine Lebereirrhose und 
L. MOHR Morbus Banti bei Myasthenisehen. Die Beobaehtungen von angeb­
lieher Myasthenie bei ADDIsoNseher Krankheit und hypadrenal komplizierter 
pluriglandularer Insuffizienz beruhen wohl auf Verweehslung von hypadrenaler 
Adynamie mit myastheniseher Ermiidungssehwaehe. 

Der Stoffwechsel der Kranken zeigt haufige und zum Teil konstante Storungen. 
Ich habe in 3 (nieht thyreo-toxiseh komplizierten) Fallen den respiratorisehen 
Grundumsatz zwischen 24 und 28 % gesteigert gefunden, in anderen Fallen 
jedoeh normal oder etwas vermindert. Die spezifiseh dynamisehe EiweiBwirkung 
auf den Gasweehsel war in zwei meiner FaIle - bei erhohtem Grundumsatz -
deutlieh vermindert; in einem sehweren Fall mit etwas erniedrigtem Grundumsatz 
war die spezifiseh dynamisehe EiweiBwirkung gleiehfaIls auffaIlend herabgesetzt; 
ohne, daB iibrigens motorisehe und Resorptionsstorungen des Magen-Darms 
in einem dieser FaIle bestanden. In einem FaIle MARBURG: war diese Funktion 
aber normal bei gleiehfalls normalem Ruheumsatz. Aueh meine Mitarbeiterin 
J. HELLICH fand in einem FaIle Grundumsatz und spezifiseh dynamisehe EiweiB­
wirkung vollig unverandert. KAUFMANN fand bei einem Kranken an den Ruhe­
tagen groBere N-Ausseheidung, als an Bewegungstagen. In der Ruhe wurde 
angeblieh mehr N retiniert. KAUFMANN konstatierte weiter bei Bewegung eine 
Ausseheidung von Fleisehmilehsaure, die mit vermehrter Ammoniakbildung, 
Vermehrung der zweifaeh sauren Phosphorsaure und Verminderung des Harn­
stoffes korrespondierte. Der Autor nahm an, daB dureh die Muskelbewegung 
ein MiBverhaltnis zwischen Harnstoff und Ammoniak, eine mangelhafte Oxyda­
tion und Saurebildung entstehe (LEWANDOWSKY). Demgegeniiber fand sieh bei 
2 Kranken meiner Klinik vollig normale N-Ausseheidung. Aueh der Kreatinin­
stoffweehsel wurde angeblieh gestort gefunden: SPRIGGS und PEMBERTON 
fanden im Verhaltnis zur Gesamt-N-Ausseheidung verminderte Kreatininwerte 
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im Ham, wahrend WILLIAM und DYKE gesteigerte Kreatininwerte im Urin und 
verminderte im Muskel beobachteten. MArNzER und ich fanden dagegen bei 
genauen Untersuchungen nach kreatininfreier Kost in 2 Fallen an 4 Tagen die 
Werte fUr endogenes Kreatinin vollig normal bei gleichfalls normalen Gesamt-N­
Mengen. Auch TESSENOW fand neuerdings bei einem schweren Fall zwar erheb­
liche Tagesschwankungen der Kreatininausscheidung, aber durchaus normale 
Durchschnittswerte; iibrigens bei Untersuchung an 5 aufeinanderfolgenden Tagen. 

In Verfolgung der Theorie von YOSHIMURA von der regulatorischen Wirkung 
der Nebenschilddriisen auf den Magnesiumkalkstoffwechsel hat man auch den 
Mineralstoffwechsel der Kranken untersucht. PEMBERTON fand eine negative 
Ca-Bilanz, MARBURG eine Erhohung des Magnesiums und der Milchsaure im 
Blute bei normalem Kalkgehalt, iibrigens auch normalen Grundumsatz. Meine 
Assistentin J. HELLICR hat diesen Befund in 2 Fallen keineswegs bestatigen 
konnen, sondern fand vollig normale Werte fiir Ca und Mg im Blut. Den gleichen 
Befund erhob TESSENOW an meiner Klinik an einem schweren Fall. 

G. VON BERGMANN und DRESEL konstatierten in 7 Fallen vermehrte Milch­
saure im Venenblute bei normalen Werten im arteriellen Blut. Sie erwagen die 
Moglichkeit, ob einerseits eine Steigerung der Milchsaureproduktion durch 
Schadigung des Muskels, oder, ob andererseits eine Storung der oxydativ resyn­
thetischen Milchsaurebeseitigung bei normaler Milchsaurebildung besteht; oder, 
ob beide Vorgange gemeinsam und (wahrscheinlich) abhangig voneinander bei 
Myasthenischen auftreten. "In jedem FaIle wiirde ein Zuviel an Milchsaure im 
Muskel uns das Symptom der Erschopfbarkeit verstandlich machen." Die 
Befunde VON BERGMANNS und DRESELS wurden bei ruhenden Kranken erhoben. 
Sie wurden iibrigens unlangst von FRIESZ und MOROS in 2 Fallen bestatigt. 
Auch TESSENOW fand in meiner Klinik eine Erhohung des venosen Milchsaure­
spiegels bei normalen arteriellen Werten; allerdings nur morgens bei der aus­
geruhten Kranken. Abends zeigte die (ermiidete) Kranke jedoch erhohte arterielle 
Milchsaure bei nur wenig veranderten venosen Werten. L. AUERSBACR hat iibrigens 
(unter E. FRANK) bei einer schwer myasthenischen Frau (Obduktionsfall) niedrige 
Milchsaurewerte im Arterien- und Venenblut gefunden. 

Aus allen diesen Stoffwechseluntersuchungen geht hervor, daB sowohl der 
respiratorische, als auch der chemische Umsatz keine vollig einheitlichen Sto­
rungen aufweist, daB vielmehr die von manchen konstatierten Anomalien des 
Gaswechsels als zufallige Produkte und auch die des Stickstoff-, Kreatinin-, 
Milchsaure- und Magnesium-Kalkumsatzes als nicht ganz konstante Befunde 
angesprochen werden miissen, die deshalb zur Zeit prinzipieller Bedeutung fUr 
die Pathogenese noch nicht mit Sicherheit beanspruchen diirfen; wobei aber 
betont werden muB, daB die v. BERGMANN- und DREsELschen Befunde der 
Milchsaurevermehrung im Venenblut von wahrscheinlich groBer pathologischer 
Wichtigkeit sind. 

Das Blut war in unseren Fallen nie verandert: Hamoglobin, rote und weiBe 
Zellen und Farbeindex waren normal; das weiBe Blutbild war bis auf die iibliche 
Lymphocytose der Neuropathen vollig intakt. Leukocytose (PEL) habe ich in 
unkomplizierten Fallen nie gesehen, dagegen bisweilen Leukopenie. Auch die 
physikalische Beschaffenheit (Senkungsreaktion und Viscositat) fanden wir 
unverandert, ebenso die EiweiBkonzentration des Serums 1. Der Blut-Wa. 
aller Falle war iibrigens negativ. 

1 ROSENOW hat neuerdings das "Blutzuckergejiille" bei periodischen Extremitaten­
lahmung und Myasthenie genau so gestort gefunden wie bei Diabetikern; das ist, wahrend 
bei Normalen der arterielle Blutzucker um etwa 30% fiber dem venosen liegt, sind beide 
bei jenen Krankheiten nahezu gleich. ROSENOW schlieBt daraus auf eine Storung des 
Zuckerverbrauchs in der Peripherie, insbesondere der Muskulatur. 
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Liquorveranderungen fanden sich in einwandfreien Fallen der Literatur 
und den meinigen niemals. Gegenteilige Angaben sind wahrscheinlich auf 
diagnostische Irrtumer zu beziehen. 

Verlauf und Prognose. Die Neigung zur Remission ist nicht nur ein taglich 
sich wiederholendes Stigma der Myasthenie; auch lange Remissionen gehoren 
zum typischen Verlauf des Leidens. Es sind solche heilungsahnliche Remissionen 
von monate- ja jahrelanger Dauer in zahlreichen Fallen beschrieben worden. Ich 
selbst kenne FaIle, in denen zwischen den "Anfallen" der Krankheit mehrmonat­
liche Pausen voller Gesundheit und Kraft bestanden. In einem FaIle beobachtete 
ich eine Remission (mit maBigem Dauerdefekt) von fast 8jahriger Dauer; KNOB­
LAUCH beschreibt eine 14jahrige Remission; OPPENHEIM eine solche von 9 Jahren 
und BATTENS sah einen Patienten 15 Jahre stationar bleiben. Es gibt jedoch 
auch FaIle, die ohne Remissionen dauernd und relativ rasch progressiv verlaufen; 
allerdings scheinen die remissionierenden FaIle hiiufiger. DemgemaB sind 
Dauer und Verlauf des Leidens oft sehr langwierig. LEWANDOWSKY beziffert 
den Verlauf der letalen FaIle gewohnlich auf 1-3 Jahre. Fur viele FaIle ist das 
zu kurz datiert. DRESCHFELD und AUERBACH haben FaIle von 15 und 17jahriger 
Dauer, ich einen letalen Fall mit 19jahriger Dauer beobachtet. Einer meiner 
inkompletten, gutartigen FaIle war uber 20 Jahre lang krank, eine Frau mit 
ophthalmoplegischer, sich aber spater komplettierenden Form seit 50 Jahren. Es 
gibt also gutartige "lebenslangliche" FaIle. Demgegenuber sind FaIle von akutem 
und subakutem, bosartigem Verlauf in der Minderheit; unlangst beschrieb DIVRY 
drei solche Kranke, die nach 7 -16monatiger Krankheit an Atemlahmung starben. 

Die Prognose der kompletten FaIle ist quoad vitam trotz der Moglichkeit 
langer Remissionen immer ernst, wenn auch wahrscheinlich nicht ganz infaust, 
die der inkompletten Formen (insbesondere der ophthalmoplegischen und rein 
auf die Glieder beschrankten Formen) aber wahrscheinlich gut, wenn auch 
quoad sanationem schlieBlich ungunstig. 

Die .ltiologie ist durchaus unklar. Exogene Faktoren sind keineswegs hiiufig 
nachweisbar. DaB bei vorhandener Myasthenie angebliche Grippe Exacerba­
tionen erzeugt, ist bekannt; auch unser obiger Fall zeigte das. Auch nach Typhus, 
Masern, Scharlach, Dysenterie und andere Infekten soIl Myasthenie aufgetreten 
sein. Die Statistik von BLUMMER und STREETER rechnet 20% der FaIle als 
durch Infektionen verursacht heraus. Nach meiner Erfahrung stimmt diese 
Zahl nieht. Sie entspricht mehr dem Kausalitatsbedurfnis der Kranken, als dem 
wirklichen Geschehen. Aueh exogene Intoxikationen sind atiologisch sieher 
ohne besondere Bedeutung. Gleiches gilt von den Autointoxikationen, wie sie 
Stoffweehselleiden (Morbus Banti naeh L. MOHR, Lebercirrhose nach BOLDT, 
Diabetes mellitus und insipidus usw.) produzieren konnen. Und dasselbe ist 
von primaren Krankheiten der inneren Sekretion zu sagen, z. B. von Morbus 
Basedow, Myxodem, Morbus Addison, pluriglandularen Insuffizienzen u. a. m. 
Auch bei diesen hat man gelegentlich "myasthenische Syndrome" sehen wollen; 
sicher zu Unrecht. Denn man darf, wie ich bereits fruher betont habe, nicht in 
den Fehler verfallen, jede inkretogene und andere Adynamie und Erschopfung 
als "myasthenisch" zu bezeichnen. Gelegentlich soIl Myasthenie auch wahrend 
und nach Graviditaten aufgetreten sein (nach HUN! in 9 Fallen). Auch bezuglich 
dieser FaIle ist diagnostische Vorsicht am Platze. Denn manche Schwanger­
schaftslahmungen konnen der Myasthenie recht ahneln. Immerhin gehOrt die 
Graviditat ohne Zweifel zu den wenigen wirklich und wesentlich auf die Krank­
heit einwirkenden Zustanden. Auch ich habe in mehreren Fallen die Krankheit 
wahrend einer Schwangerschaft beginnen sehen und erfuhr noch unlangst von 

1 HUN hat iibrigens aUB der Literatur noch 11 Falle dieser Atiologie zusammengestellt. 
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einer jungen Frau, daB ihre liber 5 Jahre remissionierende Myasthenie wahrend 
der ersten Graviditat wieder schwer ausgebrochen sei. 

Angesichts des Wesens der myasthenischen Paresen, namlich ihres Ermlidungs­
ursprunges, konnte man vermuten, daB hochgradige Uberanstrengung zur 
exogenen Ursache des Leidens werden konne. Mir ist aus eigener Beobachtung 
aber nur ein einziger Fall W. ERBS bekannt, in dem diese atiologische Deutung 
erlaubt schien: Der eines alteren Burenkommandanten, der wochenlang ohne 
Pausen von den Englandern gejagt wurde 1. Wahrend des Weltkrieges sind aber 
weder anderen, noch mir bei Untersuchung groBen neurologischen Materials je 
Myasthenien begegnet. Uberanstrengung und Aufbruch scheinen also keine 
nennenswerte atiologische Rolle zu spielen. 

Nicht exogene, sondern endogene Faktoren scheinen das atiologisch Bedeut­
same: Zwar spielt die Hereditat trotz seltener Beobachtungen von A. PETERS und 
MARINA keine erhebliche Rolle bei der Erwerbung des Leidens, eine urn so 
groBere aber die Konstitution im engeren Sinne: Bereits H. OPPENHEIM war es 
aufgefallen, daB die meisten Falle eine von Jugend an bestehende Schwachlich­
keit angaben; daB sie von jeher asthenische, elende Menschen waren. Dazu 
kommt die gleichfalls von OPPENHEIM zuerst konstatierte relative Haufigkeit von 
angeborenen Entwicklungshemmungen und MiBbildungen bei diesen Kranken. 
Er erwahnt FaIle mit gespaltener Uvula, Mikrognathie, MiBbildung der Hand 
(6 Finger) und der Zehen (Verdoppelung der GroBzehenphalanx). Bei Sektions­
fallen fanden sich nicht selten Anomalien am Nervensystem: Hypoplasie der 
Hirnnervenwurzeln (EISENLOHR), Verdoppelung des Aquaeductus Sylvii, Ano­
malie der Anlage der Striae acusticae (HANS CURSOHMANN) u. a. m. Ich selbst habe 
in 2 Fallen Hypo- bzw. Aplasie der Genitalien und in einem dieser FaIle Hyper­
plasie einer Lunge gesehen und kann die Haufigkeit kleinerer Degenerations­
zeichen und asthenischer Konstitution bei meinen Kranken durchaus bestatigen. 

Man darf sich also vorstellen, daB diese Menschen infolge ihrer minderwertigen, 
zum Teil grob dysplastischen Anlage den Keirn zu frlihem Erlahmen und vor­
zeitigem Aufbrauch in sich tragen und ihnen - beim Einsetzen der noch unbe­
kannten atiologischen Noxe -- wehrloser erliegen, als andere, gesunde Organismen. 

Wie bereits erwahnt, hatte C. WEIGERT diese Noxe in einer von ihm als 
maligne aufgefaBten Thymusgeschwulst und ihren Muskelmetastasen erblickt. 
Seitdem sind noch viele derartige Befunde erhoben worden, Lymphosarkome, 
Thymus persistens, einfache Hyperplasien, Cystenbildungen usw. (OPPENHEIM, 
HUNT, GOLDFLAM, LINK, HESS, HODLMOSER u. a.). MANDELBAUM und ZELLER 
berechneten (1908) ihre Haufigkeit auf 25 %. Neuere Untersucher haben weit 
seltener Thymustumoren gefunden; beispielsweise fehlte sie in allen meinen 
Fallen bei rontgenologischer Untersuchung und auch in meinem Obduktionsfall. 
L. AUERBAOH hat neuerdings liber eine solche Thymusgeschwulst bei Myasthenie 
berichtet und sie ihrer histologischen Struktur nach den von SOHMINKE be­
schriebenen lymphoepitheIialen Geschwiilsten zugerechnet, die sicher benigner 
Natur sind und nicht metastasieren. DemgemaB werden von AUERBAOH und 
anderen die Zellinfiltrate in den Muskeln im Gegensatz zu WEIGERTS ursprling­
licher Meinung nicht als Metastasen angesprochen. Auch in meinem FaIle -
ohne Thymustumor - handelte es sich bei den Zellinfiltraten urn Lymphocyten 
und Lymphoidzellen. An sich ist diese lymphocytare Infiltration in manchen 
Muskeln sicher haufig (GOLDFLAM, LINK, BUZZARD, KNOBLAUOH). FRUGONI 
fand dane ben auch Plasmazellen, STEINERT groBere epitheloide Zellen (gewucherte 
Capillarelemente 1). Es ist aber meines Erachtens unwahrscheinlich, daB diese 

1 Bei der Erwahnung des seltenen familiaren Auftretens der Krankheit sei kurz auf das 
neulich von mir beobachtete Auftreten der Myasthenie bei zwei Ehegatten hingewiesen: 
der Mann erkrankte viele Jahre vor der Frau und starb an der Krankheit. Infekte (Lues) 
und andere exogene Faktoren waren nicht nachweisbar. 
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Zellinfiltrate atiologische Bedeutung fiir die Entstehung der muskularen Storung 
haben. Gleiches gilt von der gesamten Thymushypothese. Es ist jedenfalls 
nicht bewiesen, daB die Thymus persistens oder Thymustumoren bei der 
Myasthenie eine atiologische Rolle spielen; dazu ist die Zahl der Falle ohne alle 
Thymusanomalie doch zu groB! 

Beziiglich des anatomischen Be/undes sei noch folgendes nachgetragen. An 
den Muskeln haben WEIGERT, MARBURG, MANDELBAUM und ZELLER, MATTHIAS, 
HEUSSER u. a. neben den Zellinfiltrationen auch degenerative Veranderungen ge­
funden, z. B. streckenweise Verlust der Querstreifung, auch myositische Verande­
rungen wurden beobachtet. Auch L. AUERBACH hat neuerdings verschiedenartige 
degenerative Befunde an den Muskelfasern beschrieben: Farbbarkeits- und 
GroBenunterschiede, Verfettungen, Auflockerungen, Kernatrophien, bindege­
webige Wucherung und Fettansammlung in den Interstitien usw.; daneben auch 
entziindliche Veranderungen des perimuskularen und perivascularen Bindege­
webes entsprechend den "Lymphorrhagien" BUZZARDs. Diese degenerativen 
Muskelveranderungen konnen, wie auch LEW ANDOWSKY betont, nicht wunder 
nehmen angesichts des sicheren Vorkommens von Muskelatrophien beiMyasthenie. 

Das Zentra),nervensystem, insbesondere das Hirnnervengebiet der Medulla 
oblongata, der Hirnstamm, Rinde, innere Kapsel und ebenso das Riickenmark 
sind, ganz entsprechend den ersten Angaben OPPENHEIMS und HOPPEs fast stets 
intakt gefunden worden; auch in den peripheren, insbesondere Hirnnerven 
fanden sich keine Veranderungen. Auch in meinem Falle waren die genannten 
Teile des Zentralnervensystems sicher intakt. Allerdings scheint die subthala­
mische Region der "Stoffwechselzentren" noch nicht speziell untersucht worden 
zu sein. Die kongenitalen Anomalien im Gebiet des Gehirns und der Oblongata 
wurden bereits erwahnt. Jedenfalls berechtigte die histologische Intaktheit 
des gesamten Nervensystems bisher zu der alten OPPENHEIMSchen Bezeichnung, 
der Bulbiirparalyse ohne anatomischen Be/und. Allerdings wollen neuere Autoren 
anatomische Veranderungen gefunden haben: Z. B. sollen in einem Falle von 
MacAlpine entziindliche Erscheinungen im Riickenmark und im Falle QUERIDOS 
GefaBveranderungen bestanden haben; der letztere Autor spricht von einer 
Perivasculitis chronica proliterans und sieht in ihr das Substrat der Erkrankung. 
Auch Kononova fand in einem Falle histologische Veranderungen, die er als 
leichte diffuse Encephalo-Myeloneuritis bezeichnet, iibrigens vorwiegend extra­
pyramidalen Sitzes. Ob diese positiven anatomischen Befunde die friiheren 
negativen entkriiften konnen, mochte ich aber bezweifeln. Vor allem erhebt sich 
die Frage: War die klinische Diagnose dieser positiven Falle absolut sicher? 

Die Pathogenese des Leidens ist noch Diskussionsobjekt trotz aller Hypo­
thesen, von denen diejenige KNOBLAUCHS als besonders wichtig hier noch nach­
zutragen ist: KNOBLAUCH geht von der Tatsache aus, daB in den quergestreiften 
Muskeln die hellen Fasern faradisch rascher reagieren, aber auch weit eher 
ermiiden, als die dunkleren roten Fasern, die trager reagieren, ohne aber erkenn­
bar zu ermiiden. In myasthenischen Muskeln fand er nun ein auffallendes Uber­
wiegen der hellen, ermiidbaren, vermehrte Milchsaure produzierenden Fasern 
und erblickt in dieser Entwicklungsanomalie der quergestreiften Muskulatur 
die "letzte Ursache" der Myasthenie; er sieht die Annahme konstitutioneller 
Abartung der Kranken gestiitzt durch die oben erwahnten anderen Dysplasien 
bei vielen Myasthenischen. Die entziindliche Myositis, bzw. die Rundzellen­
infiltrationen halt er mit Recht nicht fiir pathogenetisch ausreichend. Ob die 
KNOBLAucHsche Deutung zutrifft, ist nicht mit Sicherheit zu sagen, da bisher 
hinreichende muskelhistologische N achuntersuchungen nicht stattgefunden 
haben. Die Moglichkeit dieser Hypothese muB aber zugegeben werden, auch 
deshalb, weil die reinen Stoffwechseltheorien bisher nicht durch einheitliche 
Untersuchungsresultate gestiitzt werden. Das gilt, wie bereits ausgefiihrt, von den 
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angeblichen Veranderungen des Mineralstoffwechsels, als auch denen des Milch­
saure-, des Kreatinin- und N-Umsatzes, beziiglich deren die Resultate der Unter­
sucher einstweilen noch auseinandergehen. Es muB jedoch betont werden, daB 
die KNOBLAucHschen Befunde zusammen mit den Ergebnissen v. BERGMANNS und 
DRESELS, der Vermehrung der Milchsaure im Venenblut und Muskel, falls sie 
sich bei weiteren Untersuchungen bestatigen, die pathogenetische Deutung 
erheblich fordem konnten. 

Die von LUNDBERG aufgestellte, von CHVOSTEK akzeptierte Theorie, auf die 
auch YOSHIMURA und MARBURG Bezug genommen haben, namlich die Annahme 
einer Hyperfunktion der Nebenschilddriisen ist unbewiesen und unwahrschein­
lich; zumal sie anfanglich nur von der angeblichen klinischen Gegensatzlichkeit 
der Myasthenie und der hypoparathyreoiden Tetanie ausging. Die Realitat 
hyperparathyreoider Zustande ist nun an sich klinisch schwer beweisbar. Durch 
das von mir beobachtete Vorkommen des CHVOSTEKschen und ERBschen Sym­
ptoms, also hypothyreoider Zeichen und durch das von uns konstatierte Fehlen 
der Hypercalcamie ist die LUNDBERGSche Hypothese wohl endgiiltig widerlegt. 
DaB auch die Thymustheorie WEIGERTS nicht halt bar ist, wurde bereits ausge­
fiihrt. Die von H. OPPENHEIM und mir konstatierte vollige Unwirksamkeit der 
Rontgenbestrahlung der Thymusgegend spricht auch in diesem negativen Sinne; 
ebenso die Inkonstanz der Thymusbefunde auch in schwersten und letalen 
Fallen. Die von C. WEICHARDT bei physiologischer Ermiidung gefundenen 
Ermiidungsstoffe (Kenotoxine) sind anscheinend bei Myasthenie nicht vermehrt 
gefunden worden. Ob es sich bei ihr um eine primar anatomische myogene 
Erkrankung oder eine endotoxisch begriindete Muskelfunktionsstorung handelt, 
ist demnach noch unklar. Es besteht aber auch bei der Myasthenie die Moglich­
keit einer eigenartigen zentralen Innervationsstorung, vielleicht einer Schadigung 
der sympathisch-parasympathischen Innervation des Muskels, deren Sitz 
moglicherweise in den subthalamischen Zentren der autonom-nervosen Steuerung 
und trophischen Versorgung der Muskulatur zu suchen ware. Die schadigende 
Noxe aber, die diese Storung hervorruft, bleibt nach wie vor unklar; ob sie 
hormonaler Natur ist, scheint mir durchaus ungewiB. 

Die Differentialdiagnose hat hysterische Bewegungsstorungen, aIle bulbar­
paralytischen Syndrome, Polyneuritiden, die ERBsche Muskeldystrophie und 
unklare Hypokinesen (periodische Extremitatenlahmung u. dgl.), sowie die 
inkretogenen Schwachezustande zu beriicksichtigen. Bei genauer Anamnestik 
und Untersuchung wird unter Beriicksichtigung der typischen Apokamnose und 
der JOLLYSchen Reaktion die Diagnose meist gestellt werden konnen; natiirlich 
oft erst nach einiger Beobachtungsdauer. Wer das Leiden kennt, wird es aber 
meist erkennen; nur hiite er sich, es zu oft zu diagnostizieren! Diese Wamung 
gilt auch jenen Autoren, die das festgefiigte Syndrom dadurch verwischen, daB 
sie, wie z. B. L. REMEN, ohne hinreichende Begriindung Diagnosen stellen, 
wie "unklares organisches Leiden (Myelose) mit myasthenischer Komponente". 

Die Therapie war bis vor kurzem ein ergebnisarmes Kapitel. Die Erfahrensten, 
ERB, H. OPPENHEIM und GOLDFLAM, haben mit Recht stets das Vermeiden der 
Ermiidung durch aktive und passive Bewegungsiibungen und Gymnastik, 
durch elektrische Prozeduren und auch durch Massage betont. "Ruhe ist die 
erste Biirgerpflicht" fiir die Kranken, oft langere Bettruhe. Das lehrt besonders 
nachdriicklich das Selbsterleben der Krankheit durch Arzte, wie Dr. BRIEGLEB 
und die von ihm erwahnten beiden myasthenischen Kolleginnen. AuBerdem 
emahre man leicht, aber kraftig und beriicksichtige dabei die Schluckstorung 
der Kranken. Bei Sondenfiitterung sei man vorsichtig, da H. OPPENHEIM hierbei 
Tod durch Atemlahmung beobachtete. Auch die Anwendung von Badeproze­
duren sind nach H. STEINERTS Erfahrungen fiir die Kranken gelegentlich ge­
fahrlich. Heilbiider fiir Myasthenische gibt es nicht. Phosphor-, Arsen-, Calcium-, 
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Chinin- und andere Praparate helfen nach anderer und meiner Erfahrung kaum 
etwas. lch habe immer den Eindruck gehabt, daB mit und ohne derartige Mittel 
Progression und Remissionierung die gleichen bleiben. Von den Antikenotoxinen 
(WEICHARDT) hat H. OPPENHEIM keinen Erfolg gesehen. Mit Spermin, Thymo­
glandol, Hypophysen-, Ovarial- und Nebennierenpraparaten sind von manchen 
Arzten angeblich Erfolge erzielt worden; andere, auch ich, haben keinen Nutzen 
davon gesehen. LAFORA will durch eine aus Kaninchenhirn hergestellte Substanz 
Erfolge erzielt haben, URECHIAS durch lnjektion von Tubercinereumextrakt. 
Naturlich ist auch die Malariatherapie empfohlen worden. lch warne davor. 
Denn ich habe - im Gegensatz zu anderen - nach lnfekten, z. B. Grippe, in 
3 Fallen schwere Verschlimmerungen des Leidens beobachtet. 1m Falle einer 
Thymusgeschwulst hat man die Thymektomie angeblich mit Erfolg ausgefUhrt 
(SCHUHMACHER); einer meiner FaIle starb an diesem (nicht von mir verordneten) 
Eingriff. Manche haben von der Rontgenbestrahlung der Thymus Erfolge 
sehen wollen (KIENBOCK, CLOPALL, ELISCHER, ENGEL u. a.). In H. OPPENHEIMs 
und meinen Fallen hat sie nicht geholfen. Beides, Thymektomie und Rontgen­
therapie der Glandula thymi, durfte heute als absolet gelten. 

Mit Nachdruck sei dagegen der von K. THOMAS angeregten Glykokoll­
behandlung der Myopathien gedacht, die die Retention des Kreatinins in den 
Muskeln steigern, die Kreatininurie vermindern und den Muskelzustand bessern 
solI. L. REMEN hat Glykokoll auch bei Myasthenischen angeblich mit Erfolg 
angewandt. In unserem 6 Wochen lang mit Glykokoll behandelten Fall (TESSE­
~ow) trat zwar eine deutliche Verminderung des Harnkreatinins auf, eine 
Besserung des myasthenischen Syndroms aber keineswegs. Das junge Madchen 
ist vielmehr wahrend der Glykokollbehandlung an der Myasthenie gestor ben. 
Auch drei weitere Falle besserten sich auf Glykokoll nicht im geringsten. Trotz­
~em ist es wegen zweifelsfreier Erfolge, die andere Autoren, vor allem Amerikaner, 
Arzte der Mayo-Klinik, von diesem Mittel beobachtet haben, ratsam, es fUrs erste 
immer wieder bei Myasthenischen zu versuchen, und zwar in der bei Behandlung 
der ERBschen Dystrophie erwahnten Dosierung. Neuerdings hat BOOTBY amino­
saures Glycin (Glykokoll) mit Ephedrin kombiniert und unter 12 Fallen bei 
10 angeblich endgiiltige Besserung, bei 2 Stillstand der Erscheinungen beobachtet; 
unter gleichzeitiger Steigerung des Harnkreatins. KROLL hat in 5 Fallen von 
Myasthenie die von E. FORSTER empfohlene Veratrinbehandlung (dreimal 4 bis 
8 Tropfen Tinctura veratri, evtl. intravenos in 10 ccm Traubenzucker) angewandt 
und besonders bei Kombination mit Ephedrin gute Erfolge erzielt, die sich auch 
in einer Normalisierung der Muskelchronaxie auBerte. Auch Dr. BRIEGLEB lobt 
ubrigens von allen zahlreichen Mitteln seines Gebrauches das Ephedrin; mehr als 
das Glykokoll, und zwar pro Tag nur eine Tablette (zu 0,05). Ebenso schwort die 
gleichfalls myasthenische Arztin Dr. HARRIET EDGEWORTH auf das Ephedrinl. 

Bei der Beurteilung aller solcher therapeutischen Erfolge bei Myasthenischen 
gedenke man aber stets der erheblichen Neigung dieser Kranken zu spontanen 
Remissionen. 

Bezuglich der Unterbrechung der Graviditdt im 1.-3. Monat bin ich der 
Meinung, daB eine in der Schwangerschaft beginnende oder deutlich fortschrei­
tende Myasthenie die Unterbrechung unter Umstanden dringend indiziert; das 
gilt natiirlich nicht von ausgesprochen leichten und inkompletten Fallen, ins­
besondere den monosymptomatischen ophthalmoplegischen und reinen Extremi­
tatenmyasthenien. 

--------. 

1 Neuerding& wurde besonders von englisehen Autoren (LAURENT, M. WALKER, P. HAMILL 
u. a.) das Prostigmin (HOFFMANN-LA ROCHE), ein physostigminahnlieher K6rper (das 
urspriinglieh als Peribtaltikum eingefiihrt wurde), aueh bei Myasthenie angewandt (2-5 eem 
pro Injektion); anfangs mit, spater ohne Atropinzusatz. Der letztere seheint iiberfliissig. 
Die Erfolge, besonders die temporaren, werden als ausgezeichnet gesehildert; die muskel­
kraftigende, ja normalisierende Wirkung soll viele Stunden anhalten. 
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Endlich sei in Bezug auf soziale Belange erwahnt, daB die kompletteMyasthenie 
stets lnvaliditat im Sinne des Gesetzes bedingt; daB man aber mit der Aner­
kennung traumatischer oder auch toxischer Verursachung auBerst zuriickhaltend 
sein sollte. lch habe noch keinen traumatischen Fall des Leidens gesehen und 
auch die bereits erwahnten, beziiglich der Myasthenie vollig negativen Kriegs­
erfahrungen berechtigen meines Erachtens zu strenger Kritik gegeniiber der 
Annahme etwaiger traumatischer Genese der Myasthenie. 

Eugenische Erwagungen kommen bei Myasthenischen nicht in Betracht, da 
eine Vererbung des Leidens zu den groBten Seltenheiten gehort. 
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Die paroxysmale Lahmung. 
Von ERWIN STRAUS-Berlin. 

1m Jahre 1885 hat C. WESTPHAL unter dem Titel ,;Uber einen merkwurdigen 
Fall von periodischer Lahmung aller vier Extremitaten mit gleichzeitigem 
Erloschen der elektrischen Erregbarkeit wahrend der Lahmung" zum ersten 
Male die paroxysmale Lahmung als eine selbstandige Erkrankung dargestellt. 
Es ist zwar schon vor der Mitteilung WESTPHALS das Krankheitsbild beschrieben 
worden; WESTPHAL nimmt selbst auf die Arbeiten von CAVARE, ROMBERG, 
HARTWIG und, in einem Nachtrag zu seiner ersten Veroffentlichung, auf eine 
Arbeit GIBNEYS bezug 1; aber in den fruheren Publikationen war die Meinung 
vorherrschend gewesen, daB die eigentumlichen periodischen Lahmungen nur 
als ungewohnliche Symptome einer Malariainfektion anzusehen seien. WEST­
PHAL zeigte jedoch, daB die Annahme einer larvierten Intermittens zum min­
desten fUr einen Teil jener FaIle recht wenig begrundet gewesen ist. Die frappante 
Ahnlichkeit der Krankheitsverlaufe legte ihm vielmehr den SchluB nahe, daB 
es sich auch bei den alteren Beobachtungen um FaIle der gleichen, seltenen und 
ratselhaften Krankheit gehandelt haben musse. 

Der Kranke WESTPHALS kam 2 Jahre nach der ersten Beobachtung noch 
einmal zur Aufnahme in die Klinik. 1m Jahre 1888 berichtete in einer Sitzung 
der Charitearzte WESTPHAL zusammen mit H. OPPENHEIM tiber ihre gemein­
samen Erfahrungen. WESTPHAL starb, ehe der Bericht dem Druck ubergeben 
werden konnte. Die zweite bedeutsame Mitteilung uber die paroxysmalen 
Lahmungen stammt daher aus der Feder H. OPPENHEIMS. 

Es ist WESTPHAL und OPPENHEIM gelungen, an Hand dieses einen Falles eine 
schon fast vollstandige Darstellung der Klinik und des Verlaufs der paroxysmalen 
Lahmungen zu geben. Ihre Beobachtung solI darum als ein Paradigma dieser 
Erkrankung zunachst ausfUhrlicher wiedergegeben werden. 

Ein 12jahriger Knabe war auf die innere Klinik der Charite, die damals von FRERICHS 
geleitet wurde, aufgenommen worden, weil bei ihm zeitweise Lahmungen aller GliedmaBen 
eintraten. Die LahmungsanfiiIle wiederholten sich im Beginn der klinischen Beobachtung 
etwa aIle 8-12 Tage, dauerten einen ganzen oder anderthalb Tage. Die Mitteilung des 
Internisten, daB wahrend der AnfaIle die elektrische Erregbarkeit der Muskeln vollstandig 
erloschen sei, erweckte das hachste Interesse WESTPHALB. "Ich muB gestehen", so berichtet 
er, "daB ich zunachst mehr den elektrischen Apparat als die Muskeln im Verdacht hatte; 
die weitere Beobachtung sollte mich eines Besseren belehren." 

Die einzelnen AnfiiIle glichen sich untereinander auBerordentlich. Am Tage vor dem 
Ausbruch der Lahmung klagte der Patient haufig iiber Schmerzen in Waden und FiiBen, 
Kribbeln in den Randen, "furchtbaren Durst", starkes Schwitzen. Die Lahmungen setzten 
meist nachts gegen Morgen ein oder erreichten urn diese Zeit, wenn sie schon am Abend 
begonnen hatten, ihren Rahepunkt. Der Patient war nun nicht mehr imstande, ein Glied 
zu riihren. Obere und untere Extremitaten fielen, passiv erhoben, schlaff herunter. Keine 
Spur von Steifigkeit oder Kontraktur. Die Kopf-, Gesichts- und Augenmuskeln waren frei 
beweglich. Doch machte zuweilen das Drehen des Kopfes Schwierigkeiten. Die Atmung 
war costoabdominal. Der Patient hatte nicht die Kraft zum Rusten oder NieBen; auch war 
bei starkem Urindrang die Urinentleerung verzagert oder ganz verhindert. Die Sensibilitat 
war am ganzen Karper normal, das BewuBtsein vallig ungetriibt. Das Verhalten der Knie-

1 Die in russischer Sprache 1882 veraffentlichten Beobachtungen von SCHACHNOWITSCH 
sind WESTPHAL offenbar nicht bekannt geworden. 
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und Achilles-Sehnenphanomene war nicht ganz gleichmaBig. Auf der Hohe des Anfalls 
fehlten sie gewohnlich, wahrend die Cremaster- und Bauchdeckenreflexe noch auszu16sen 
waren. Mit der reflektorischen schwand auch die mechanische Erregbarkeit der gelahmten 
Muskeln. 

Die elektrische Priifung ergab, daB in einem gewissen, schnell voriibergehenden Stadium 
der Lahmung, meist in den friihen Morgenstunden, die galvanische und faradische, direkte 
und indirekte Erregbarkeit mit der Entwicklung der Lahmungen sank; sie stellte sich nach 
dem Anfall wieder ein. Zuweilen fanden sich neben ganz unerregbaren Muskeln noch solche, 
die auf eben noch ertragliche faradische Strome reagierten. Die Zuckung war bei Anwendung 
des galvanischen Stromes, solange iiberhaupt noch eine Erregbarkeit bestand, stets blitzartig. 

Die Muskeln wurden von der Lahmung meist in einer bestimmten Reihenfolge befallen. 
Die Lahmung schritt von unten nach oben fort; sie ergriff zuerst die Rumpf- und Bein­
muskulatur, dehnte sich dann auf die Schulter- und Oberarmmuskulatur und zuletzt auf 
die Muskeln der Hande und Finger aus. Die Wiederkehr der willkiirlichen Bewegungen 
erfolgte in umgekehrter Richtung. Die Riickbildung zur Norm erfolgte meist rasch. 

Die Temperatur war an den Anfallstagen zuweilen maBig erhoht. 1m Urin wurde weder 
EiweiB noch Zucker gefunden. Die Milz war nicht vergroBert. In den Zwischenzeiten 
wahrend der Anfalle befand sich der Patient ganz wohl. Die genauere elektrische Unter­
suchung deckte aber auch im Intervall zuweilen eine herabgesetzte elektrische Erregbarkeit 
in einzelnen Muskeln auf. 

Die Lahmungen hatten bei dem WESTPHALschen Patienten im Alter von 7-8 Jahren 
eingesetzt. 4 Wochen vor dem ersten Anfall hatte der Knabe einen schweren Scharlach 
durchgemacht. Das freie Intervall, das anfangs mehrere Wochen betrug, war im Laufe der 
folgenden Entwicklung immer kiirzer geworden. Ein intermittierender Verlauf kam nicht 
zur Beobachtung. 

Die Eltern des Patienten waren gesund; auch sonst sollen in der Familie keine Nerven­
krankheiten beobachtet worden sein. 

Wahrend des ersten Aufenthaltes in der Charite stellten sich auch einige Male leichtere, 
rasch voriibergehende Anfalle ein. So klagte der Kranke an einem Tage, daB er den kleinen 
Finger der rechten Hand nicht adduzieren konne; nach 1/2 Stunde war diese Behinderung 
der Beweglichkeit aber bereits wieder geschwunden. 

Auf der Suche nach einer pathogenetischen Deutung des Leidens kam WEST­

PHAL zu der Vermutung, daB an eine p16tzliche Ernahrungsstorung der Muskeln 
oder Nervenendigungen durch peripherische Zirkulationsstorungen zu denken 
sei. Er machte sich aber sogleich selbst den Einwand, daB die Beschaffenheit 
und Temperatur der Raut der gelahmten Extremitaten, die auch ihre Sensibilitat 
bewahrt hatten, doch nicht den geringsten Anhaltspunkt fUr eine solche Er­
klarung boten. 

2 Jahre spater wurde der Patient noch einmal in die Klinik aufgenommen. 
Uber die weiteren Erfahrungen in diesem Fall berichtete OPPENHEIM 1891 in 
der diese Beobachtungen abschlieBenden Mitteilung. 

1m weiteren Verlauf waren die Anfalle haufiger geworden; sie kamen jetzt etwa dreimal 
in einer Woche; dazwischen noch abortive Anfalle. Die vegetativen Storungen blieben die 
gleichen. Auch an der Verteilung der Lahmung hatte sich nichts verandert. Doch klagte 
der Patient zuweilen iiber leichte Schluckbeschwerden wahrend der Anfalle. 

Die immer wiederholte elektrische Priifung bestatigte die friihere Erfahrung. Je voll­
standiger die Lahmung, desto starker war die elektrische Erregbarkeit herabgesetzt. Es 
zeigten sich aber gewisse, nicht erklarbare Unterschiede des Verhaltens. Bei gleicher Inten­
sitat der Lahmung konnte in einem Muskelgebiet eine vollige Aufhebung der Erregbarkeit 
und dane ben in nicht weniger paralytischen Muskeln eine fast normale Reaktion festgestellt 
werden. Auch yom Nerven aus konnten doch zuweilen noch Zuckungen erzielt werden, 
wahrend die direkte Reizung schon erloschen war. Auch bestanden Unterschiede in der 
Wirkung des faradischen und des galvanischen Stromes. 

Am meisten iiberraschte wahrend der zweiten klinischen Beobachtung die Feststellung, 
daB auch am Herzen Storungen eintraten, die mit den Anfallen kamen und schwanden. 
Die Herzgrenzen waren erweitert, besonders nach rechts, die Herzaktion verstarkt; an der 
Spitze und an der Pulmonalis war ein systolisches, blasendes Gerausch zu horen; der zweite 
Pulmonalton war verstarkt und deutlich gespalten. Die Beteiligung des Herzens konnte 
in mehreren Anfallen nachgewiesen werden. Einige Male ergab aber die Priifung des Herzens 
mit den damaligen klinischen Methaden keine Abweichung von der Norm. 

Um zu einem besseren Verstandnis des Wesens der paroxysmalen Lahmungen zu 
gelangen, wurde im Intervall ein kleines Muskelstiickchen excidiert. Bei der histologischen 
Untersuchung wurde ein Verlust der Querstreifung in vielen Fasern, eine wachsartige 
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Degeneration und leichte Kernvermehrung gefunden. OPPENHEIM auBerte sich mit groBer 
Vorsicht tiber die Deutung dieses Befundes, der vielleicht durch Artefakte bedingt sein 
kiinnte. Er meinte, daB die Lahmungsanfalle durch ein Virus hervorgerufen wiirden, das 
im Organismus dieser Kranken erzeugt und immer wieder ausgeschieden werde. 

Prtift man die Ergebnisse der Beobachtung WESTPHALS und OPPENHEIMS 
an der bis in die Gegenwart erweiterten Erfahrung, dann wird man mit Be­
wunderung feststellen mtissen, daB die erste Schilderung des Krankheitsbildes 
in jeder Beziehung bis heute standgehalten hat. 1m Laufe von 50 Jahren ist die 
Klinik dieser Erkrankung nattirlich noch um manche Einzelheiten bereichert 
worden, einige Momente sind der ersten Beobachtung hinzugeftigt worden, aber 
nichts muBte darin gestrichen werden. Auch die pathogenetischen Deutungen 
sind trotz aller hierauf gewandten Mtihe nicht weit tiber den ersten Ansatz 
hinaus gelangt. Mehrere Hypothesen wurden aufgestellt, aber keine endgtiltig 
gesichert. Die periodische Lahmung ist heute noch eine ebenso ratselhafte 
Erkrankung wie sie WESTPHAL 1885 erschienen ist. 

Die weitere Geschichte unseres klinischen Wissens haben ALBERT K. E. 
SCHMIDT, 1919, und JANOTA und WEBER, 1928, in ihren monographischen 
Darstellungen der paroxysmalen Lahmung gegeben. In diesen Arbeiten wie 
auch in den Beitragen von SHIN OSAKI 1 (1926) und MANKOWSKY (1929) wird 
der an der Chronik dieser Krankheit Interessierte alles Wissenswerte finden. 

Zur Benennung der Krankheit sind fortlaufend nebeneinander die beiden 
Bezeichnungen: periodische, familiare Lahmung und paroxysmale, familiare 
Lahmung, die GOLDFLAM in seiner 2. Mitteilung zu diesem Thema 1895 an­
gewandt hatte, in Gebrauch geblieben. Andere Bezeichnungen, wie z. B. der 
einer Myoplegia paroxysmalis congenita haben sich nicht eingebtirgert. 

Durch die Namengebung wird also die Krankheit von den meisten Autoren 
in die Gruppe der heredo-familiaren Erkrankungen eingeordnet. WESTPHAL 
hatte an die Moglichkeit einer familiaren Erkrankung gedacht, sein Fall scheint 
aber ein sporadischer gewesen zu sein. Schon 1886 berichtete jedoch COUZOT 
tiber das mehrfache Vorkommen der Krankheit in einer Familie; es waren 4 
unter 8 Geschwistern und die Mutter erkrankt. In der WESTPHAL unbekannt 
gebliebenen Arbeit SCHACHNOWITSCHS werden Vater und Sohne als erkrankt 
erwahnt. Als TAYLOR 1898 seine Beobachtungen veroffentlichte, waren nach 
seiner Meinung 53 sichere FaIle der paroxysmalen Lahmung bekannt geworden,. 
von denen 35 drei Familien zugehorten (19 Krankheitsfalle in einer von GOLD­
FLAM, 11 Erkrankungen in einer von TAYLOR genau untersuchten Familie; dazu 
die 5 oben erwahnten FaIle aus der Beobachtung COUZOTS). Das familiare und 
hereditare Vorkommen ist in der Folge immer von neuem beobachtet und 
bestatigt worden. Die sporadischen FaIle scheinen viel weniger haufig zu sein. 
SHINOSAKI (1926) ist allerdings der Meinung, daB den familiar-hereditaren 
Verhaltnissen nicht die Bedeutung zukomme, die man ihnen immer zugeschrieben 
habe. Er konnte nur bei 2 unter seinen 24 Fallen ein familiares Vorkommen 
nachweisen. DUNLAP erwahnt 7 FaIle, in denen eine familiare Belastung nicht 
aufzufinden war. NEEL meint darum, daB die Erkrankung sich vielleicht auf 
zwei Gruppen, eine hereditare und eine nichthereditare, polyglandulare, verteile. 
Diese Annahme erscheint nicht ganz unberechtigt, insofern als die Krankheit 
in Japan ungleich haufiger vorkommt als anderwarts und dabei die Zahl der 
sicher hereditaren FaIle dort sehr viel geringer ist. Der SchluB, den SHINOSAKI 
zieht, ist dagegen sicher nicht berechtigt. Allein eine Beobachtung wie die 
GOLDFLAMS, der samtliche Mitglieder einer Familie in mehreren Generationen 

1 Bei SHINOSARI findet sich auch ein Verzeichnis der zahlreichen, zum Teil schwer 
zuganglichen japanischen Arbeiten tiber die paroxysmale Lahmung. 

Handbuch der Neurologie. XVI. 65 
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erkrankt fand, stellt die heredo-familiare Natur der Erkrankung sieher. Die 
zahlreiehen von anderen Autoren beigebraehten Stammbaume beweisen das 
gleiehe. Naeh SCHMIDTS Statistik war der erbliehe Charakter der Krankheit 
in 81 % der dem Verfasser bekannt gewordenen FaIle naehzuweisen. Das ist 
eine Verhaltniszahl, die weit groBer ist als die bei manehen anderen Krankheiten, 
die als erbliehe gelten. 

Weniger sieher als die Erblichkeit iiberhaupt ist bisher die Art des Erb­
ganges. Meist wird die Krankheit von einer Generation auf die folgende direkt 
vererbt; an groBeren Stammbaumen ist aber zu bemerken, daB aueh eine indirekte 
Vererbung vorkommt und daB die Krankheit in einer Familie wieder auftauehen 
kann, naehdem schon mehrere Generationen versehont geblieben waren. Manner 
erkranken zwar weit haufiger als Frauen; die Vererbung ist aber weder ge­
sehleehtsgebunden noeh gesehleehtsbegrenzt. Die Krankheitsanlage kann also 
sowohl von dem Vater wie von der Mutter an die Sohne und an die Toehter 
vererbt werden. 

Innerhalb der einzelnen Familien zeigen die Krankheitsverlaufe unterein­
ander groBe Ahnliehkeit. Gewisse Besonderheiten hinsiehtlieh des Beginns der 
Anfalle, ihres ersten Auftretens und ihres endgiiltigen Sehwindens, ihrer Haufig­
keit und Sehwere, der Verteilung der Lahmungen kehren in den einzelne 
Familien immer wieder und grenzen die eine familiare Gruppe gegen die 
andere abo 

Wie bei anderen familiaren Erkrankungen ist aueh bei der paroxysmalen 
Lahmung in einigen Fallen beobaehtet worden, daB das Leiden in der jiingeren 
Generation wesentlieh sehwerer auftritt als in der alteren. Eine siehere Regel 
der Progression von einer Generation zur anderen ist aber nieht aufzustellen. 
Das seheitert schon daran, daB nur ausnahmsweise einmal die Krankheit von 
dem gleiehen Arzt in drei Generationen selbst beobaehtet werden konnte. Denn 
die Anfalle pflegen nieht das ganze Leben iiber anzudauern, sondern sind auf 
einige Jahrzehnte besehrankt; in ihrer Haufigkeit, Dauer und Sehwere sind sie 
aber aueh bei dem einzelnen Kranken erhebliehen Sehwankungen unterworfen. 
Wenn die Enkel in das Erkrankungsalter gelangen, haben die GroBeltern meist 
schon die Jahre erreieht, in denen die Anfalle aufhoren. Die Anamnesen lassen 
darum keinen exakten Vergleieh zu; sie werden noeh unsieherer, wenn die 
Angehorigen der alteren Generation schon verstorben sind und die Kinder und 
Enkel nur beriehten, was sie von jenen erfahren haben. Aus einzelnen Be­
obaehtungen kann man sogar sehlieBen, daB die Erkrankung zuweilen bei den 
friiheren Generationen einen schlimmeren Verlauf genommen hat als bei den 
spateren. 

JANOTA und WEBER haben der somatisehen und psyehisehen Konstitution 
ihrer Kranken besondere Aufmerksamkeit gewidmet. Dberbliekt man das von 
ihnen und anderen Autoren zusammengetragene Material, so zeigt es sieh, daB 
konstante Anomalien weder bei den Kranken selbst noeh bei den gesunden 
AngehOrigen vorkommen. Ungleiehe Pupillen oder angewaehsene Ohrlappehen 
wird man bei der Untersuehung einer groBeren Zahl von Mensehen, gesunden 
oder kranken, immer finden. Aueh die Zuteilung zu einem bestimmten Kon­
stitutionstypus ist nieht moglieh. Die Familien, in denen paroxysmale Lahmung 
vorkommt, sind oft sehr kinderreieh gewesen. Ob der Kinderreiehtum in diesen 
Fallen dureh soziologisehe oder dureh biologisehe Griinde zu erklaren ist, diirfte 
nieht leieht zu entseheiden sein. 

SHINOSAKI hat unter seinen 24 Fallen 15mal eine Struma gefunden; 7 von 
diesen 15 hatten deutliehe Basedowsymptome. Die Kranken SHINOSAKIS zeigten 
aber aueh sonst Eigentiimliehkeiten, die anderwarts nieht beobaehtet wurden. 
Vielleieht handelt es sieh um Besonderheiten, die auf die japanisehe Bevolkerung 
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beschrankt sind. Jedenfalis konnen seine Beobachtungen nicht ohne weiteres 
veraligemeinert werden. 

Den Charakter der Kranken haben SINGER und GOODBODY als frohlich, 
lebhaft, sanguinisch geschildert ; JANOTA und WEBER stimmen ihrer Beschreibung 
durchaus zu. Da die Krankheit die hoheren geistigen Funktionen nicht in Mit­
leidenschaft zieht, haben sich die Kranken trotz der schweren Storungen meist 
im Beruf gehalten und sind sozial eingeordnet geblieben. 

Unter den Kranken iiberwiegt das mannliche Geschlecht wesentlich. Man 
kann nach den verschiedenen Statistiken da~t rechnen, daB die Erkrankung 
bei Mannern viermal haufiger manifest wird als bei Frauen. Auch scheinen die 
Anfalie bei den Frauen meist leichter zu verlaufen. MANKOWSKY schlieBt daraus, 
daB wir es bei dieser Erkrankung zwar nicht mit einer geschlechtsgebundenen, 
aber doch mit einer "geschlechtsbegrenzten" Erblichkeit zu tun hatten. 

Exogene Momente (Alkohol, Lues) spielen bei der Entstehung der Krankheit 
keine Rolle. Dagegen gibt es eine Reihe von Umstanden, welche zur Auslosung 
der einzelnen Anfalle beitragen konnen. Davon wird noch die Rede sein. 

Die An/dlle setzen am haufigsten im 2. Lebensjahrzehnt zumeist vor oder 
wahrend der Pubertat ein. Doch ist ein friiherer Beginn gar nichts Ungewohn­
liches. Der Patient WESTPHALS erkrankte im 7. Jahr. BUZZARD berichtet 
iiber einen Fall, bei dem Anfalie schon im 2. Jahr aufgetreten waren. H. STRAUSS 
beobachtete einen 6jahrigen Knaben, der mit 21/2 Jahren erkrankt war. Unter 
den zahlreichen Krankheitsfalien, die GOLDFLAM in einer Familie zu unter­
suchen Gelegenheit hatte, begann die Krankheit einmal bereits im 5., ein anderes 
Mal im 6. Jahr. Nach der abgeschlossenen Geschlechtsreife wird die Krankheit 
im allgemeinen seltener. In der Statistik von SHINOSAKI iiberwiegt allerdings 
wieder der Beginn im 3. Lebensjahrzehnt. 11 von seinen 24 Kranken hatten 
bei Ausbruch der Krankheit das 20. Jahr, weitere 5 das 30. Jahr iiberschritten. 
Vereinzelt ist ein noch spaterer Beginn beobachtet worden; ein Kranker SHINO­
SAKIs war bis ins 54. Jahr, ein Kranker KRAMERS bis ins 60. Jahr von Anfallen 
verschont geblieben. 

Das ist ein Alter, in dem sonst die Krankheit meist zu schwinden pflegt. 
In der Regel werden die Anfane nach dem 35. Jahr seltener und horen nach dem 
45.-50. Jahr ganz auf. 

Die Krankheit zeigt in ihrem Verlauf eine gewisse Abhangigkeit von der 
Pubertat und dem Klimakterium. Bei Frauen ist auch sonst ein engerer Zu­
sammenhang des Verlaufs mit den Generationsvorgangen zu beobachten. Bei 
einer Kranken COUZOTS horten die Anfalle nach einer Geburt ganz auf. Eine 
Patientin ORLANDOS erkrankte zur Zeit der Menarche; sie bekam ihre Anfalle 
weiter stets zusammen mit der Menstruation. Immerhin sind aber die Ab­
weichungen von dieser Verlaufsform doch so haufig, daB man daraus nicht, wie 
es geschehen, einen SchluB auf die Pathogenese des Leidens ziehen kann. 

Die einzelnen Anfalie setzen zumeist wahrend der Nacht in den friihen 
Morgenstunden ein; die Kranken erwachen unter starken SchweiBausbriichen 
v61lig gelahmt. Das Herannahen der Anfalle kiindigt sich oft schon am Tage 
vorher an. Die Stimmung schlagt um, die Patienten werden reizbar, verdrossen, 
angstlich; eine groBe Mattigkeit befallt sie; aIle Bewegungen werden schwer 
und anstrengend; die Muskulatur, besonders die der Oberschenkel, schmerzt. 
Dazu kommen Paraesthesien der verschiedensten Art, Kaltegefiihl, Kribbeln, 
Steifigkeit, Spannung, Ziehen. OPPENHEIM erwahnt in einem Fall unter den 
Prodromen eine auraartige Geschmacksempfindung. Zuweilen sind in dieser 
Zeit schon Veranderungen der reflektorischen und mechanischen Erregbarkeit 
nachweisbar. 

65* 
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Auch Storungen der vegetativen Funktionen, die auf der Hohe des Anfalls 
selten vermiBt werden, sind am Vortag schon haufig vorhanden. Die Speichel­
sekretion laBt nach, was im Verein mit den prodromalen SchweiBausbriichen 
zu einer starken Durstempfindung Veranlassung gibt. Manche Kranke klagen 
iiber ein Vollegefiihl, sie leiden unter Brechreiz, zuweilen unter Erbrechen; andere 
wieder, wie ein Patient HOLTZAPPLES, verspiiren einen HeiBhunger, dessen Stil­
lung den Ausbruch der Lahmung beschleunigt. Die Zunge ist meist trocken und 
belegt; es besteht Verstopfung, dabei aber ein qualender Stuhldrang, seltener 
sind in diesem Krankheitsstadium Durchfalle. 

Zuweilen setzen die Paroxysmen auch ohne alle Vorboten ein, zuweilen 
aber klingen die Prodrome wieder ab, ohne daB sich eine vollige Lahmung ent­
wickelt. Kein Fall gleicht dem anderen; auch bei demselben Kranken verlaufen 
die einzelnen Anfalle keineswegs stets genau nach dem gleichen Schema. Aller­
dings pflegen bestimmte Prodromalerscheinungen bei den gleichen Kranken, 
selbst bei den verschiedenen AngehOrigen einer Familie haufig wiederzukehren, 
wahrend andere Vorboten der Anfalle immer vermiBt werden. Vereinzelt ist 
es auch gelungen, durch geeignete MaBnahmen, insbesondere durch intensive 
Bewegungen, in dem Prodromalstadium den Ausbruch der Lahmung zu ver­
hindern. 

Auf der Hohe des Anfalls versagt jede willkiirliche Bewegung. Nur das 
Zwerchfell, die von den Hirnnerven versorgten Muskeln und - zum Teil wenig­
stens - die HalsmuskUlatur konnen fast stets noch aktiv innerviert werden. Die 
Kranken liegen bewegungslos im Bett, unfahig ein Glied zu riihren. Mit groBer 
Anstrengung vermogen sie es, den Kopf nach der Seite zu drehen. Durch die Be­
teiligung der Intercostalmuskeln wird auch die Atmung und mit ihr das Niesen, 
Rauspern, Schneuzen sowie das laute Sprechen behindert. In seltenen Fallen 
ist auch die Artikulation, das Kauen und das Schlucken erschwert. Ganz unge­
wohnlich sind die Befunde von SINGER und GOODBODY, die eine Levatorlahmung, 
sowie die von PUTNAM und von TAYLOR, die eine Beteiligung der Gesichtsmusku­
latur beobachteten. 

Oft sind symmetrische Muskeln nicht in gleicher Schwere befallen, oft auch 
von benachbarten Muskeln der eine schon wieder etwas funktionstiichtig, wenn 
der andere noch vollstandig gelahmt ist. Vorwiegend halbseitige Lahmungen 
sind ven BURR und von MANKOWSKY beschrieben worden. Eine Verteilung der 
Lahmungen nach einzelnen peripheren Nerventerritorien kommt nicht vor. 

1m ganzen werden die proximalen Muskeln an Armen und Beinen haufiger 
und starker befallen als die distalen. KOLIK meint, daB die Muskeln mit statischer 
Funktion am schwersten betroffen seien. In einem Fall ALBRECHTS, der wie 
ein Landry begann, waren neben einer nicht ganz vollstandigen Lahmung der 
GliedmaBen die Halsmuskeln paretisch; an der unteren Extremitat blieben 
aber noch Reste der FUnktion auBer in den Glutaen in den FuBbeugern und in 
den kleinen FUBmuskeln erhalten. GOLDFLAM dagegen berichtet von einem 
Kranken, bei dem gerade die distalen Teile am schwersten befallen waren. 
Abortive Anfalle, in denen nur die kleinen Handmuskeln betroffen waren, sind 
schon von WESTPHAL beschrieben worden; spatere Beobachter haben ahnliche 
Befunde erhoben. Der Regel, daB die proximale MuskUlatur schwerer gelahmt ist, 
muB man also eine groBe Zahl von Abweichungen und Ausnahmen hinzufiigen. 

Eine ahnliche Einschrankung erfordert die Regel, daB die Lahmung in den 
Beinen einsetzt, auf die Arme fortschreitet und zuletzt die Halsmuskeln ergreift. 
Meistens allerdings ist es so, daB zunachst das Gehen, Stehen, Sitzen unmoglich 
wird, daB dann erst die Funktion der FuB- und Zehenstrecker und zuletzt die 
der FuB- und Zehenbeuger erlischt; daran schlieBt sich die Lahmung der Arm­
muskulatur von den Schultern zu den Fingern fortschreitend. 
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Die Verteilung der Lahmung entspricht also in einer gewissen Annaherung 
der aus den Chronaxiewerten der befallenen Muskeln abzuleitenden Gruppierung. 

Die zuletzt befallenen Muskeln pflegen am ersten ihre Beweglichkeit wieder 
zu erlangen. Auf diese Umkehrung in der Reihenfolge des Beginns und des Ende 
der Lahmungen hatte schon WESTPHAL hingewiesen. Aber auch diese Regel 
yom Einsetzen und Abklingen der Anfalle laBt manche Ausnahmen zu; es 
erubrigt sich, sie aIle im einzelnen aufzufuhren. 

Die vollstandig geiahmten Muskeln verlieren ihre reflektorische, ihre mechani­
sche und ihre elektrische Erregbarkeit. Die Seknenphiinomene, besonders die 
Kniesehnenreflexe, sind oft schon im Prodromalstadium abgeschwacht und 
leicht erschOpfbar; bei vollausgebildeter Lahmung fehlen sie meist vollstandig. 
Dagegen sind die Hautreflexe auch in dieser Zeit zuweilen noch auslOsbar. 
WEXBERG und R. KUTTNER berichten von einem einseitigen Fehlen der Bauch­
reflexe. Pathologische Reflexe gehoren nicht in das Krankheitsbild der paroxys­
malen Lahmung. VERA JOHNSSON will allerdings bei einem 26jahrigen Mann 
noch einige Tage nach einem Anfall beiderseits den Babinski gefunden haben. 
Es durfte sich aber auch bei dieser Beobachtung wohl nicht um ein Pyramiden­
zeichen gehandelt haben, sondern um die Fortdauer einer Schwache in den Zehen­
streckern. Die reflektorische Erregbarkeit schwindet meist fruher als die elektri­
sche und kehrt beim Abklingen des Anfalls meist auch fruher als diese wieder. 

Die elektrische Erregbarkeit verhalt sich ganz analog zu der mechanischen 
und der reflektorischen. Sie sinkt mit dem Fortschreiten des Anfalls immer mehr 
herab, ist auf der Rohe des Anfalls erloschen und kehrt mit und nach dem Ab­
klingen des Anfalls allmahlich wieder. In schweren Fallen ist weder bei direkter 
noch bei indirekter Reizung, weder mit dem galvanischen noch mit dem faradi­
schen Strom eine Reaktion zu erzielen. Doch zeigt eine systematische Unter­
suchung, daB zuweilen einzelne Muskeln noch erregbar sind, wahrend benach­
barte in keiner Weise mehr auf den elektrischen Strom reagieren. In leichteren 
Fallen bleibt die galvanische Erregbarkeit langer erhalten als die faradische; 
die direkte Erregbarkeit erlischt oft vor der indirekten. Nach dem Abklingen 
des Anfalls ist nicht selten in einzelnen Muskeln noch ein schlechteres Ansprechen 
auf den faradischen Strom langere Zeit zu beobachten. 

Qualitative Veranderungen der elektrischen Reaktion sind bei den paroxys­
malen Lahmungen nur ganz selten beobachtet worden. KRAMER beobachtete 
eine Art myasthenischer Reaktion. JANOTA und WEBER stellten wahrend eines 
leichteren Anfalls mit der Kondensatormethode fest, daB bei direkter Reizung 
Kontraktionen von myotonischem Typus eintraten, wenn unterschwellige 
Strome angewandt wurden. Bei Schwellenwerten erschopfte sich die Erregbar­
keit rasch; die Verfasser sprechen von einem myasthenischen Typus. SchlieBlich 
muB hier die noch fast ganz isoliert gebliebene Beobachtung GOLDFLAMS mit­
geteilt werden. Dieser Forscher, der in den Neunziger Jahren mehrere sehr 
grundliche Untersuchungen uber die paroxysmale Lahmung veroffentlichte, 
fand in einem Fane ein auBerordentlich fruhes Auftreten der KOZ, ein Uber­
wiegen der ASZ uber die KSZ, trage Zuckung bei faradischer Reizung. Bei 
Schwellenreizen war die Erregbarkeit rasch erschopft, bei uberschwelligen 
Reizen zeigte sich eine myotonische Reaktion. GOLDFLAM deutete den Befund, 
der noch bei einem anderen Mitglied der von ihm untersuchten Familie wieder­
kehrte, als eine partielle Entartungsreaktion. Da der gleiche Befund aber auch 
in den symptomfreien Intervallen zwischen den Anfallen zu erheben war und 
die Patientin GOLDFLAMS eine auBerordentlich stark entwickelte (pseudo­
hypertrophische 1) Muskulatur hatte, bleibt es fraglich, ob diese qualitativen 
Veranderungen der Reaktion uberhaupt auf das Konto der paroxysmalen 
Lahmung verbucht werden durfen. JANOTA und WEBER wollen allerdings mit 
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ailer gebotenen Reserve doch aus ihren eigenen und aus GOLDFLAMS Beobach­
tungen den SchluB ziehen, daB eine "leichte Erhohung der direkten sowie der 
indirekten Erregbarkeit, der myasthenische Typus der Reaktion bei Schwellen­
werten und der myotonische bei fiberschwellenwerten, manchmal auch die 
Umkehrung des PFLU"GERschen Gesetzes, ein unscharfer fibergang von der 
Erregbarkeit zur Unerregbarkeit und friiheres Auftreten der elektromotorischen 
Erregbarkeit gegeniiber der elektrosensiblen" fiir die paroxysmale Lahmung, 
die Intervaile eingeschlossen, charakteristisch sei. 

Mit der elektrischen sinkt auch die mechanische Erregbarkeit. Es fehlt jede 
Reaktion (Muskelvail, fasciculare Kontraktion) sowohl bei dem Beklopfen der 
Muskein wie auch bei dem Druck auf den Nervenstamm. 

Die schweren, einander parallel verlaufenden Anderungen der reflektorischen, 
mechanischen und elektrischen Erregbarkeit haben den AnlaB gegeben, von 
einer "Kadaverreaktion" zu sprechen. Aber es sei gerade wegen dieses Aus­
druckes gieich hervorgehoben, daB aIle rezeptorischen Funktionen, die sensiblen 
wie die sensorischen, auch auf der Hohe des Anfalls ganz intakt gefunden wurden. 
Ebenso bleibt das BewufJtsein vollig klar. HOLTZAPPLE konnte sogar bei einem 
Patienten, der im Anfall starb, feststellen, daB bis zum letzten Augenblick keine 
BewuBtseinstriibung eintrat. SCHMIDT dagegen fand bei 2 Kranken, die wahrend 
eines Anfalles zugrunde gingen, daB schon einige Zeit von dem Ende das Be­
wuBtsein schwand. Aber diese Veranderung ist offenbar eine Folge der schweren 
Dyspnoe gewesen und hatte mit den primaren Symptomen der paroxysmalen 
Lahmung nichts zu tun. 

Wahrend der Anfane ist die Urin- und StuhIentIeerung auffallend seIten, 
was zum Teil durch eine Parese der Bauchmuskeln und durch ein Nachlassen der 
PeristaItik, zum Teil auch durch eine, infoige der starken SchweiBausbriiche, 
verringerte Urinproduktion zu erklaren ist. Bei Kranken, die katheterisiert 
werden muBten, fand sich meist nur eine geringe Menge stark konzentrierten 
Drins in der Blase. Die Funktion der SchlieBmuskeln bleibt in der Regel unge­
stort. Wir haben es also bei dieser Storung der Ausscheidung eigentlich schon mit 
vegetativen Symptomen zu tun, die ja bei der paroxysmalenLahmung iiberhaupt 
sehr zahlreich und fur die pathogenetische Erklarung der Krankheit wichtig sind. 

Als die eigenartigste Erscheinung aus der Gruppe der vegetativen Storungen 
sind ohne Zweifel die anfallsweise auftretenden Veranderungen am Herzen 
anzusehen, ein Symptom, das bei anderen Krankheiten, auch bei solchen, die 
mit Anfallen verlaufen, kaum je beobachtet wird. Obgieich Herzveranderungen 
nur in einer Minderzahl der FaIle gefunden worden sind, verdienen sie darum 
doch, als ein die paroxysmale Lahmung charakterisierender Befund zunachst 
genannt zu werden. OPPENHEIM hat als erster auf die akute Herzerweiterung 
wahrend des Anfalls hingewiesen. Wahrend auBerhaib des Anfalls der Befund 
am Herzen in seinem Fall normal war, waren im Anfall (nicht in jedem) die 
Herzdampfung erweitert, besonders nach rechts, die Herzaktion verstarkt, an 
der Spitze und an der Pulmonalis war ein systolisches Blasen zu horen, der 
zweite Pulmonalton war gespalten und akzentuiert. Dieser Befund, der damals 
von F. v. MULLER iiberpriift wurde, ist durch Beobachtungen spaterer Autoren 
(GoLDFLAM, HIRSCH, N ONNE, GARDNER, SHIN OSAKI, ZABRISKIE und FRANTZ u. a.) 
bestatigt worden. FUCHS hat die Dilatation auch rontgenologisch nachgewiesen. 
Es ist darum wohl nicht angangig, die Verbreiterung der Herzdampfung durch 
ein Zuriickweichen der Lungengrenzen infoige der Erschlaffung der Inspirations­
muskeln und eines Hochstandes des Zwerchfells zu erklaren. JANOTA und WEBER, 
die die Moglichkeit einer solchen Erklarung ins Auge faBten, haben seIber durch 
elektrokardiographische Untersuchungen Veranderungen am Myokard wahrend 
des Anfalls nachgewiesen. Sie fanden, daB im Paroxysmus in der 1. und II. 
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Ableitung der Typus des Kammerkomplexes wesentlich verandert ist. Der Aus­
schlag R ist in der I. Ableitung merklich vergroBert, aber nicht verbreitert. 
Dagegen sind die Linie {3 und die Welle I bedeutend erniedrigt, welch letztere 
eine Zweiphasenform erhalt. JANOTA und WEBER weisen auf die Uberein­
stimmung zwischen dieser Form des Elektrokardiogramms mit dem hin, das 
ROTHBERGER bei hohem Vagustonus beschrieben hat. 

UnregelmaBigkeiten des Pulses (Arrhythmien, Extrasystolen, Bradykardie) 
sind haufig. In einem Fall REUTERS ging der PuIs bis auf 45, in einem Fall 
SHINOSAKIS bis auf 40 Schlage zuriick. Doch sind zuweilen auch Beschleunigungen 
beobachtet worden. 

Der Blutdruck ist in der Regel nicht wesentlich verandert. Die Hypertonie, 
wie sie SCHMIDT in seinen Fallen beobachtete, ist durchaus kein regelmaBig 
vorkommendes Symptom. Man hat diesem Symptom in den Jahren nach der 
Veroffentlichung der SCHMIDTschen Monographie besondere Aufmerksamkeit 
zugewandt, ohne aber zu einer Bestatigung der SCHMIDTSchen Auffassung zu 
gelangen. In dem obenerwahnten Fall REUTERS fand sich sogar ein stark 
erniedrigter Blutdruck. Es kann der Hypertonie daher auch nicht die Bedeutung 
fiir die Theorie der Pathogenese der paroxysmalen Lahmung zukommen, die 
SCHMIDT ihr zuschreiben wollte. 

Auch das Blutbild zeigt keine typischen Veranderungen. GOLDFLAM hatte 
im Anfall eine neutrophile Leukocytose beobachtet; die Eosinophilen waren 
vermindert. 1m Intervall sah er eine Lymphocytose mit Eosinophilie. Auch 
SHIN OSAKI beobachtete eine neutrophile Leukocytose. Adrenalininjektionen 
wahrend der Anfalle und im Intervall haben nach SHINOSAKIS Beobachtung 
eine verschiedenartige Wirkung auf das leukocytare Blutbild. 1m Intervall 
steigt 5--30 Minuten nach Adrenalininjektionen die Zahl der polymorphkernigen 
neutrophilen Leukocyten rasch an. Wahrend des Anfalls ist dagegen die Reaktion 
verzogert; die Vermehrung der Leukocyten setzt erst nach einigen Stunden 
ein, erreicht dann aber hohere Werte als im Intervall. Von einer leichten Leuko­
cytose wahrend des Anfalls berichtet auch MANKOWSKY. TAYLOR fand ein -ober­
wiegen der basophilen bis zu 57 %. In anderen Beobachtungen wurde das weiBe 
Blutbild ganz normal gefunden, ebenso wie auch das rote Blutbild und die 
Hamoglobinwerte. Uber die Senkungsgeschwindigkeit liegen keine Berichte vor. 

Die chemische Beschaffenheit des Blutes ist bei der paroxysmalen Lahmung 
in neuerer Zeit vielfach untersucht worden. Die Hoffnung allerdings, gerade 
durch diese Untersuchungen zu einem Verstandnis der Pathogenese zu gelangen, 
hat sich bis jetzt noch nicht erfiillt. Die Ergebnisse sind widerspruchsvoll; die 
Versuche, Anfalle durch die Zufuhr von Ca, Mg, K auszulOsen oder abzustoppen, 
haben keine iiberzeugenden Resultate ergeben. Von der Annahme ausgehend, 
daB die periodische Extremitatenlahmung das Gegenbild der Tetanie sei, wurde 
besonders der Ca-Gehalt des Blutes gepriift. Die vermutete Erhohung des 
Ca-Spiegels wurde aber nicht gefunden (SHINOSAKI, YOSHIMURA, MANKOWSKY, 
ZABRISKIE und FRANTZ, H. STRAUSS). Nur der Befund KUTTNERS weicht davon 
abo JANOTA und WEBER beobachteten in einem Fall wahrend der Zwischen­
zeiten sogar eine Hypokalzinamie. Die FeststelIung YOSHIMURAS, daB das Mg 
wahrend der AnfalIe gesteigert sei, diirfte allerdings dafiir sprechen, daB das 
Verhaltnis der im Blut kreisenden Elektrolyte verandert, das Ca-Mg-Gleich­
gewicht im Serum gestort ist. Nach der Meinung YOSHIMURAS konnten erst 
infolge dieser ErhOhung des Mg-Spiegels Kohlehydrate einen Anfall provozieren. 
Als letzte Ursache der Storung des Verhaltnisses der Elektrolyte vermutet er 
eine anfallsweise einsetzende· Anderung der Funktion der Epithelkorperchen. 
YOSHIMURA gelang es, im Tierexperiment durch intravenose Injektionen von 
Mg und Traubenzucker Anfalle zu provozieren. Die Beobachtungen YOSHIMURAS 
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und die daran gekniipften theoretischen Folgerungen bediirfen aber noch der 
Bestatigung. 

Der Kaliumgehalt des Blutes im Anfall weicht nicht von dem der Norm abo 
Der Milchsauregehalt betrug im FaIle KUTTNERS wahrend des Anfalls 48 mg- %, 

in der anfallsfreien Zeit 36 mg- %. Das Gesamtkreatinin und das Kreatin fand 
der gleiche Untersucher normal. 

Der Umstand, daB die reichliche Aufnahme von Kohlehydraten einen Anfall 
provozieren kann, veranIaBte besonders die japanischen Forscher zu einem 
genaueren Studium des Zuckerstotlwoohsels. In der anfallsfreien Zeit bewegt 
sich der Blutzuckergehalt innerhalb normaler Grenzen. 1m Beginn des Anfalls 
steigt der Blutzucker mii.Big an; im spii.teren Stadium sinkt der Blutzucker­
spiegel nur allmahlich wieder zur Norm, die er aber oft schon wieder erreicht hat, 
wahrend die Lahmungen noch· andauern. Eine experimentelle Auslosung von 
Anfallen durch Adrenalin- oder Traubenzuckerinjektionen gelingt allerdings 
nur dann, wenn die Hyperglykamie lange genug andauert. Diese Beobachtung 
stimmt gut damit iiberein, daB nach GenuB von Kohlehydraten bei Kranken, 
die an paroxysmaler Lahmung litten, die Blutzuckererhohung sich nur sehr 
langsam wieder ausgleicht. SHINOSAXI halt gleichwohl die Blutzuckersteigerung 
nicht fiir die direkte Ursache des Anfalles. TrNG-SHUN-LEE hat die Beobachtungen 
SHINOSAXIB durch eigene Untersuchungen erganzt. Er fand, daB die Assimilations­
kraft fiir Kohlehydrate nicht deutlich geschadigt war. Er wendet sich daher 
ebenfalls im Gegensatz zu YOSHIMURA gegen die Annahme, daB eine Hyper­
glykiimie die Anfalle auslOse. 

Eine Hyperglykamie im Anfall haben auch NEUSTADTER, MANKOWSKY, 
JANOTA und WEBER beobachtet, andere wie STRAUSS und KUTTNER fanden 
einen normalen, NEEL sogar einen niedrigeren Zuckergehalt des Blutes. Die 
experimentelle Senkung des Blutzuckerspiegels durch Phloridzininjektionen 
wahrend des Anfalles hatte keinen EinfluB auf den Verlauf der Lahmung. Die 
lange zeitliche Dauer der provozierten Hyperglykamie kann nach der Meinung 
von JANOTA und WEBER nur als Folge einer St6rung der neuro-vegetativen 
Regulation und einer verminderten Fahigkeit des Muskelgewebes, den Blutzucker 
zu verbrauchen, erkliirt werden. Denn im Gegensatz zu den japanischen Forschern 
haben sie in ihren Fallen keine Symptome eines Dys- oder Hyperthyreoidismus 
gefunden. Auch die Funktion des Pankreas und der Leber waren intakt. 

Die Steigerung des Blutzuckergehaltes fiihrt nur selten zu einer Glykosurie. 
KRAMER und SHINOSAXI haben FaIle beobachtet, bei denen nUr wahrend des 
Anfalls und unmittelbar nach dem Abklingen der Lahmungen Zucker im Urin 
nachweisbar wurde. Aber die Zahl solcher FaIle ist klein; in SHINOSAKIS groBem 
Material hatten nur 3 von 24 Kranken eine voriibergehende Glykosurie. Auch 
diese Patienten waren im Intervall zuckerfrei. TING-SHUN-LEE schlieBt aus 
seinen Beobachtungen, daB die Glykosurie auf einer Erniedrigung der Zucker­
ausscheidungsschwelle beruhe und nichts mit der Blutzuckersteigerung zu tun 
habe. Denn bei Anfallen, die durch fortgesetzte Schilddriisengaben provoziert 
wurden, ging die Glykosurie den Anfallen voran, sie trat also zu einer Zeit ein, 
in welcher der Blutzuckerspiegel noch nicht erhoht war. 

Etwas hiiufiger als die Glykosurie ist eine anfallsweise auftretende Albumin­
urie. Man kann sie aber keineswegs zu den regelmaBigen Erscheinungen der 
paroxysmalen Lahmung zahlen. Denn wahrend SHINOSAXI eine mit dem 
Anfall kommende und schwindene Albuminurie nur in einem unter 15 Fallen 
vermiBte, haben zahlreiche andere Autoren bei ihren Kranken niemals EiweiB 
im Urin nachweisen k6nnen. Hyaline Zylinder, Erythrocyten, Epithelien, wie 
sie GoLDFLAM beobachtet hat, haben auch die japanischen Forscher trotz der 
Haufigkeit der Albuminurie in ihren Fallen nie gesehen. 
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Ebenso handelt es sich bei den Beobachtungen von SCHLESINGER, der eine 
Acetonurie, von SCHMIDT und von MANKOWSKY, die eine vermehrte HamsauI:e­
ausscheidung, von HOLTZAPPLE, der eine verringerte Hamstoffmenge fand, 
um vereinzelte Vorkommnisse. Zuweilen ist auch die Kreatininausscheidung 
vor und wahrend des Anfalles vermindert. SHINOSAKI und nach ihm KUTTNER 
fanden den Ca-Gehalt des Urins im Anfall erhOht, im Intervall normal. Da aber 
der Ca-Gehalt bei gewohnlicher Kost sehr stark schwankt, muB erst eine langere 
Einstellung der Kranken auf eine fleischlose Diat erfolgen, ehe man aus den 
Ergebnissen gerade dieser Analyse irgendwelche Folgerungen ziehen kann. 

Haufiger und fiir die pathogenetische Deutung des Leidens wichtiger ist 
das Vorkommen von Indican im Ham, das GOLDFLAM als erster beobachtet hat. 
Die Indicanurie halt ofter auch im Intervall an. HOLTZAPPLE stellte Indican­
urie auch bei den gesunden Angehorigen seiner Patienten fest; viele dieser 
Familienmitglieder litten an MigraneanfalIen, die HOLTZAPPLE daher als ein 
Aquivalent der paroxysmalen Lahmung deutet. 

Die Indicanurie ist ein Zeichen fiir eine starke Zersetzung des Darminhaltes, 
namentlich in den unteren Abschnitten des Ileums. Zu einer solchen Faulnis 
kommt es wahrscheinlich infolge der Obstipation wahrend der Anfalle. JANOTA 
und WEBER halten es trotzdem fiir wahrscheinlich, daB Produkte des bakteriellen 
Zerfalls der EiweiBstoffe im Diinndarm resorbiert werden und daB sie einen 
spezifischen EinfluB im Sinne einer Autointoxikation auf diejenigen Gewebe 
ausiiben, die sich an dem Anfalle der paroxysmalen Lahmung beteiligen. Aber 
diese Frage ist noch nicht spruchreif. Es ist ja bis jetzt noch nicht einmal ganz 
klar, ob die Obstipation wahrend der Anfalle auf einer vegetativen Storung, 
einer Herabsetzung der Peristaltik beruht, oder ob die Lahmung der Bauch­
muskulatur ihre Ursache ist. Da die Obstipation meist von einer starken 
Flatulenz begleitet ist, da auBerdem Erbrechen, Brechreiz, Dbelkeit, .unan­
genehmer Geschmack und Appetitstorungen im Anfall haufig sind, ist doch 
wohl die Gesamtheit der Storungen des Verdauungsapparates als neuro-vegetativ 
bedingt anzusehen. 

MAN"KoWSKY meint, daB iiberhaupt der ganze Paroxysmus als ein "vege­
tativer Anfall" charakterisiert werden konne, und daB der Zustand des Muskel­
systems nur eine Teilerscheinung dieses Anfalles darstelle. Die Storungen des 
Herz- und GefaBsystems, die UnregelmaBigkeiten der sekretorischen Tatig­
keit (Schwitzen, SpeichelfluB), die Funktionsstorungen der Hamblase und des 
ganzen Magen-Darmtraktes, das AS9.HNERSche Phanomen, die Anderungen 
der Pupillenweite, die Glykamie, die Anderung der Blutformel, die Mattigkeit 
der Kranken sieht MANKOWSKY als ein einheitliches vegetatives Syndrom an. 
Die Bindung der Anfiine an den nykthemeralen Zyklus ist eine weitere Stiitze 
dieser Auffassung. 

Von den eben genannten vegetativen Symptomen hat wiederum SHINOSAKI 
das AsCHNERsche Phanomen am eingehendsten untersucht. Er fand es in 9 von 
10 Fallen positiv; die Kombination mit einer Struma, die in SHINOS.AKIS Mate­
rial besonders haufig war, hatte keinen EinfluB auf den Ausfall des Bulbus­
druckversuches. Von den 9 positiven Fallen waren 4 ohne Struma. Durch 
den Anfall wurde die Starke des Phanomens nicht wesentlich beeinfluBt. 

Von den profusen SchweiBausbriichen, die unter den Prodromen, zu Be­
ginn, im VerIauf und wieder am Ende der Anfalle auftreten konnen, ist schon 
die Rede gewesen. . 

Die K6rpertemperatur wird von den Anfallen nur wenig beeinfluBt. In 
vielen Fallen bleibt die Temperatur normal, zuweilen sinkt sie unter die Norm, 
selten kommt es zu leichten Fieberanstiegen; so schon in dem WESTPH.ALSchen 
Fall. Die Kranken selbst klagen haufiger iiber Hitze- als iiber Kaltegefiihl. 
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Einige Autoren haben dieser Kalteempfindung besondere Bedeutung beigelegt, 
wei! sie vermuteten, daB sie durch eine tatsachliche Abkiihlung der gelahmten 
Glieder bedingt sei. Die Kalteempfindung ist eines der Argumente, das SCHMIDT 
zur Stiitze seiner Hypothese der ischamischen Natur der Lahmungen heran­
zieht. Er sieht sich daher auch genotigt, die seiner Theorie entgegenstehenden 
Beobachtungen des HitzegefUhls und des Temperaturanstiegs zu entwerten. 
SCHMIDT meint, daB Fieber wahrend der Lahmungsanfalle stets nur bei gleich­
zeitig bestehenden anderen Erkrankungen vorkomme. JANOTA und WEBER 
haben aber durch genaue Messungen bei ihren Kranken eine typische Tempera­
turkurve festlegen konnen, ohne daB irgendeine interkurrente Krankheit nach­
zuweisen gewesen ware. Sie halten daher das Fieber fUr ein Symptom der 
paroxysmalen Lahmung selbst und nehmen an, daB Temperaturerhohungen 
gleichfalls in die Symptomatologie der Paroxysmen einzureihen sind. 

Die Untersuchung des Liquor cerebrospinalis ergibt in der Regel keinen 
krankhaften Befund. SHINOSAKI fand bei einem seiner Kranken wahrend des 
Anfalls eine leichte EiweiBvermehrung. 

Wie die Anfalle meist im Schlaf beginnen, so pflegen sie auch meist im 
Schlaf wieder zu enden, und ebenso wie das Einsetzen, so ist auch das AbkIingen 
der Lahmungen oft von starken SchweiBausbriichen begleitet. Ein Unterschied 
ist aber noch hervorzuheben: Die Anfalle beginnen meist wahrend des Nacht­
schlafes, seltener wahrend einer Ruhepause am Tage. Der Genesungsschlaf 
dagegen kann sich je nach der Dauer der Anfalle zu beliebiger Tagesstunde 
einstellen. Nur die leichteren Anfalle kIingen ohne Schlaf abo Die Beweglich­
keit setzt meist rasch und in symmetrischer Verteilung wieder ein, an den 
distalen Muskeln friiher als an den proximalen. 

Die Dauer der einzelnen Anfalle ist auBerordentlich verschieden. Es sind 
Anfalle beschrieben worden, die nur wenige Minuten dauerten, daneben als 
anderes Extrem solche, bei denen die Lahmung 5, ja sogar 7 Tage anhielt. 1m 
Durchschnitt ist mit einer Dauer von 1-11/2 Tagen zu rechnen. Auch bei dem 
gleichen Patienten schwankt die Dauer der Anfalle erheblich. SKOUGE erwahnt 
einen Kranken, dessen kiirzeste Anfalle 5 Minuten und dessen langste Anfalle 
30 Stunden anhielten. 

Abortive An/alle hatte schon WESTPHAL bei seinen Kranken beobachtet. 
Von abortiven Anfallen kann man mit Recht dann sprechen, wenn ohne be­
gleitende vegetative Storungen die Funktion einzelner Muskeln (kIeine Hand­
muskeln, Hiiftmuskulatur) nur fUr wenige Stunden beeintrachtigt ist, oder 
wenn sich allein die Prodome zeigen, die nachfolgende Lahmung aber ausbleibt. 
Paroxysmen, die auf die unteren Extremitaten beschrankt bleiben, abortive 
zu nennen, wie es SHINOSAKI getan hat, halte ich nicht fiir zweckmaBig. Denn 
dabei handelt es sich urn eine Besonderheit des VerIaufs, die bei einzelnen 
Kranken regelmaBig wiederkehrt, wahrend die eigentlichen abortiven Anfalle 
als eine Art Petit-mal zwischen den groBen Anfallen vorkommen. 

Der Tod im An/all ist ein seltenes Ereignis. Paroxysmale Todesfalle sind 
von GOLD FLAM , ATWOOD, HOLTZAPPLE, SCHMIDT, ZABRISKIE und FRANTZ und 
McLACHLAN mitgeteilt worden. Es ist zwar keineswegs in allen diesen Fallen 
erwiesen, daB del; Tod durch die paroxysmale Lahmung verursacht worden ist. 
Bei einem Teil handelt es sich nur urn mehr weniger gesicherte Vermutungen, 
die sich aus der Familienanamnese ergeben. Doch bleiben einzelne direkte 
Beobachtungen, die ergeben, daB durch ein Ubergreifen der Lahmung auf die 
Zwerchfellmuskulatur oder durch das Versagen des Herzens der Tod im Anfall 
eintreten kann. GOLDFLAM halt die jiingeren Kinder fUr besonders gefahrdet. 
Das Greisenalter hat in der einen von ihm beobachteten Familie niemand 
erreicht. 
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Wie die Schwere und Dauer schwankt auch die Haufigkeit der Anfalle in 
weiten Grenzen. Es ergibt sich ein ahnliches Bild wie bei anderen Anfallskrank­
heiten, bei denen man vergeblich eine Regel des Auftretens der Paroxysmen 
zu finden versucht hat. Die Pausen zwischen den Anfallen sind zuweilen sehr 
groB, konnen viele Jahre betragen; in anderen Fallen folgen sich die Anfalle 
in kurzen Abstanden. Der Patient KUTTNERS hatte im Verlauf von 3 Wochen 
6 groBe Anfalle, daneben fast jede Nacht einen abortiven Anfall. Die Haufig­
keit der AnfaIle wird sicher noch von exogenen Momenten beeinfluBt. Es kann 
daher eine gewisse Rhythmik der Anfalle vorgetauscht werden; eine fast regel­
maBige Wiederkehr der Paroxysmen an Sonntagen, die mehrfach beobachtet 
wurde, beweist auch in diesen Fallen keine innere Periodizitat; es ist viel wahr­
scheinlicher, daB die Ruhe und die iippigere Ernahrung an Sonntagen bei diesen 
Kranken die Anfalle ausgelost hat. Ein Verlauf, wie der von ORLANDO be­
richtete, dessen Patientin in der Zeit der Menarche erkrankte und dann regel­
maBig mit der Menstruation ihre tagelang dauernden AnfaIle bekam, ist durch­
aus nicht typisch. Dabei soIl nicht bestritten werden, daB die Geschlechts­
reife und das Klimakterium auch bei der paroxysmalen Lahmung kritische 
Zeiten sind. Nach dem Klimakterium werden die Anfalle seltener. Von einem 
giinstigen EinfluB der Schwangerschaft hatte sich COUZOT in einem seiner FaIle 
iiberzeugen konnen. Die AnfaIle schwanden bei einer Kranken, die seit dem 
10. Jahr an paroxysmalen Lahmungen gelitten hatte, nach der Geburt ihres 
ersten Kindes. Jahreszeitliche Schwankungen der AnfaIlshaufigkeit, die GOLD­
FLAM vermutet hatte, haben sich nicht mit Sicherheit nachweisen lassen. Unter 
den Patienten JANOTAS und WERERS ist einer gewesen, der nur ein einziges 
Mal in seinem Leben einen Anfall erlitten hat. Die FaIle mit isolierten oder 
vereinzelten Anfallen scheinen selten zu sein; es bleibt aber zu bedenken, daB 
sie sich leichter der arztlichen Erfahrung entziehen und auch durch die Familien­
anamnese nicht immer ausfindig zu machen sind. 

Es ist selbstverstandlich, daB bei einer Krankheit wie der paroxysmalen 
Lahmung die Kranken wie die Arzte dazu neigen, eine Reihe von Momenten 
als anfallauslosende zu verdachtigen. Die entsprechenden Angaben stehen 
aber zum Teil in scharfstem Gegensatz zueinander. Denn die einen behaupten, 
die Ruhe konne einen AnfaIl auslOsen, die anderen genau umgekehrt beschul­
digen die Anstrengung; bald soIl die Warme eine Ursache sein, bald die Kalte, 
bald das Dickwerden, bald das Abmagern. Da viele Patienten einen Zusammen­
hang zwischen reicheren Mahlzeiten und Anfallen vermuteten, wurde auf Grund 
genauerer Beobachtungen eine provozierende Wirkung bald dem EiweiB, bald 
den Kohlehydraten, bald dem Fett zugeschrieben. Man darf sich aber durch 
solche widerspruchsvolle Angaben nicht dazu vel'leiten lassen, ihre Berechtigung 
in Bausch und Bogen zu bezweifeln. Wie bei allergischen Krankheiten gibt 
es offenbar auch bei der paroxysmalen Lahmung ganz individuelle Empfind­
lichkeiten, so daB Nahrungsmittel, die der eine Kranke ohne Beschwerden ver­
tragt, bei dem anderen einen Paroxysmus auslosen konnen. Es brauchen also 
die entgegengesetzten Behauptungen sich nicht einfach aufzuheben, sondern 
sie konnen beide nebeneinander bestehen bleiben. 

Aus der langen Reihe provozierender Agentien heben sich nun doch zwei 
heraus, denen eine allgemeinere Bedeutung zukommt: die Ruhe und die reich­
liche Nahrungsaufnahme. WESTPHAL bereits konnte bei seinem Patienten 
durch eine einstiindige Ruhe einen AnfaU provozieren. Die Patienten haben, 
oft schon ehe sie zum Arzt kamen, selbst beobacht.et, daB das ruhige Liegen 
oder Sitzen die Anfalle begiinstigt, daB korperliche Arbeit sie eher verhindert. 
Bei einem Kranken PUTNAMS blieben die Anfalle wahrend einer mehrwochigen 
Fahrradtour ganz fort. Aber es fehlt doch nicht an Stimmen, die gerade die 
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groBere Anstrengung fiir schadlicher halten (SINGER und GOODBODY, GARDNER, 
SYMONDS, KUTTNER). JANOTA und WEBER haben darauf aufmerksam gemacht, 
daB in diesen Fallen die Anfalle erst nach, nicht wahrend der korperlichen 
Betatigung begannen, daB also auch hier vielleicht gerade die Ruhe nach der 
Anstrengung das ursachliche Moment seL Unklar ist es noch, ob der Muskel­
tatigkeit eine allgemeine oder eine auf den gerade tatigen Muskel beschrankte, 
anfallshemmende Wirkung zukommt. COUZOT erwii.hnt einen Kranken, der 
wahrend des Schreibens von der Lahmung befallen wurde. Die Lahmung 
ergriff zuerst die Beine, dann die linke und zuletzt die rechte, schreibende Hand. 
Da aber die Form der aufsteigenden Lahmung bei der paroxysmalen Lahmung 
gar nicht selten ist, bleibt es doch recht zweifelhaft, ob man diesem oft zitierten 
Fall eine besondere Beweiskraft fiir die anfallhemmende Wirkung der isolierten 
Muskeltatigkeit zuschreiben darf. 

Es sei aber hier gleich angemerkt, daB ZABRISKIE und FRANTZ durch Ab­
kiihlung einzelner Glieder ortlich begrenzte Lahmungen provozieren konnten, 
die bei Wiedererwarmung rasch schwanden. Die begleitenden Veranderungen 
der elektrischen Erregbarkeit waren genau zu verfolgen. Andere Beobachter 
haben allerdings mit der Abkiihlung nicht die gleichen Erfolge erzielen konnen. 
SHINOSAKI lieB 5 Patienten die Unterschenkel fiir 1/2-1 Stunde in Eiswasser 
von 0--50 legen; es traten keine Lahmungen ein. Von den Kranken wird zwar 
haufig Kalte als ungUnstig angesehen. Aber in vielen Fallen sind die Kranken 
im Sommer schlechter daran als im Winter, so daB GOLDFLAM gerade der Warme 
eine provozierende Wirkung zuschreibt. Moglich ist es, daB beide Parteien 
recht haben, daB bei einer Gruppe die Kalte, bei einer anderen die Warme 
ungiinstig wirkt. 

Eindeutiger als der EinfluB der Temperatur ist die Wirkung reichlicher 
Nahrungsaufnahme. Als besonders schadlich haben sich die Kohlehydrate 
erwiesen. SHINOSA~ hat durch eingehende Versuche festgesteIlt, daB nicht 
die iiberreichliche Mahlzeit an sich, sondern nur die iibermaBige Kohlehydrat­
aufnahme fiir das Auftreten eines Anfalls bestimmend ist. Durch die iiberreich­
liche Zufuhr von Rindfleisch oder Fisch konnte er bei seinen Patienten keine 
Anfalle hervorgerufen werden; dagegen wurden durch iiberreichliche Kohle­
hydratzufuhr per os immer typische heftige Lahmungsanfalle ausgelost. Es 
lieBen sich sogar noch feinere Unterschiede der Wirkung zwischen den einzelnen 
Arten von Kohlehydraten nachweisen. Die durch Rohrzucker und Starke 
provozierten Anfalle waren intensiver und dauerten langer als die durch Reis­
kuchen, Nudeln oder Reis ausgelOsten Anfalle. Die Zeit bis zum Eintritt der 
Lahmung war bei jenen Fallen kiirzer. Rontgenologische Untersuchungen 
zeigten, daB die Lahmung begann, wahrend die Nahrung sich noch groBtenteils 
im Diinndarm befindet, und daB der Anfall nachlieB, wenn sie den Diinndarm 
passiert hatte. 

Die sehr genauen Beobachtungen SHINOSAKIS, die Kontrollversuche mit 
EiweiBzufuhr, nehmen den Mitteilungen anderer Autoren, daB gerade das 
EiweiB oder das Fett ungiinstig wirke, viel an Beweiskraft. Trotzdem mag 
es vereinzelte FaIle geben, bei denen nicht die Kohlehydrate sondern andere 
Nahrungsmittel den Anfall auszulOsen vermogen. DaB aber in erster Linie durch 
die gesteigerte Kohlehydratzufuhr mit gewisser RegelmaBigkeit Anfalle ausgelOst 
werden konnen, bleibt ein fiir die pathogenetische Deutung des Leidens wichtiges 
Faktum. Seine Bedeutung wird auch nicht dadurch vermindert, daB die intra­
venose Injektion isotonischer Traubenzuckerlosungen ohne Wirkung bleibt. 
Denn die Veranderung des Blutzuckerspiegels dauert in diesem Fall zu kurze Zeit. 

Zur kiinstlichen AuslOsung der Anfalle sind noch eine groBe Zahl von organi­
schen und anorganischen Stoffen verwandt worden. Die Ergebnisse waren 
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recht unsicher; einem positiven Erfolg bestimmter Versuche stehen meist nega­
tive in groBerer Zahl gegeniiber, so daB es etwas voreilig ist, die positiven FaIle 
zur Stiitze einer pathogenetischen Theorie heranzuziehen und die negativen 
ein£ach zu iibergehen. Schon alteren Datums ist die Beobachtung ORZECHOVSKIS 
iiber die provozierende Wirkung von Adrenalininjektionen, die allerdings in 
seinen Fallen die Entwicklung eines Anfalls nur beschleunigten, nicht den 
Anfall selbst auslOsten. SHINOSAKI hat durch subcutane Injektionen von 
0,005-0,001 g Adrenalin in 15% der FaIle Paroxysmen auslOsen konnen, in 
einem Fall bestand dabei dieselbe Arrhythmie wie bei diesem Kranken im spon­
tanen Anfall. Auch anderen japanischen Forschern (YOSHIDA und KASUYA) 
gelang es, Anfalle durch Adrenalin zu provozieren. HIGlER und JANOTA und 
WEBER hatten nur negative Ergebnisse, MANKOWSKY eine positive Reaktion 
unter 7 Fallen. Es bleibt auch zu bedenken, daB die 15 % positiver Reaktionen 
aus der Beobachtung SHINOSAKIS, anders gewandt, ein Versagen der Adrenalin­
wirkung bei 12 von 15 Kranken anzeigen .. Fraglich ist, ob dieser Prozentsatz 
der Adrenalinempfindlichkeit sich wesentlich von dem bei groBeren Reihen­
untersuchungen beliebiger Versuchspersonen unterscheidet. Auch aus der 
interessanten Beobachtung JANOTAS und WEBERS, die in einem ~er Falle 
nach einer intravenosen Adrenalininjektion eine Veranderung des Elektro­
kardiogramms fanden, konnen keine weitreichenden Folgerungen gezogen 
werden. Eine positive Wirkung des Ephetonins hat KUTTNER gefunden. 

ORZECHOVSKIS Mitteilung, daB durch Pilocarpingaben die Schwere der 
Anfalle gemildert, ihre Dauer verkiirzt werde, ist durch spatere Beobachtungen 
nur vereinzelt bestatigt worden. HIGIER berichtet von einer geringen anfall­
kiirzenden Wirkung des Pilocarpins. Das Atropin hat keinen EinfluB auf die 
Anfii.lle und ihren Verlauf. 

Die haufige Kombination der paroxysmalen Lahmung mit einer Struma, 
die SHINOSAKI beobachtet hatte, veranlaBte ihn zu einem genaueren Studium 
der Wirkung des Schilddriisenhormons. SHINOSAKI hat 7 Kranken Schild­
driisenpraparate verabreicht. In 6 Fallen traten typische Anfalle am 7. bis 
12. Tag nach Beginn der Schilddriisenmedikation ein. Die Anfalle ht:irten bei 
5 Kranken auf, sobald mit dem Praparat ausgesetzt wurde. Die spontanen 
und die provozierten Anfalle waren gleich schwer, jedoch tI:aten die kiinstlich 
hervorgerufenen Anfalle haufiger auf. SHINOSAKI £olgert aus seinen Versuchen, 
daB die von CHARCOT zuerst beschriebene, von MOEBIUS als Basedowparaplegie 
bezeichnete voriibergehende Lii.hmung der Beine bei Basedowkranken nichts 
anderes als eben eine paroxysmale Lahmung im Verlauf der Thyreotoxikose 
sei. SHINOSAKIs Beobachtungen iiber die iktogene Wirkung der Schilddriisen­
praparate ist von zahlreichen anderen Autoren, besonders japanischen, be­
statigt worden (TING-SHUN-LEE, TSUJI, YOSHIDA und KASUYA, NEEL, HIGIER). 
Es muB jedoch darauf hingewiesen werden, daB andere Untersucher, die iiber 
ein groBeres Material verfiigen, bei ihren Kranken keineswegs so haufig wie 
SHINOSAKI eine Struma fanden, und daB Versuche mit Schilddriisenfiitterung 
anderwarts oft ergebnislos blieben. 

Zur Priifung der LUNDBORGschen Hypothese, von der bei der Darstellung 
der Pathogenese noch die Rede sein wird, hat SHINOSAKI auch die Wirkung von 
Parathyreoideapraparaten in 2 Fallen untersucht; er kommt zu dem Ergebnis 
daB die Nebenschilddriise das Auftreten der Anfalle begiinstige. Seine Dar­
stellung ist in diesem Punkte aber wenig iiberzeugend. 

Durch intravenose Zufuhr von Mg und Traubenzucker konnte YOSHIMURA 
im Tierversuch Anfalle auslosen. Der paroxysmalen Lahmung ahnliche Anfalle 
kommen zuweilen bei Vergiftung mit Mg und Bariumsalzen vor (HIGIER). 
Calciumgaben scheinen ohne Wirkung auf die Anfalle zu sein. 
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DaB unter den anfallauslosenden Momenten auch starke Gemutsbewegungen 
genannt worden sind, kann nicht wundernehmen. Es ist aber schwer zu ent­
scheiden, welche Bedeutung ihnen hier tatsachlich zukommt, um so schwerer, 
als starke Stimmungsschwankungen, Reizbarkeit und Empfindlichkeit schon 
zu den Prodromen des Anfalls gehoren. 

1m FaIle WESTPHALS traten die ersten Anfalle einige Wochen nach einem 
schweren Scharlach auf. 1m ubrigen aber sind kaum Anhaltspunkte dafur 
vorhanden, daB Infektionskrankheiten eine Rolle in der Atiologie der paroxys­
malen Lahmung spielen. 

Durch eine 20 Minuten lang fortgesetzte Hyperventilation konnte kein 
Anfall ausgelost werden. 

Ohne aIle arztliche Anleitung kommen nicht wenige Kranke aus eigener 
Erfahrung darauf, wie sie die Pause zwischen den einzelnen Anfallen verlangern, 
einen beginnenden Anfall unterdrucken konnen. Aus Furcht vor den Anfallen 
legen sich manche Patienten selbst eine strenge Diat auf. Je nach der person­
lichen Erfahrung enthalten sich die Kranken von der oder jener Speise oder sie 
schranken die Nahrungsaufnahme uberhaupt ein. Ein Patient GOLDFLAMS 
fastete aus eigenem Antrieb so energisch, daB er ganz abgemagert in die Be­
handlung kam. Nur nach einigem Widerstreben lieB sich GOLD FLAM von der 
ictogenen Wirkung reichlicher Mahlzeiten und der ZweckmaBigkeit einer 
strengen Diat uberzeugen. 

Die anfallshemmende Wirkung intensiver korperlicher Arbeit entdecken 
ebenfalls viele Patienten von sich aus und suchen ihre Erfahrung therapeutisch 
auszunutzen. 

In den Zeiten zwischen den An/allen fUhlen die Patienten sich in der Regel 
vollig gesund und auch die objektive Untersuchung vermag keine Abweichungen 
von der Norm aufzudecken. Indessen gilt auch diese Regel nicht ganz ohne 
Ausnahme. Wie schon die Beobachtung von WESTPHAL und OPPENHEIM ergab, 
ist zuweilen nach dem Abklingen des Anfalls in einzelnen Muskeln die Willkur­
innervation langere Zeit noch abgeschwacht, die faradische Erregbarkeit herab­
gesetzt. Die Sehnenphanomene, besonders die Kniesehnenreflexe, sind auch 
im Intervall oft schwer auszulOsen. Von den vegetativen Symptomen uber­
dauert die Indicanurie am haufigsten die Paroxysmen. Eine leichte Leuko­
cytose ist mehrfach in den Zwischenzeiten beobachtet worden. Eine genauere 
Untersuchung des Stoffwechsels und des Blutchemismus bestimmten JANOTA 
und WEBER zu der Meinung, daB eine besondere Labilitat des vegetativen 
Systems auch auBerhalb der Anfalle haufig nachzuweisen sei. 

Verschiedentlich haben sich im Verlau/ der Krankheit dauernde Anomalien 
herausgebildet. Manche Kranken zeigen eine auBerordentlich starke Entwick­
lung einzelner Muskelgruppen; bei einigen ist die Funktion in den hypertrophi­
schen Muskeln abgeschwacht. Es handelt sich also um eine Art Pseudohyper­
trophie, so daB die Frage gestellt werden muB, ob die paroxysmale Lahmung 
in eine Dystrophia musculorum progressiva ubergehen oder mit ihr kombiniert 
sein kann oder ob solche anatomischen Veranderungen der Muskulatur als eine 
fUr die paroxysmale Lahmung spezifische Dystrophie anzusehen sind. OPPEN­
HEIM beobachtete in seinem Fall eine dauernde Schwache der Beine bei gleich­
zeitig bestehender Hypertrophie der Wadenmuskeln, einen watschelnden Gang, 
eine Unfahigkeit den Rumpf zu strecken, sich yom Boden emporzubringen, ein 
Fehlen des Kniephanomens, eine quantitative Abnahme der elektrischen Erreg­
barkeit; er nahm darum einen Ubergang der paroxysmalen Lahmung in eine 
Muskeldystrophie an. Zu einem ahnlichen Ergebnis kamen BERNHARDT und 
spatere Autoren. GOLDFLAM dagegen wollte auf Grund der histologischen 
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Untersuchung excidierter Muskelstiickchen und des elektrischen Befundes die 
eigentliche Myopathie ausschlieBen. Dieser schon im Beginn der Beobachtungen 
entstandene Streit iiber die Beziehungen der paroxysmalen Lahmung zur 
Muskeldystrophie hat bis in die Gegenwart unentschieden fortgedauert. Weder 
die klinischen noch die anatomischen Befunde haben bisher eine endgiiltige 
Losung ermoglicht. Eine Klarung kann vielleicht die genauere Durchforschung 
der Familien, in denen paroxysmale Lahmungen vorkommen, bringen. McLACH­
LAN hat eine Familie beschrieben, in der paroxysmale Lahmung und Muskel­
dystrophien nebeneinander vorkamen. Wenn diese Beobachtung durch Unter­
suchungen an einem groBeren Material bestatigt wiirde, dann ware dIe Frage 
zugunsten der OPPENHEIMSchen Auffassung entschieden. 

Die Eigenart des Krankheitsbildes der paroxysmalen Lahmung hat zu 
vielen Kombinationen AnlaB gegeben. Die Beziehung der paroxysmalen Lah­
mung zur Myasthenie, zur Myotonie, zur Tetanie, zur Epilepsie, zur Narkolepsie 
ist erortert worden. Aber die Ahnlichkeit der klinischen Befunde ist so gering, 
daB eine pathogenetische Verwandtschaft daraus nicht gefolge1;'t werden kann. 
Ein gelegentlich beobachtetes positives Facialisphanomen nach dem Abklingen 
der Paroxysmen beweist keinen Zusammenhang der paroxysmalen Lahmung 
mit der Tetanie, eine myasthenieartige oder myotonieartige elektrische Reak­
tion beweist keinen Zusammenhang der paroxysmalen Lahmung mit der 
Myasthenie oder der Myotonie. Das Vorkommen epileptischer Anfalle neben 
den periodischen Lahmungen bei demselben Kranken oder den AngehOrigen 
einer Familie ist wohl nur als eine zufallige, nicht sondedich erstaunliche 
Kombination anzusehen. Besser begriindet ist die Annahme einer Verwandt­
schaft von Migrane und paroxysmaler Lahmung. Auch wenn man die Haufig­
keit der Migrane iiberhaupt berftcksichtigt, ist die Kombination beider Storungen 
doch so oft zu beobachten, daB man diese Verbindung kaum als zufallig an­
sehen kann. 

Die von SHINOSAKI in der Mehrzahl seiner Falle gesehene Kombination der 
paroxysmalen Lahmung mit einer Struma ist auch von anderen Forschern 
bestatigt worden (DUNLAP und KEPLER, MORRISON und LEVY). Aber sie scheint 
doch bei der japanischen Bevolkerung haufiger vorzukommen als anderwarts; 
gerade durch die Raufigkeit dieser Kombination und die Seltenheit heriditarer 
Erkrankungen unterscheiden sich ja die FaIle SHlNOSAKIs von den sonst 
bekannten. 

WENDEROWIC hat auf die Ahnlichkeit zwischen den AnfiUlen der Narko­
lepsie und den paroxysmalen Lahmungen hingewiesen. In der Tat besteht auf 
der Rohe der Anfalle eine vage V'bereinstimmung. Aber die Unterschiede in 
der AuslOsung, im Verlauf, in den vegetativen Storungen, im elektrischen 
Befund, in der Beziehung zum Schlaf sind doch so ausgesprochen, daB diese 
Ahnlichkeit schonmehr in den Abschnitt differentialdiagnostischer Erwagungen 
gehort. 

Die Differentialdiagnose kann im iibrigen bei dem voll entwickelten paroxys­
malen Anfall kaum eine Schwierigkeit bereiten, wenn das Krankheitsbild iiber­
haupt bekannt ist. Die Malaria, mit der die paroxysmale Lahmung zu Beginn 
ihrer wissenschaftlichen Erforschung verwechselt wurde, kann heute, wenn 
die iibliche klinische Untersuchung noch Zweifel lassen sollte,durch den hama­
tologischen Befund leicht ausgeschlossen werden. Die (aufsteigende) Entwick­
lung der Lahmungen kann einmal im Beginn zur Verwechslung mit einem Landry 
AnlaB geben. Die elektrische Reaktion, das Verhalten der Sensibilitat, die 
Beteiligung der Hirnnerven bieten indes geniigend Anhaltspunkte zur Unter­
scheidung. Eine Verwechslung mit einem epileptischen Anfall erscheint allein 
schon dann ausgeschlossen, wenn auf den BewuBtseinszustand geachtet wird. 
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fiber die im allgemeinen giinstige Progno8e ist alles Notwendige bereits 
gesagt. Eine sichere Therapie des Leidens ist bisher nicht gefunden worden. 
In den Fallen, in denen eine Kombination mit Basedow vorlag, sollen DUNLAP 
zufolge nach interner oder chirurgischer Behandlung der Thyreotoxikose auch 
die paroxysmalen Anfalle geschwunden sein. TSUJI hat das Insulin als Ant­
agonist zum Schilddriisenhormon verwandt und will mit einer langeren Insulin­
behandlung (= taglich 15-25 Einheiten) Erfolge in drei Fallen erzielt haben. 

1m iibrigen wird aber das Augenmerk darauf gerichtet bleiben miissen, durch 
geeignete Lebensweise (Diat, k6rperliche Betatigung) Anfalle zu verhiiten, 
durch aktive und passive Bewegungen, Massage, Purgantien den beginnenden 
Anfall zu unterdriicken oder abzukiirzen. 

Pathologi8che Anatomie. Sektionen sind bei der paroxysmalen Lahmung 
nur ganz vereinzelt m6glich gewesen. Wir verfiigen iiber 4 Protokolle; zwei 
stammen von SCHMIDT, eines von SHINOSAKI und eines von YOSHIDA und 
KASUYA. Das Ergebnis der Obduktionen ist aber in allen 4 Fallen auBerst 
diirftig, ja strenggenommen ist in keinem Fall irgend etwas Charakteristisches 
gefunden worden. 

Von SCHMIDTS Patienten erlagen zwei Briider dem Lahmungsanfall. Bei 
dem alteren scheint eine Fleischvergiftung an dem t6dlichen Ausgang mit schuld 
gewesen zu sein. Die Autopsie ergab eine akute Gastroenteritis, akute Dilatation 
des bis zum letzten Anfall stets normal gefundenen Herzens, Blutiiberfiillung 
der inneren Organe; das Zentralnervensystem war mikroskopisch und makro­
skopisch ohne Befund. 

Der jiingere Bruder, der an haufigeren und schwereren Anfallen gelitten 
hatte, starb im Felde wahrend eines Anfalls. Bei der Autopsie fand RICKER 
eine maBige Vergr6Berung des Herzens, eine Hyperamie der Lungen in den 
unteren Partien. Die Gallenblase war mit dickfliissiger Galle stark gefiillt; die 
Magendarmschleimhaut stellenweise injiziert, am meisten im Duodenum. Die 
linke Schilddriise war um das Zwei- bis Dreifache vergr6Bert (die 2. Halfte war 
operativ entfernt worden); Thymus persistens. Makroskopisch kein pathologi­
scher Be£und am Zentralnervensystem. 

SHIN OSAKIs Patient starb an einer Grippe; er hatte neben der periodischen 
Lahmung an einem Basedow gelitten. Die Sektion ergab, wie SHINOSAKI selbst 
hervorhebt, keine Veranderungen, die den klinischen Befund erklaren k6nnten. 
An den Muskeln und dem Nervensystem war kein pathologischer Befund. Von 
den Driisen mit innerer Sekretion zeigte die Schilddriise das Bild einer Basedow­
struma. An den Epithelk6rperchen, die makroskopisch normal waren, wurde 
eine starke Hyperamie gefunden; die Epithelk6rperchen bestanden fast voll­
standig ausHauptzellen; Fettzellen waren nur sparlich vorhanden. Thymus 
persistens. Die Hypophyse, die Nebennieren, Pankreas ohne pathologischen 
Befund. Aus theoretischen Erwagungen schlieBt SHINOSAKI auf eine Hyper­
funktion der Epithelk6rperchen und bringt die Anfalle im AnschluB an die 
LUNDBORGSche Hypothese in Zusammenhang mit dieser Hyperfunktion der 
Parathyreoidea. 

Der Patient YOSHIDAS und KASUYAS starb mit 21 Jahren im Anfall an Herz­
lahmung. Es fanden sich Zeichen geringer Aktivitat der Epithelk6rperchen, 
gesteigerter der Schilddriise, Sparlichkeit und Verkleinerung der LANGERHANS­
schen Inseln, starke Wucherung der Hodenzwischenzellen. Die Autoren glauben 
daher; daB die Erkrankung von einer Dysfunktion der innersekretorischen 
Driisen, besonders der Keimdriisen, abhange. Sie verweisen auf den haufigen 
Beginn der Anfalle in der Pubertat und ihr Nachlassen im mittleren Alter, eine 
Regel, die aber, wie berichtet, viele Ausnahmen duldet. 
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Ebenso wie die Sektionsbefunde haben auch die Untersuchungen von Muskel­
stiickchen, die im Anfall excidiert wurden, das Verstandnis der Krankheit nicht 
wesentlich geftirdert. Solche Untersuchungen hat schon OPPENHEIM begonnen. 
Er fand einen Verlust der Querstreifung in vielen Fallen, eine wachsartige De­
generation und leichte Kernvermehrung. OPPENHEIM ist in der Deutung seines 
Befundes sehr vorsichtig gewesen, da er befiirchtete, es ktinne sich um Artefakte 
handeln. Ahnlich zuriickhaltend haben sich SINGER und GOODBODY geauBert. 
GoLDFLAM erhielt bei Untersuchungen mehrerer Falle als einen ziemlich regel­
maBig wiederkehrenden Befund: Volumenzunahme der Muskelfasern, ohne daB 
neben den vergrtiBerten abnorme kleine Fasern gesehen wurden, Rarefikation 
der Primitivfibrillen, Verbreiterung der COHNHEIMSchen FeldeJ,', Vermehrung 
und VergrtiBerung der Sarkolemmkerne, Yakuolenbildung. Keine Hyperplasie 
des Interstitiums, keine entziindlichen Reaktionen; die im Schnitt getroffenen 
Nerven zeigten keine Veranderungen. GoLDFLAM stellt seine Befunde in Gegen­
satz zu den bei der Muskeldystrophie erhobenen und weist auf eine Ahnlichkeit 
mit der Myotonie hin. SCHMIDT, der ahnliche Bilder sah wie GoLDFLAM, lehnt 
aber dessen Deutung der Befunde ab; nach. ihm decken sich die bioptischen 
Befunde bei der paroxysmalen Lahmung in allen wesentlichen Punkten mit den 
Muskelveranderungen, die durch vOriibergehende arterielle Ischamie gesetzt 
werden. 

JANOTA und WEBER haben aber mit Recht darauf hingewiesen, daB ja noch 
nicht einmal die Frage sicher entschieden ist, ob man die erwahnten Befunde 
als charakteristisch fiir den Anfall selbst ansehen kann, oder ob man sie als 
Erscheinung einer dauernden Muskelanomalie auffassen soIl. Nur durch eine 
zweimalige Untersuchung, wahrend des Anf~lls und im Intervall, ktinne diese 
Frage beantwortet werden. Es sei iiberhaupt unwahrscheinlich, daB wahrend 
eines paroxysmalen Lahmungsanfalles derart grobe voriibergehende histologische 
Veranderungen entstehen ktinnten. Wie ungewiB hier noch alles ist, geht schon 
daraus hervor, daB der eine Autor seine Befunde mit denen der Myotonie, ein 
anderer mit denen der Ischamie vergleicht, ein dritter sie als trophische Stti­
rungen anspricht und ein vierter schlieBlich an Artefakte denkt. 

Eine biochemische Untersuchung excidierter Muskelstiickchen haben ZABRIS­
KIE und FRANTZ vorgenommen. Die chemische Analyse ergab einen niedrigen 
Gehalt an anorganischen Phosphaten, niedrigen Kreatiningehalt und einen sehr 
niedrigen Gehalt an organischer Phosphorsaure. Auffallig war die Verschieden­
heit des SauerstoHverbrauchs von Muskelstiickchen, die gelahmten und solchen, 
die ungelahmten Muskeln entnommen waren. Eine Verallgemeinerung ihrer, 
vorlaufig noch vereinzelten, Beobachtung haben ZABRISKIE und FRANTZ aber 
selbst abgelehnt. 

Es haben also weder die Obduktion noch die Biopsie bisher ein pathologisch­
anatomisches Substrat der paroxysmalen Lahmung aufzeigen ktinnen. 

Die pathogenetische Erklarung der Krankheit ist daher ganz auf Mut­
maBungen angewiesen. Es hat nicht an zahlI,'eichen, zum Teil recht geistvollen 
Deutungsversuchen gefehlt. 

OPPENHEIM hatte die Meinung geauBert, daB im Ktirper der an paroxysmaler 
Lahmung Leidenden ein Gift immer von neuem entstehe und immer wieder 
ausgeschieden werde. CRAFTS und ATWOOD versuchten in den Faeces, GOLDFLAM 
bemiihte sich im Urin Toxine nachzuweisen. Ein sicheres Ergebnis haben diese 
Versuche nicht gebracht. Als Angriffsort der Toxine wurde von einer Gruppe 
von Forschern die motorische Vorderhornzelle angesehen. Eine Hyperamie 
des Riickenmarks hatte schon 1874 HARTWIG, eine Hemmung der Funktion der 
Vorderhtirner COUZOT 1887 vermutet. Indessen widersprach diese Meinung 
aller sonstigen Erfahrung; denn eine solche pltitzliche vtillige Aufhebung der 
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elektrischen und mechanischen Erregbarkeit war auch bei den akutesten Krank­
heiten des Marks nie beobachtet worden; ebensowenig bei einer traumatischen 
Unterbrechung der peripheren Leitung. Der Angriffspunkt des schiidlichen 
Agens muBte also weiter in der Peripherie, in den neuro-muskularen Synapsen 
oder im Muskel selbst gesucht werden. Pathogenetischen Deutungen, wie denen 
von HOLTZAPPLE und von BORNSTEIN, konnte daher keine lange Dauer be­
schieden sein. BORNSTEIN erneuerte 1908 die altere Lehre, daB die Paroxysmen 
durch eine periodische Anhaufung von Toxinen in den Vorderhornern hervor­
gerufen werde; HOLTZAPPLE hatte 1905 die Hypothese aufgestellt, daB voruber­
gehende Zirkulationsst6rungen in der A. spinalis anterior die Ursache der Lah­
mungen seien. 

1919 hat dann SC1lMIDT die Theorie entwickelt, daB der Verlust des normalen 
Reaktionsvermogens des Muskels durch eine vorubergehende Ischamie des 
Parenchyms bedingt sei. Als deren Ursache konne nur eine anfallsweise be­
stehende Vaso-Konstriktion der MuskelgefaBe angenommen werden. Der 
paroxysmalen GefaBverengerung liege eine spezifische Disposition des peripheren 
Vasomotorenapparates, eine erhohte Ansprechbarkeit seines adrenalinempfind­
lichen Teiles zugrunde. 

Schon WESTPHAL hatte den Gedanken erwogen, daB eine p16tzliche Er­
nahrungsst6rung der Muskeln oder Nervenendigungen durch peripherische 
Zirkulationsstorungen die Ursache der periodischen Lahmung sei. Er hatte 
sich aber selbst schon den Einwand gemacht, daB die Beschaffenheit und Tem­
peratur der Haut der gelahmten GliedmaBen, die ja auch ihre Sensibilitat be­
wahrt hatten, nicht den geringsten Anhaltspunkt dafur zeige. 

Die SCHMIDTsche Hypothese hat der Kritik, die SHINOSAKI sowie JANOTA 
und WEBER und MANKOWSKY an ihr geubt haben, nicht standhalten konnen. 
SHIN OSAKI hat sich bei seinen Forschungen von der LUNDBORGschen Hypothese, 
daB die Paralysis agitans, Myoklonie und Myotonie wahrscheinlich durch eine 
Hypofunktion der Epithelkorperchen, die Myasthenie und die periodische 
Extrmnitatenlahmung dagegen durch ihre Hyperfunktion bedingt werde, leiten 
lassen. In seinen eigenen Befunden sieht SHINOSAKI einen neuen Beweis fur die 
Beziehungen zwischen periodischer Lahmung und einer Hyperfunktion der 
Schilddruse und des chromaffinen Systems. Gegen SCHMIDT wendet er ein, 
daB nach dessen Hypothesen eine Erhohung des Blutdruckes zu erwarten sei, 
die aber im Anfall nicht gefunden werde. Auch wurde das Auftreten von 
Lahmungsanfallen nach gesteigerter Kohlehydratzufuhr oder nach Epithel­
korperchen-Medikation, ferner die gunstige Wirkung des Insulins (TSUJI) mit 
jener Annahme kaum zu vereinen sein. Er kommt zu dem Ergebnis: 

"Die periodische Extremitatenlahmung zeigt gerade die entgegengesetzten Symptome 
wie die Tetanie; hahen wir es hei dieser mit einer spastischen, so hei jener mit einer schlaffen 
Lahmung zu tun; wird der Anfall hei Extremitatenlahmung durch Ruhe hegftnstigt, so 
wird hei latenter Tetanie gerade durch Muskelhewegung ein Anfall ausgelost; wahrend 
hei der Extremitatenlahmung iiherreichliche Kohlehydratzufuhr einen Anfall hervorruft, 
hat hei der Tetanie Fleischnahrung dieselhe Wirkung. Wenn die VON NOORDENsche Theorie, 
wonach die Epithe1korperchen heim Kohlehydratstoffwechsel die Funktion des Pankreas 
unterstiitzen und die Funktion der Schilddriisen und des chromaffinen Systems hemmen, 
richtig ist, dann kann man annehmen, daB iiherreichliche Kohlehydratzufuhr eine Hyper­
funktion der Epithelkorperchen hervorruft. Wird der Erregungszustand des chromaffinen 
Systems (Sympathicus) durch eine Hyperfunktion der Schilddriisen, durch Schilddriisen­
praparate oder durch Adrenalininjektionen hervorgerufen, dann wird auch der Tonus des 
Parasympathicus gesteigert und man kann annehmen, daB durch Unterbrechung des 
Parallelismus der beiden Systeme aus irgendeinem Grunde eine abnorme Erregbarkeit der 
Epithelkorperchen resultiert." 

1m Vergleich zu der SCHMIDTSchen Hypothese hat die Auffassung SHlNO­
SAKIS den Vorzug, daB die von ihm gegebene Erklarung nicht auf die paroxys-
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malen Veranderungen der Muskulatur begrenzt ist, sondern die Gesamtheit der 
Anfallssymptome umfaBt. AHein die LUNDBORGsche Hypothese hat, wie 
CURSCHMANN gezeigt hat, keine geniigende Stiitze in der klinischen Erfahrung. 
AuBerdem handelt es sich bei einem Teil der Befunde SHINOSAKI3 um Besonder­
heiten, die in der Mehrzahl der Falle nicht mit der gleichen Haufigkeit ange­
troffen werden wie bei den japanischen Patienten. Es bleibt darum durchaus 
fraglich, ob sie fiir die Erkrankung iiberhaupt allgemein gelten. . 

Der gegenwartige Stand der Forschung kommt in der Monographie von 
JANOTA und WEBER am besten zum Ausdruck. 1hre Darlegungen, mit denen 
die gleichzeitig, aber unabhangig von JANOTA und WEBER entstandene Arbeit 
MANKOWSKYS grundsatzlich iibereinstimmt, erortern das pathogenetische 
Problem der paroxysmalen Lahmung in seiner ganzen Vielfaltigkeit und Ver­
wicklung. Auch sie beschaftigen sich eingehend mit der. SCHMIDTSchen Hypo­
these. Gegen SCHMIDT wenden sie mit Recht ein, daB eine Reversibilitat, eine 
Restitution ad intergrum nur dann moglich sei, wenn die 1schamie nicht mehr 
als einige Stunden gedauert habe. Aber die paroxysmalen Lahmungsanfalle 
dauern in der Regel viel langer. Die Blasse der Haut, die fiir SCHMIDT ein 
wichtiges Symptom bildet, ist kein Beweis einer Ischamie der tiefer liegenden 
Gewebe. 1m iibrigen wird sie in vielen Fallen iiberhaupt vermiBt. Die lokale 
Temperatursenkung und die Kalteempfindung sind ebenfalls vollig inkonstant. 
Haufig klagen die Kranken sogar iiber ein Hitzegefiihl. Die pharmako-dynami­
schen Wirkungen des Adrenalins und Pilocarpins sind nur gelegentlich nach­
weisbar gewesen. DaB auch die histologischen Befunde an excidierten Muskel­
stiickcheIi nicht fiir die 1schamie charakteristisch sind, wurde schon frwer 
erwahnt. 

Mit der ischamischen Hypothese konnten aber, selbst wenn aIle anderen 
Einwande zu widerlegen waren, nur die Lahmungen erklart werden. AIle vege­
tativen Symptome des Anfalls blieben in ihrer Pathogenese unverstanden. Von 
einer pathogenetischen Theorie der paroxysmalen Lahmung ist aber zu fordern, 
daB sie beiden Symptomgruppen, den motorischen wie den vegetativen, gerecht 
wird. Das kann aber nur geschehen, wenn die normale Muskeltatigkeit nicht 
mehr als Funktion eines einzigen Mechanismus betrachtet wird, sondern der 
Kontraktionsmechanismus und der Restitutionsmechanismus voneinander ge­
schieden werden. 

JANOTA und WEBER sind diesen Weg gegangen. 1m AnschluB an KRAUS und 
ZONDEK unterscheiden sie an der Skeletmuskelfunktion ein vegetatives und 
ein oxydativ-chemisches Betriebsstiick. Die normale Funktion des Muskels 
setzt ein normales Zusammenwirken des oxydativ-chemischen und des vege­
tativen Mechanismus voraus. Die Kontraktionsunfahigkeit der Muskeln wahrend 
der periodischen Lahmung ist, soviel kann man hypothetisch aus der modernen 
muskelphysiologischen Forschung folgern, durch eine Storung der vegetativen 
Vorgange verursacht. 1nfolge einer hereditaren, konstitutionellen Anomalie 
wird die Grundeinstellung der quergestreiften Muskelzelle labil. Eine Erschiitte­
rung des vegetativen Systems vermag daher den Ablauf der vegetativen Vor­
gange im Muskel so zu storen, daB die spezifische Muskelleistung, die Kon­
traktion, voriibergehend vollstandig versagt. Die paroxysmale Lahmung ware 
nach dieser Auffassung von JANOTA und WEBER eine Myopathie besonderer Art, 
wie dies schon GOLDFLAM angenommen hatte. 

Die Bestatigung dieser Hypothese steht noch aus. Die weitere KIarung 
der Pathogenese der "ratselhaften Krankheit" ist nicht weniger von einem 
weiteren Ausbau der klinischen Beobachtung der paroxysmalen Lahmung als 
von den Fortschritten unserer Kenntnisse in der allgemeinen Muskelphysiologie 
zu erwarten. 

66* 
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Tics. 
Von GEORG STIEFLER-Linz a. D. 

Mit 16 Abbildungen. 

Einleitung. Seit dem Erscheinen des letzten Bandes der ersten Auflage des 
Handbuches der Neurologie (LEWANDOWSKY), der den von FRITZ MOHR be­
arbeiteten Abschnitt "Tics" enthiUt, sind fast 20 Jahre verflossen, ein an sich 
kurzer Zeitraum, der aber fiir die Neurologie insofern so bedeutungsvoll wurde, 
als in ihm zwei zeitlich rasch aufeinanderfolgende Ereignisse liegen, die die Lehre 
vom Nervensystem und von den Nervenkrankheiten weitgehend beeinfluBten: 
Der Krieg und die Encephalitis lethargica oder die ECONoMosche Krankheit. 
Wir wissen, daB in der Pathogenese der Tics das psychisch wirksame Moment 
von jeher die fiihrende Rolle spielte; der Krieg aber war gerade hinsichtlich der 
psychogenen Erkrankungen ein Experimentum permagnum, das unsere Kennt­
nisse auf diesem Gebiete ganz wesentlich vermehrte und unsere Anschauungen 
iiber das psychogene Geschehen in der Psychiatrie und Neurologie vertiefte. 
Bei der ECONoMoschen Erkrankung kommt es in der akuten Phase wie insbe­
sondere bei ihren Folgezustanden haufig zu anfallsweise auftretenden unwill­
kiirlichen Bewegungen, die eine groBe Ahnlichkeit mit gewollten Bewegungen 
bzw. zweckmaBigen Abwehr- und Ausdrucksbewegungen aufweisen und teils 
als echte Tics, teils als ticahnliche, ihr nahestehende Bewegungen aufzufassen 
sind, wobei auffallig ist die Beeinflussung dieser rein organischen Tics durch 
psychisch wirksame Umstande, wie wir Ahnliches und Gleiches ja auch bei 
anderen striaren Hyperkinesen beobachten konnen; es ergeben sich da.raus 
klinische Verwicklungen und diagnostische Schwierigkeiten in der Abgrenzung 
des Funktionellen vom Organischen. Das Studium der Encephalitis lethargica 
gab genug AnlaB; den Psychogeniebegriff einer griindlichen Dberpriifung zu 
unterziehen. Gar manche Tics, deren psychogene Grundlage festgemauert war, 
miissen heute mit gleicher Sicherheit als organisch bedingt aufgefaBt werden. 
Diese neuen Erkenntnisquellen, der Krieg und die Encephalitis, die Wandlung 
des Psychogeniebegriffes im Laufe der letzten Jahre iiberhaupt - ich verweise 
nur auf die Organneurosen - schlieBlich das groBe Interesse, das man den 
psychophysischen Zusammenhangen gerade in der letzten Zeit entgegenbrachte, 
bedingten auch eine grundlegende Anderung des Ticproblems, das friiher aus­
schlieBlich auf psychischer Grundlage - Tic mental - ruhte. Kein geringerer 
als BUMKE erklart, daB das Gebiet des Tic von auBerordentlichem Interesse ist, 
well wir klinisch identische Bilder im Rahmen des rein degenerativen und 
Gewohnheitstic ebenso wie als Residuum schwerer Hirnerkrankungen beobachten 
konnen; es lehren uns dies insbesondere die Erfahrungen an den Folgezustanden 
der Encephalitis lethargica. Hinsichtlich des Sckri/ttums des Tic bildet die 
bekannte iiberaus griindliche und anregende Studie von MEIGE und FEINDEL 
auch heute noch das Ausgangswerk fiir aIle Erorterungen; sie bringt auch ein 
umfassendes Schriftenverzeichnis bis zum Jahre 1903 und gewahrt besonders 
einen guten Einblick in die Arbeiten alterer Autoren, die sich um die Pathogenese 
und Klinik dieses interessanten Krankheitsbildes groBe Verdienste erworben 
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haben (FRIEDREICH, TROUSSEAU, CHARCOT, GILLES DE LA.ToURETTE, GUINON, 
JOLLY, OPPENHEIM, BRISSAUD u. a.). Es bleibt das unbestrittene Verdienst von 
BRISSAUD und seiner Schule, durch jahrelange Studien erfolgreich in das Wesen 
des Tic eingedrungen und aus theoretischen Erkenntnissen zu wichtigen prak­
tischen Gesichtspunkten gelangt zu sein (GIESE). Der ortliche und allgemeine 
Tic findet weiterhin eine gute Bearbeitung in den Lehrbiichern von OPPENHEIM 
(1923); NONNE), von CURSCHMANN-KRAMER (1925; HAUPTMANN), in den Vor­
lesungen HOMBURGERS iiber die Psychopathologie des Kindesalters (1926), im 
Handbuch der inneren Medizin (MOHR-STAEHELIN) durch CURSCHMANN. Hin­
sichtlich der organischen postencephalitischen Tics ist insbesondere auf die Mono­
graphien iiber die Encephalitis lethargica von v. ECONOMO und F. STERN hin­
zuweisen. Eine zusammenfassende DarstelIung des Ticproblems verdanken wir 
J. WILDER, dessen Monographie auch ein reichliches, gemeinsam mit SILBERMANN 
bearbeitetes eigenes Beobachtungsmaterial bringt. 

Geschichtliches. BRISSAUD bemerkt in seiner Vorrede zum Werke von MEIGE 
und FEINDEL, daB die Tics, die im Rufe stehen, harmlose "nervose Bewegungen" 
zu sein, als Storungen von untergeordnetem Interesse gelten, gleichsam als etwas 
"rein N ervoses", womit man sich nicht lange aufhalt; er begriiBt es, daB das Wort 
Tic zu seinem Rechte kommt, dessen Ursprung zweifelIos in der Umgangssprache 
zu suchen ist. Das Wort Tic ist nach BRISSAUD so gut gewahlt, daB man sich 
keine bessere Anpassung einer Vorstellung an ein Wort und umgekehrt denken 
kann; es tragt gleichsam eine spezifische Definition in sich, denn man findet 
es in allen Sprachen wieder. Nach MEIGE und FEINDEL war das Wort Tic seinem 
Ursprung nach wahrscheinlich nur ein Onomatopoetikon, dessen Einsilbigkeit 
ein kurzes Gerausch nachahmt: Zucken, Ticken; Tic im deutschen, tic, tiqueurs, 
tiquer im franzosischen, tugg, tick im englischen, ticchio im italienischen, tico 
im spanischen lassen aIle dieselbe Wurzel erkennen. Das franzosische "tic" 
ist, wie auch HOMBURGER bemerkt, ebenso wie die Stammsilbe "Zuck" eine 
Wortmalerei; es sind kennzeichnende Pragungen fUr Schnelligkeit und Plotzlich­
keit des Eintrittes und Ablaufes der Bewegungen. Die Monographie von MEIGE 
und FEINDEL enthalt im Abschnitt "Kritisches und Historisches" recht inter­
essante. und wertvolIe Angaben iiber die Geschichte der Tics, die in den nun 
folgenden AusfUhrungen verwertet sind. Das Wort Tic bestand, bevor es in die 
medizinische Sprache Eingang fand, bereits in der Umgangssprache. Schon im 
Jahre 1655 beschrieb JOURDIN einen Tic bei einem Pferde mit tonischen 
Kontraktionen und kurzen klonischen BeiB- und Kratzbewegungen; CRUCHET, 
dem wir eine "kritische Studie iiber den Tic convulsif" verdanken, die auch eine 
reichhaltige Bibliographie zur Geschichte der Tics bringt (1903), halt es fiir 
wahrscheinlich, daB das Wort Tique mit J OURDIN zuerst in der franzosischen 
Sprache erschien. Es tauchte dann wieder auf im 18. Jahrhundert; die Enzyklo­
padie verstand darunter eine "gewohnheitsmallige unangenehme Geste", die bei 
Individuen mit gewissen Absonderlichkeiten des Charakters oder Verstandes 
vorkommt. Seit dem 18. Jahrhundert ist das Wort Tic nicht mehr aus der 
Pathologie verschwunden, wenn auch der Begriff des Tic bzw. die Grenzen seiner 
Anwendung den grobsten Schwankungen, teils im Sinne einer uferlosen Weite, 
teils im Sinne einer alIzu groBen Enge unterworfen waren. BROCA forderte schon 
eine genauere Begriffsbestimmung des Tic, um MiBverstandnisse zu meiden, da 
Konfusion im Ausdruck eine Konfusion der Begriffe nach sich ziehe und um­
gekehrt; in diesem Sinne ist das Wort Tic fiir fun ein groBer Siinder (MEIGE­
FEINDEL). Ohne zunachst auf die Definition des Begriffes Tic des Naheren 
einzugehen, sei daran erinnert, daB bei den Versuchen, den Tic gegeniiber den 
zahlreichen Formen von Bewegungsstorungen abzugrenzen, insbesondere die 
verschiedenen Gruppen der krankhaft-reflektorischen Bewegungsphanomene, 
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Spasmen, Krampfe, Konvulsionen, choreatische und athetotische Bewegungen, 
fibrillare Muskelzuckungen, Myoklonien groBe Schwierigkeiten schufen; es ergab 
sich daraus die berechtigte Befiirchtung, daB die Tics bei "diesem heillosen 
diagnostischen Wirrwarr" mit allen moglichen Zustanden zusammengeworfen 
werden, mit denen sie nichts zu tun haben (MEIGE-FEINDEL). Del' urspriinglich 
noch recht unbestimmte Begriff hat im Laufe del'letzten Jahrzehnte wohl sehr 
an Scharfe gewonnen, immerhin bestehen auch heute noch manche Unklarheiten 
und geteilte Meinungen. Die Kenntnis del' entsprechenden Zustande reicht abel', 
wie auch OPPENHEIM betont, schon weit zuriick; sie waren zweifellos schon 
FmEDREICH bekannt, del' sie als "koordinierte Erinnerungskrampfe" bezeichnet 
(1881) und fanden bereits eine ganz vorziigliche klinische Beschreibung bei 
TROUSSEAU, del' leichte und schwere, umschriebene und ausgedehnte Formen, 
vom einfachen Augenlidtic bis zum allgemeinen »Maladie des tics convulsifs« 
mit Echolalie und Koprolalie unterschied und auch bereits auf die psychische 
Abartung del' Tickranken aufmerksam machte. CHARCOT wies auf die groBe 
Bedeutung des psychischen Faktors in del' Entstehung del' Tics hin, seine Schiller 
GILLES DE LA TOURETTE und GUINON miihten sich mit Erfolg ab um die Ab­
grenzung und Vervollkommnung des klinischen Bildes. In Deutschland waren 
es JOLLY, OPPENHEIM mit seinen Schillern FARBER und MULLER, die die 
Pathologie del' Tics forderten und das Interesse damn wachhieIten. OPPENHEIM 
war es auch, del' auf das Vorkommen analoger und verwandter Zustande bei 
Tieren, insbesondere bei Pferden, aufmerksam machte und eine Reihe von 
einschlagigen Arbeiten franzosischer und deutscher Autoren anregte. MAGNAN 
und seine Schule beurteilten die Tics fast ausschlieBlich von del' psychiatrischen 
Seite her, lehnten sie als selbstandige Erkrankung ab und erblickten in ihnen 
nur ein episodisches Syndrom auf dem Boden einer degenerativen Anlage. MEIGE 
und FEINDEL erwahnen in ihrem geschichtlichen Riickblick, daB eine Anzahl 
von Beobachtern eines del' Grundclemente des Tic, das motorische Phanomen, 
vollkommen ausschaltete und sich nur mit den psychischen Zustanden be­
schaftigte, so daB es schlieBlich moglich wurde, eine Tickrankheit ohne Tics 
aufzustellen und nur von seelischen, rein psychischen Tics zu sprechen, die "sich 
durch kein Symptom au.l3erlich bekunden" (CRUCHET). 

Die Muskelkontraktion beim Tic zeichnet sich fiir gewohnlich durch ihre 
PlOtzlichkeit und Kiirze aus, weshalb man auch seinerzeit das Beiwort "convulsif" 
wahlte; MEIGE und FEINDEL erblicken in del' Beibehaltung dieses Epithetons 
kein Hindernis und keine Gefahr del' Konfusion, wenn man dem W orte seinen 
ganz aIIgemeinen wissenschaftlichen Sinn gibt und damit ausdriickt, daB es Tics 
gibt, die sich durch kIonische, und solche, die sich durch tonische Zuckungen 
kennzeichnen. Gegeniiber del' Ansicht jener Autoren, die auf dem Standpunkt 
stehen, daB es sich beim Tic, entsprechend seinem urspriinglichen Sinne nur um 
klonische Bewegungen handelt (ERB, OPPENHEIM, FERRAND und WIDAL, 
TROISIER, CRUCHET u. a.), verweisen MEIGE und FEINDEL auf tatsachlich 
vorliegende Beobachtungen von Tics, die sich durch die tonische Bewegungsform 
vom klonischen Tic unterscheiden, dabei abel' die gleiche Ursache, die gleiche 
Pathogenese und die gleiche Behandlung haben; sie empfehlen daher die zuerst 
von WILLIS gegebene Einteilung in "fortdauernde, anhaItende, tonische Kon­
vul~ionen einerseits und in intermittierende, augenblickliche, kIonische" anderer­
seits auch auf die Tics anzuwenden, wie bereits JACCOUD im Jahre 1870 die 
tonische und die kIonische Abart des Tic unterschieden hat; es miisse· daher im 
Ausdruck "convulsif", auf den Tic angewendet, die tonische wie die kIonische 
Form einbegriffen sein. MEIGE und FEINDEL halten es abel' nicht fiir notig, 
wenn man den Tic im aIIgemeinen im Auge hat, ihm das Beiwort "convulsif" 
zu geben. Die Sprache wird an Kiirze gewinnen, ohne an Genauigkeit zu 
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verlieren; sie empfehlen daher dort, wo es nicht vorteilhaft ist, die nahere Form 
der Muskelkontraktion anzufiihren, ganz kurz yom "Tic" zu sprechen. JOLLY 
schlug bereits 1892 vor mit Riicksicht darauf, daB der Charakter der aus­
gefiihrten Bewegungen eigentlich nichts Krampfhaftes, sondern vielmehr 
Impulsives an sich habe, von einer .,Maladie des tics impulsifs" zu sprechen. 

Zur Frage der Geschichte des Tic berichtete kiirzlich CREUTZ, daB in dem 
Werk des Methodikers CAELIUS AURELIANUS (4.-5. Jahrhundert n. Ch.) 
"Celerum et tardarum passionum libri acto", das im wesentlichen eine lateinische 
Wiedergabe des bis auf Bruchstiicke verlorengegangenen gleichnamigen Werkes 
des bedeutendsten Methodikers SORANUS VON EPHESUS (Anfang des 2. Jahr­
hunderts n. Chr.) darstellt, unter den neurologischen KapiteIn auch der Facialis­
tic in einem kurzen Abschnitt als "Caninus raptus" (wortlich "Hundskrampf") 
beschrieben wird. 

Es erwies sich bei der Bearbeitung des Stoffes als zweckmaBig, die Trennung 
der funktionellen von den organischen Tics vorzunehmen, insbesondere im 
Hinblick auf die Verschiedenheiten in del' Pathogenese, Klinik und Therapie. 

I. Funktionelle Tics. 
Pathogenese, Wesen, Definition. MEIGE und FEINDEL haben die Frage der 

Pathogenese unddes Wesens der Tics griindlich bearbeitet; es muB hier auf ihre 
Studien naher eingegangen werden, im Interesse des Verstandnisses fiir die Lehre 
der Tics iiberhaupt und fiir die Beobachtungen und Erfahrungen der letzteren 
Zeit. MEIGE und FEINDEL betonen zunachst hinsichtlich der Unterscheidung 
zwischen Tic und Krampf (Spasmus), daB die Verwechslung dieser beiden 
Begriffe im Schrifttum, insbesondere in deutschen neurologischen Abhandlungen, 
ungemein haufig ist; sie lehnen den Ausdruck "Tic spasmodique, Tic materiel" 
als Bezeichnung fiir Krampf abo MEIGE und FEINDEL fassen ihre Anschauungen 
iiber die Unterscheidung zwischen Tic und Krampf dahin zusammen: "Wenn an 
einer motorischen Reaktion die Hirnrinde nicht beteiIigt ist, so werden wir 
sagen: Es ist kein Tic. Und wenn diese Reaktion die Folge einer pathologischen 
Reizwirkung an irgendeiner Stelle des bulbarspinalen Reflexbogen ist, so fiigen 
wir hinzu: Es ist ein Krampf. Wenn an einer motorischen Reaktion die Hirnrinde 
beteiIigt ist, so sagen wir: Es ist kein Kramp£. U.nd wenn dieses motorische 
Phanomen, bei dem man die BeteiIigung der Hirnrinde erkennt, noch auBerdem 
ganz bestimmte Merkmale zeigt, so fiigen wir hinzu: Es ist ein Tic." MEIGE und 
FEINDEL unterscheiden auf Grund physiologischer Betrachtungen als motorische 
Reaktionen einerseits die einfachen spinalen Reflexe, bei denen keine koordinierte, 
keine systematische Funktion zu erkennen und der Wille ohne EinfluB auf ihre 
Entstehung ist; hierher gehoren die Krampfe (Spasmen); sie unterscheiden 
andererseits die fUnktionellen Bewegungen, unter denen die einen, eigentlichen, 
wie die Atmung, das Saugen usw. von Geburt an bestehen und auf eine 
bestimmte Funktion hin koordiniert sind, wahrend die anderen, spateren (Gehen, 
Kauen usw.) ihre vollige Koordination erst nach kiirzerer oder langerer Erziehung 
erlangen und schlieBIich noch andere, die sich an Vorstellungen kniipfen. Zu 
dieser zweiten Gruppe, bei der die Hirnrinde an der Ausfiihrung dieser Be­
wegungen Anteil hat oder daran Anteil nehmen kann, gehoren die Tics. 
Gegeniiber den koordinierten motorischen Vorgangen, die auf einen bestimmten 
Zweck gerichtet sind und dann durch Erziehung und Wiederholung automatisch 
werden, handelt es sich nach MEIGE und FEINDEL beim Tic um koordinierte 
Bewegungen, die sich ohne Ursache und Zweck automatisch wiederholen; sie 
bringen in ihrer Monographie folgendes lehrreiche und kennzeichnende Beispiel 
iiber die Entstehung und das Wesen eines Tic: 
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Ein Madchen beugt den Kopf auf die Schulter, um die Schmerzen bei einem Zahn· 
absceB zu beruhigen; eine Bewegung, die durch eine wirkliche Ursache hervorgerufen ist, 
eine vollig beabsichtigte, iiberlegte Muskelreaktion, die zweifellos durch Beteiligung der 
Hirnrinde zustande kommt. Die Kranke will den Schmerz beruhigen dadurch, daB sie die 
Wange driickt und erwii.rmt. Der AbsceB dauert fort, die Geste wiederholt sich, immer 
weniger mit Absicht, immer mehr gewohnheitsgemiill, schlieBlich automatisch. Aber sie 
hat noch Ursache und Zweck. Bis jetzt ist nichts Abnormes daran. Nun ist der AbsceB 
geheilt, der Schmerz ist fort. Doch das Miidchen fahrt fort, ihren Kopf fiir Augenblicke 
auf die Schulter zu beugen. Was ist jetzt der Grund ihrer Bewegung? Was ihr Zweck? 
Beide sind verschwunden. Was ist also dieser urspriinglich beabsichtigte, koordinierte, 
systematische Vorgang, der sich heute nur noch automatisch, grund- und zwecklos wieder­
holt? Das iet ein Tic. 

Dieses Beispiel lehrt uns recht eindrucksvoll, daB der Tic eine urspriinglich 
durchaus zweckmaBige, beabsichtigte Bewegung darstellt, die spater mehr minder 
gewohnheitsgemaB wiederholt wird und schlieBlich als zwecklose, unverstandliche 
Bewegung sich erhaIt, da die auslOsende Ursache nicht mehr vorhanden ist. 
MEIGE und FEINDEL bringen fiir die groBe Bedeutung des psychischen Momentes 
bei der Entstehung des Tic eine Reihe recht iiberzeugender Beispiele und zeigen 
unter Hinweis auf GumON an der Hand des Blinzeltic und des Tic douloureux, 
daB auf einen Krampf als unwillkiirliche Bewegung reflektorischen Ursprungs, 
die durch eine abnorme oder schmerzhafte Sensation (Fremdkorper unter dem 
Lid, Schmerz irn Quintusgebiet) veranlaBt ist, ein echter Tic folgen kann, 
namlich dann, wenn die urspriinglich reflektorische Erfolgsbewegung bestehen 
bleibt, obwohl die auslosende Ursache (Fremdkorperreiz, Schmerz) langst ver­
schwunden ist. fuIGE und FEINDEL betonen, daB der Zweck, eine abnorme 
Empfindung zu vermeiden, eine recht haufige Ursache des Tic ist, wie anders 
das Bediirfnis einer Empfindung, die bereits verschwunden ist, wieder hervor­
zubringen, bei den Tickranken haufig wahrzunehmen ist und ihnen zur Be­
friedigung gereicht. Hinsichtlich der Beziehung, die zwischen Tic und Gewohnheit 
besteht, heben MEIGE und FEINDEL hervor, daB die Rolle der Gewohnheit bei 
der Entstehung des Tic von groBer Bedeutung ist, daB aber nicht aIle "schlechten" 
motorischen Angewohnheiten etwa Tics sind; Gewohnung und Tic bekunden 
ihre nahe Verwandtschaft in der Wiederholung ein- und derselben Bewegung 
oder Geste, die aber beirn Tic sich zu gleicher Zeit unzweckmaBig und in iiber­
triebenem MaBe, haufig unter einem unwiderstehlichen Drange sich vollzieht, 
wobei ihre Unterdriickung von einem heftigen Unlustgefiihl gefolgt ist. Hin­
sichtlich des psychischen Verhaltens der Tickranken verweisen MEIGE und 
FEINDEL zunachst auf CHARCOT, nach dessen Worten der Tic nur scheinbar eine 
korperliche, in Wirklichkeit eine geistige Erkrankung, ein unmittelbarer AusfluB 
einer psychischen Anomalie ist, und weiterhin auf BRISSAUD, der den EinfluB 
der dem Tickranken eigentiimlichen Geistesverfassung betont; sie heben auf 
Grund ihrer eigenen Beobachtungen besonders hervor, daB bei allen Tickranken, 
kleinen wie groBen, der Geisteszustand auf einer jiingeren Altersstufe steht,als 
es der Wirklichkeit entspricht, wobei es sich besonders um einen gewissen 
Stillstand in der Entwicklung des Willens handelt, wie dies fiir den geistigen 
Infantilismus besonders charakteristisch ist. "Sie sind groBe, schlecht erzogene 
Kinder". N ach MEIGE und FEINDEL zeigt sich die geistige Unruhe der Tic­
kranken auch oft in einer aIlgemeinen motorischen Unruhe, die man in den 
Ruhepausen zwischen den Ticanfallen beobachten kann; die Tickranken ent­
behren auch in ihrer Gemiitsverfassung des Gleichgewichtes. MEIGE und 
FEINDEL betonen die Bedeutung der psychischen Erscheinungen bei den Tic­
kranken, wenn auch keine von ihnen beirn Tic bestandig ist, halten aber daran 
fest, daB die Benennung Tic nur auf jene Zustande anzuwenden sei, die zwei 
wesentliche und untrennbare Elemente erkennen lassen: Das psychische und das 
motorische; tue man dies nicht, so wiirde man schlieBlich jede Wahn- und 
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Zwangsvorstellung irgendwelcher Art als Tic auffassen konnen. Es sind daher 
nach ihrer Ansicht Ausdriicke wie "Vorstellungstic, psychischer Tic, geistiger 
Tic, motorischer Tic" zu vermeiden. "Wenn aber Wahn- und Zwangsvorstellungen 
eine motorische Erscheinung veranlassen und wenn diese durch Gewohnung zu 
einem automatischen Vorgang wird, der sich im ObermaB grund- und zwecklos 
wiederholt, - dann, aber auch nur dann, nennen wir diesen jetzt bestehenden 
Symptomenkomplex einen Tic. Es gibt weder rein psychische, noch rein 
motorische Tics." MEIGE und FEINDEL heben hervor, daB die Anomalien der 
Muskelkontraktion auBerordentlich wechselnd sind, jeder Tic seine Eigenart hat,' 
zwei Tics sich nie vollig decken, da jedes Individuum seinen bestimmten 
Reaktionsmodus hat, der sich von dem seines Nachbars unterscheidet. Bei der 
klonischen Form, der haufigsten und bekanntesten, handle es sich urn mehr oder 
weniger heftige, kurze, rasche Kontraktionen bei kiirzeren oder langeren Ruhe­
pausen, bei der tonischen Form urn langer anhaltende Muskelkontraktionen 
(Haltungstics, Verdrehungen des Kopfes, Trismus, Kontraktion des Orbicularis 
oculi usw.). Hinsichtlich der Lokalisation bildet nach MEIGE und FEINDEL das 
Ergriffensein eines einzigen Muskels die Ausnahme, meist sind es mehrere 
Muskeln, und zwar gerade diejenigen, deren synergische Kontraktionen bei der 
Ausfiihrung der yom Tic karikierten Funktion mitwirken; die Beteiligung 
symmetrischer Muskeln beobachtet man z. B. beim Blinzeltic beider Augen, 
beim Nicken des Kopfes, beim Saugtic. Die Wirkung antagonistischer Muskeln 
sieht man besonders bei gewissen tonischen Tics, die zur Fixierung eines 
bestimmten Korperteiles, einer GliedmaBe oder eines GliedmaBenabschnittes in 
bestimmter Lage fiihren. MEIGE und FEINDEL fiihren in ihrer Monographie 
weiters an, daB Veranderungen der Reflexe, der Sensibilitat, der elektrischen 
Erregbarkeit der Nerven und Muskeln, vasomotorische und trophische Storungen 
nicht zum Krankheitsbild des Tic gehOren; der Tic ist schmerzlos. 

Hinsichtlich der Definition des Tic betonen MEIGE und FEINDEL, daB es wohl 
kaum moglich sein diirfte, aIle fiir die Charakteristik des Tic notigen Begriffe in 
einem geniigend knappen und klaren Satz zusammenfassend zum Ausdruck zu 
bringen; sie kleiden die Begriffsbestimmung des Tic in mehrere Satze, aus denen 
wir als wesentliche Kennzeichen des Tic folgende herausheben: Der Tic ist eine 
psychomotorische Storung, die aus zwei untrennbaren Komponenten sich 
zusammensetzt, einer psychischen und einer motorischen Storung, wobei letztere 
der ersteren untergeordnet ist. Die psychische Storung auBert sich hauptsachlich 
in einer Unzulanglichkeit des Willens; das geistige Verhalten des Tickranken 
muB als infantil bezeichnet werden. Die motorische Storung ist urspriinglich 
eine durch einen von auBen kommenden Reiz, durch eine Vorstellung, also eine 
corticale Erregung ausgeloste Reaktion, die durch die Wiederholung zu einer 
gewohnheitsmaBigen und schlieBlich automatischen Bewegung wird, die, obwohl 
der auslosende Reiz oder die V orstellung nicht mehr vorhanden ist, grund- und 
zwecklos, als iibertriebene und unangebrachte motorische AuBerung auftritt. Die 
motorische Storung beim Tic ist eine Zuckung von klonischer oder tonischer 
Form und stellt eine abnorme Steigerung einer Muskelkontraktion vor; so 
entstehen bald briiske, abgebrochene Gesten, bald forcierte Stellungen, die sich 
stets in gleicher Weise wiederholen. Bei den Tics findet man die krankhafte 
Steigerung der Hauptmerkmale funktioneller motorischer Vorgange: Die Ko­
ordination der Muskelkontraktionen im Hinblick auf einen bestimmten Zweck, 
die Wiederholung der Bewegung, das vorausgehende Bediirfnis und die nach­
folgende Befriedigung. Die Muskelkontraktionen erfolgen in ungleichen Inter­
vaIlen, sie konnen anfallsweise auftreten. Anspannung des Willens und der 
Aufmerksamkeit, Ablenkung beseitigen oder verringern die Tics, wahrend korper­
liehe Ermiidung, Gemiitsbewegungen, 'Oberanstrengung das Auftreten von Ties 
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begiinstigen oder sie steigern; sie verschwinden im Schlaf. MEIGE und MEINDEL 
fassen in diesen Satzen die Charakteristik des Tic zusammen. 

FRIEDREICH verdanken wir die erste deutsche, grundsatzlich orientierende 
Mitteilung iiber das Wesen des Tic; er bezeichnet als "koordinierte Erinnerungs­
krampfe" gewisse, nur selten zur Beobachtung kommende Krampfzustande, 
die dadurch charakterisiert sind, daB sie eine bei erhaltenem BewuBtsein er­
folgende unwillkiirliche Wiederholung einer friiheren, sei es auf dem Wege 
des Reflexes, sei es in willkfulicher Weise, zustande gekommenen koordinierten 
Aktion darstellen. FRIEDREICH leitet aus der Erkenntnis eines den motorischen 
Zentralapparaten unter Umstanden zukommenden Vermogens, das mit dem 
Gedachtnisse innerhalb der psychischen Sphare eine gewisse Analogie besitzt, 
die Rechtfertigung der Bezeichnung "Erinnerungskrampfe" ab, wobei als 
wesentliche Bedingung ihrer Entstehung eine besondere Intensitat der urspriing­
lichen Erregung, die den ersten koordinierten Bewegungseffekt auslOst, in Be­
tracht kommt und ein pradisponierendes Moment das kindliche Lebensalter 
zubilden scheint. 

In dem einen FaIle FRIEDREICHB handelte es sich um einen 9jahrigen Jungen, bei dem 
unmittelbar im AnschluB an einen infoIge eines vermeintlichen "Oberfalles ausgestandenen 
Schreckens das Bild einer "ausgepragten Chorea minor" mit Paroxysmen von Inspiration, 
Starrwerden des Gesichtes, Zittern des Rumpfes und der GliedmaBen auftrat und das Bild 
hochsten Entsetzens darbot; diese "Entsetzenskrampfe" machten den Eindruck der Wieder­
holung der im Moment des einwirkenden Schreckens stattgehabten kombinierten Muskel­
bewegungen. Ausgang in Heilung. Beim zweiten FaIle FRIEDREICHS, einem lOjahrigen 
Madchen, kam es im AnschluB an das Spiel: "gegenseitiges Zuhalten von Mund und Nase, 
um zu sehen, wer am langsten den Atem anhalten konne", zu einem seither anfallsweise 
in Zwischenraumen von wenigen Minuten auftretenden Inspirationstic: tiefe langgezogene 
seufzende Inspiration, wahrend derer der Mund weit geoffnet, der Kopf zuriickgebeugt, 
der OberkOrper etwas nach vorne gebeugt v.nd die Hande auf die Oberschenkel fest auf­
gestiitzt werden, um die Oberarme behufs moglichster Erweiterung des Brustkorbes zu 
fixieren. BewuBtsein erhalten. Heilung. 

Nach OPPENHEIM ist der Tic eine zu einem Zwang ausgeartete Reflex-, 
Abwehr- oder Ausdrucksbewegung, deren pathologischer Charakter in der Aus­
losung durch einen unwiderstehlichen Bewegungstrieb besteht, wobei das Er­
innerungsbild des Bewegungsvorganges iibermaBig lebhaft ist, die Bekampfung 
des Zwanges ein peinigendes Unlustgefiihl schafft, das in dem Bewegungsakt 
Entlastung sucht; er unterscheidet sich von den einfachen Reflex- und Aus­
drucksbewegungen durch einen kurzen, heftigen oder selbst gewaltsamen 
Charakter des Bewegungsvorganges und durch seine stete, haufige Wieder­
holung. BRESI..ER faBte die Tics als motorische Reaktion auf eine urspriinglich 
psychische Erschiitterung auf, als eine Art psychischer Abwehrbewegung oder 
mimischen Krampfes. MOHR erkennt allen den von verschiedenen Autoren 
vorgebrachten Unterscheidungsmerkmalen zwischen Krampf und Tic nur be­
dingte Giiltigkeit zu und ratet in therapeutischer Hinsicht immer daran zu denken, 
daB beim Krampf auch ein psychisches und beim Tic auch ein physisches Moment 
eine Rolle spielen kann. Nach LEWANDOWSKY ist ein Teil der Tics hysterischen 
Ursprungs und unterliegt den Gesetzen der Entstehung der hysterischen Sym­
ptome, ein anderer Teil steht den Zwangserscheinungen nahe, ein dritter Teil 
ist weder hysterisch noch zwangsmaBig, sondern ruht auf speziellen Mechanismen 
(GroBhirnrinde 1). "Der echte Tic ist nicht als hysterisch aufzufassen, es gibt 
aber Formen der Hysterie, die den echten Tic ganz tauschend nachahmen 
konnen". Nach KEHRER liegt ein echter reflektorischer Tic da vor, wo sich 
nachweisen laBt, daB zur Zeit der Untersuchung irgendein mechanischer Reiz am 
motorischen Neuron der "tickenden" Muskelgruppe angreift, der dauernd genau 
so wirkt wie eine kurze elektrische Entladung. Beirn sensiblen (organisch be­
dingten) Reiztic handelt es sich hingegen nach KEHRER nicht urn urspriinglich 
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reflektorische, d. h. ganz auBerbewuBte Bewegungen, sondern urn reaktive 
"an der Schwelle des BewuBtseins" sich abspielende Bewegungen im Sinne 
einer instinktiven Abwehr gegen lastige Sensationen im Bereiche des betreffenden 
Korpergebietes. KEHRER betont, daB dieser reaktive Tic nach Wegfall der 
organischen Ursache eine sinnlose Gewohnheitsbewegung werden konne und ist 
der Ansicht, daB die inveterierten Tics, die jahre- oder jahrzehntelang bestehen, 
sehr haufig auf diesen Entstehungsmodus zuriickzufiihren sind; er fiihrt weiter 
aus, daB hinsichtlich der Pathogenese zuriickbleibender psychasthenischer Tics 
aua friiheren Entwicklungsstufen ebenso haufig fixierte Nachahmungsbewegungen 
der Kinderzeit als unklare, cerebrale Storungsmechanismen dieser Lebens­
epoche verantwortlich zu machen sein diirften und daB man, wenn eine solche 
Gewohnheitsbewegung auf Jahre, Jahrzehnte zuriickreiche, yom echten Tic 
zu sprechen pflege, wahrend man geneigt sei, Tics, die man bei Erwachsenen 
in frischer Entwicklung sieht, als hysterisch zu charakterisieren. KEHRER er­
blickt die Berechtigung zu dieser verschiedenen Bewertung des gleichen Vor­
ganges in der Verschiedenheit des psychischen Krankheitswertes, der dem 
Symptom zukommt, und in der Stellung, die die betreffende Personlichkeit 
dazu einnimmt. Was KEHRER im Kriege an Tics gesehen hat, waren Rezidive 
abnormer Ausdrucksreaktionen, mit denen die Betreffenden schon im Alltags­
leben auf unangenehme Einwirkungen geantwortet hatten oder hysterische Ver­
starkungen wenig auffalliger "Entwicklungstics" oder hysterische Fortsetzungen 
gerade abgelaufener Reaktivtics. KEHRER erwahnt die Beobachtung H. STERNS 
iiber rein hysterische Tics ("Ohrfeigentic"), bei denen es sich urn gewohnheits­
maBige Wiederholungen von erstarrten Ausdrucksbewegungen handelt, die 
erstmals auf dem "dramatischen Hohepunkt einschneidender Erlebnisse" wie 
Schreck, Wut u. dgl. auftraten, und weiterhin als nicht minder hysterische, 
mehr diffuse Ticbilder, die mit zahlreichen anderen hysterischen Bewegungs­
storungen vergesellschaftet waren oder monopolisiert sich aus solchen kombi­
nierten Syndromen entwickelt hatten. HAUPTMANN bespricht im Lehrbuche 
der Nervenkrankheiten von CURSCHMANN-KRAMER im Abschnitte "Zwangs­
zustande" auch die Tics, da sie ja, wie HAUPTMANN ausfiihrt, durch die gleichen 
Wesensbestandteile charakterisiert sind wie der Zwang und weil ihre biologische 
Herkunft auch die gleiche ist: 

"Der Tic hat mit den Zwangszustanden gemeinsam, daD die Bewegungen im gegebenen 
Moment zwecklos sind, daD sie gegen den Willen des Kranken vor sich gehen, daD ein quiUen­
des Unlustgefiihlt auf tritt, wenn er widerstrebt und daD das Nachgeben eine befreiende 
Losung schafft." 

HAUPTMANN definiert den echten Tic als eine automatisch gewordene zwangs­
maBig auftretende Ausdrucks- oder Abwehrbewegung. 

CURSCHMANN zeigt eine Reihe von wesentlichen genetischen und symptomato­
logischen Verschiedenheiten zwischen Spasmen und Tics auf und betont beziiglich 
der letzterenden stets exogenen, meist psychogenen Ursprung, die Entstehung 
aus einer scheinbaren oder wirklichen Zweckbewegung; er betrachtet die Tics 
als Fortsetzungen und Storungen einer normalen Funktionsbewegung im Sinne 
von MEIGE auf Grundlage der Verminderung psychischer Hemmungen und bringt 
eine Reihe einschlagiger Beispiele, die lehren, daB urspriinglich zweckma.Bige 
Bewegungen, ein Blepharospasmus zum Schutze des entziindeten Auges oder 
Schniiffel- und Schnaufbewegungen bei adenoiden Vegetationen nach Wegfall 
dieser Erkrankungen bestehen blieben und zur Gewohnheit wurden. CURSCHMANN 
definiert den Tic im Sinne von JOLLY und BRISSAUD als eine zum Zwang ge­
wordene Zweckbewegung, die den elementaren Charakter der Abwehr-, der 
Korrektur- oder Ausdrucksbewegung, als einer psychomotorisch bedingten 
Reflexbewegung triigt; bei vorhandener Anlage werde die Zweckbewegung zur 
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krankhaften Zwangsbewegung, wobei dem Tic ein UnlustgefUhI vorauszugehen 
pflege, das formlich nach Entladung drange und bei auBerlicher Verhinderung 
oder auch Selbstbeherrschung doppelt stark zu explodieren neige. Dieses GefUhI 
des Geladenseins einerseits und das der Befreiung nach Ablauf der Ticbewegung 
andererseits seien Momente, die den Tic von dem indolenten Ablauf des Spasmus 
unterscheiden. Nach HOMBURGER besteht fiir die Mehrzahl der Tics FRIEDREICHS 
Auffassung als koordinierte Erinnerungskrampfe zu Recht, ohne daB das Er­
eignis dauernd gegenwartig ware; es ist im Gegenteil vielfach nicht mehr bewuBt. 
HOMBURGER fUhrt als Kennzeichen des Tic die Schnelligkeit und PlOtzlichkeit, 
die Haufigkeit der Wiederholung, das Unwillkiirliche an und betont, daB nach 
Ansicht aller Kenner des Tic seine Entstehungsmechanismen zur kindlichen 
Psyche wie zu einer uberlang verbleibenden Kindlichkeit der Psyche eine be­
sonders enge Beziehung haben ; er bringt Beispiele von Ubergangsformen zwischen 
Gewohnheitstic und Zwangsbewegung, die die nahe Verwandtschaft der Ent­
stehungsmoglichkeiten zeigen. ROSENFELD halt die Annahme, daB die Tic­
bewegungen und ahnliche Syndrome als pathologische Bedingungsreflexe im 
Sinne PAWLOWS zu bewerten sind, hinsichtlich mancher FaIle wohl fur besprech­
bar, jedoch schwer erweislich. IBRAHIM versteht unter pathologischen Bedingungs­
reflexen Syndrome, die an und fiir sich krankhaft sind, deren Zustandekommen 
und Ablauf aber unserem Verstandnis nahergeriickt werden, wenn wir annehmen, 
daB ihnen ein Bewegungsreflex zugrundeliegt. Nach IBRAHIM sind diese krank­
haften Bilder aIle dadurch gekennzeichnet, daB ganz bestimmte auBere Einwir­
kungen, die das physiologische Leben mit sich bringt, fiir gesetzmaBig krankhafte 
Reaktionen auslOsen. Er erblickt ein typisches Beispiel in dem von LESAGE und 
COLLIN mit dem Namen "Tic coqueluchoide" beschriebenen Keuchhustentic, 
bei dem die Anfalle in ganz typischer Weise ablaufen (allerdings ohne zahes 
Sputum), aber mit dem echten Keuchhusten nichts zu tun haben, sondern von 
auBeren Umstanden und dem Willen des Kindes abhangen, und betont, daB 
auch FaIle von Blepharospasmus nach einem Bindehautkatarrh, Singultus nach 
Gastritis, Nieskrampfe nach Rhinitis auf pathologische Bedingungsreflexe zuriick­
zufUhren sind. 

Nach ZAPPERT entspricht der Tic als gewohnheitsgemiWe pathologische Be­
wegungsform den Regeln der Bedingungsneurosen; es sei aber auffallend, daB 
auf dem Hohepunkt der Krankheit die Muskelzuckungen ganz regeIlos, ohne 
irgendein veranlassendes Moment auftreten, daB sie durch Willensimpulse viel 
schwerer zu unterdriicken sind als andere pathologische Bedingungsreflexe, und 
daB sie zuweilen bestehen bleiben oder gar sich zu ernsten Krankheitsbildern 
steigern konnen, weshalb wohl anzunehmen sei, daB bei dieser Form der Be­
dingungsneurose die Verbindung neuro- oder psychopathischer Anlage starker 
ausgepragt ist als bei anderen Gewohnheitsneurosen, und daB diese Komponente 
den hartnackigen und nicht selten ungiinstigen VerIauf des Leidens bedingt. 
HAMILL betrachtet den Tic als eine bestimmte Art unfreiwilliger Bewegung rein 
seelischen Ursprungs und als Ausdruck eines Personlichkeitsdefektes. CRUCHET 
behauptet im Gegensatz zu MEIGE und FEINDEL, daB es einen hysterischen 
Tic convulsif gibt und fiihrt als Kennzeichen an den briisken Beginn unter 
dem EinfluB einer Emotion, die Fortdauer bei MaBnahmen, die den einfachen 
Tic gewohnlich beruhigen, die Steigerung bei Beachtung, die auf Hysterie hin­
weisenden psychischen Eigenheiten. SILBIGER erortert die Frage der Mit­
bewegungen und Tics im Sinne der psychogenen Grundlage und bringt eine 
Beobachtung von Augenzwinkertic und Zuckungen urn den Mundwinkel, die 
urspriinglich, durch Unlustempfindungen beim Sprechen ausgelost, als will­
kiirIiche Hilfshandlung beim Stottern entstanden, dann als Mitbewegung immer 
haufiger und schlieBlich zwangsgemiiB, unfreiwillig verselbstandigt wurden. 
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EMMERICH und Low sahen beim Tic convulsif durch monatelange Verabreichung 
von Chlorcalciumausgesprochene Heilwirkung und nehmen an, daB man beim 
Tic an Anomalien des Calciumstoffwechsels denken musse, zumal ja auch als 
begiinstigendes Moment fiir die Entstehung der infantilen Form die Rachitis 
angesehen wird. REDLICH fiihrte in seinem Referate "Die Revision der Neurosen­
frage" aus, daB die Beurteilung der Ticerscheinungen heute noch eine recht 
schwierige ist, und daB man daran werde festhalten mussen, daB das, was wir 
Tic heiBen, nicht iItlmer dasselbe ist, sondern verschiedene pathogenetische Aus­
lOsung und verschiedene klinische Wertung habe, daB es sich bloB um ein Syn­
drom handelt; er weist darauf hin, daB es, abgesehen von den Fallen, wo tic­
artige, richtiger klonische Zuckungen als corticale Reizerscheinungen auftreten 
und jenen, die sich gleichzeitig mit Kontraktur in ungeheilt bleibenden Fallen 
von peripherischer Facialislahmung einstellen, bei der Encephalitis lethargica 
im akuten, noch mehr im chronischen Stadium aIle moglichen Paradigmen 
zu den verschiedenen Ticformen bis zur Maladie des Tics gibt, die als organisch 
bedingt und striar-pallidar lokalisiert aufzufassen sind (siehe spater). REDLICH 
betont weiterhin, daB in anderen Fallen wiederum vielleicht nicht wirkliche 
anatomische Lasionen vorliegen, die die Reizerscheinungen des Tic auslOsen, 
sondern vielleicht auch periphere Reize bereitliegende Mechanismen zur Er­
scheinung bringen. Die Bezeichnung Tic mental sei am Platze, wenn es sich 
um eine urspriingliche Ausdrucks-, vor allem Abwehrbewegung handelt, die 
eine Gewohnheit darstellte und spater automatisiert wurde, mehr halbbewuBt 
ablauft oder mindestens nicht genugend gehemmt werden kann. REDLICH 
unterscheidet schlieBlich einen hysterischen Tic, wo die Bewegungen wohl eine 
gewisse Almlichkeit mit dem Tic haben, aber sich nicht oder nicht wesentlich 
von dem unterscheiden, was man jederzeit willkiirlich machen konne. REDLICH 
betont, daB es unsere Aufgabe sein wird, Kriterien zu schaffen, die diese ver­
schiedenen Formen des Tic mit mehr Sicherheit als es heute noch moglich ist, 
zu unterscheiden gestatten. WILDER definiert den Tic in folgenden Satzen: 

"Der Tic ist zuerst einmal eine Hyperkinese in Form von Klonus, Hypertonus oder 
Tremor, funktionell oder organisch bedingt. Der funktionelle Tic ist immer psychogen, 
und zwar entweder ideagen, d. h. einer bestimmten Vorstellung entsprechend oder psychogen 
im engeren Sinne d. h. sich praformierter Reflexe, niederer Reaktionen oder Automatis­
men bedienend." 

WILDER will zum Tic auch aIle Tremores zahlen, die "isoliert anfallsweise" 
auftreten und weist darauf hin, daB die Beschaftigungskrampfe zufolge ihres 
psychologischen Mechanismus den Tics nahe verwandt seien, noch mehr das 
Stottern, das ja von vielen Autoren als Sprachtic behandelt werde. WILDER 
gesteht ohne weiteres zu, daB man auf diese Weise zu einer Pseudodefinition 
des Tic komme, die formal und theoretisch bestimmt nicht befriedige, prak­
tischen Bediirfnissen aber so ziemlich genugen diirfte. Ausgehend von unseren 
Kenntnissen uber die Bedeutung der Stammganglienfiir die Genese der organischen 
Hyperkinesen und von den verschiedenen bestehenden Theorien uber die orga­
nische Bindung psychogener Reaktionen und funktioneller Anomalien, ins­
besondere von den Hypothesen uber den Zusammenhang gewisser funktioneller 
Erkrankungen mit den Stammganglien als den Tragern phylogenetisch alterer 
bzw. niedrigerer psychischer Funktionen betont WILDER, daB wir vorlaufig 
noch keinen wirklich exakten Beweis dafiir besitzen, daB der Tic mental irgend 
etwas mit den Stammganglien zu tun hat, wenngleich dies sehr wahrscheinlich 
sei und er sich dieser Hypothese bedienen wolle. WILDER betont, daB der 
Tic auch dort, wo er eine vollstandig befriedigende psychogene Grundlage hat, 
gerade bei Leuten vorkommt, die offenkundig eine ganz falsche Erziehung 
genossen haben, und daB weiterhin eingroBerTeil derTicker schon in der Kindheit 
Tics hatte; er ist daher uberzeugt, daB der dispositionelle Faktor, der die Neurose 
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in die Richtung der Tics lenkt, in einer durch falsche Erziehung, also in frillier 
Kindheit angelegten schlechten motorischen und gleichzeitig auch psychischen 
Verhaltungsweise beruht. WILDER weist irn Hinblick auf die Enthemmungs­
theorien darauf hin, daB es FaIle gebe, wo der lokomotorische Effekt des Tic 
jedesmal mehr oder weniger bewuBt gewollt wird (Grenzfalle zu den Zwangs­
handlungen), daB aber doch die groBe Mehrzahl der Tics Automatismen dar­
stellt bzw. sich derselben auf verschiedene Weise bedient (Rudiment einer Hand­
lung, eine Geste, assoziierter Automatismus, schon vorhand~ne Automatismen), 
wobei die AuslOsung der Automatismen an und fiir sich mit einem Lustgefiihl 
besonderer Art verbunden ist, das im Vorgang selbst zu liegen scheint (Unter­
driickung des Tic - starke Unlust, Wiedergestaltung - Lust). WILDER fiihrt 
als psychomotorische Eigenschaft den Rhythmus des Tic an unter Hinweis 
auf die Frage der Rhythmik als Funktionsform des Striatum und die groBe 
Rolle der Imitation bei den Tics, die sehr wahrscheinlich auf einer Riickbildung 
auf einen kindlichen bzw. phylogenetisch alteren Funktionsmechanismus beruhe. 
WILDER machte die Beobachtung, daB auch beirn funktionellen Tic Zwangs­
gedanken gar nicht selten vorkommen, die aber nicht immer eine psychologische 
Beziehung zum Tic haben. 

Nach WILDERB Standpunkt ist "die Erziehung eben gleichbedeutend mit der bewuJlten 
Entwicklung des Primats der Vernunft liber die Triebe, der zweckmiiJ3igen und willkiir­
lichen gegenliber der reflektorischen, primitiven Motilitiit, mit einem Worte der Hirnrinde 
liber die Stammganglien; beim psychogenen Tic ist dieses erworbene Primat des Willens 
zufolge schlechter Erziehung nur unvollkommen entwickelt, kann aber auch bei einem 
akuten oder chronischen psychischen Trauma zerstiirt werden". 

Nach WILDER gehort zum Tic eine motorische Disposition, und diese wird 
durch falsche Erziehung geschaffen. 

"Jede Erziehung bezweckt in der Kindheit, das "Obergewicht der Vernunft, des Willens, 
der Selbstdisziplin oder anders gesprochen der Hirnrinde liber den unkoordinierten, primi­
tiven, automatischen Bewegungsdrang oder liber die Stammganglien bzw. die extrapyra­
midale Motorik zu erreichen. Milllingt ihr das, so ist eine primitive Motilitiit vorhanden, 
die jederzeit die zweckmiiJlige, verniinftige durchbrechen und storen kann; so ist eine 
seelische Konstellation vorhanden, die den so oft bei Tickern beobachteten Infantilismus 
darstellt. " 

WILDER verweist auf die Behauptung WAGNER-JAUREGGS, daB es sich beim 
Tic weniger um Zweckvorstellungen u. dgl. als um krankhafte Angewohnung 
handle, womit gleichfalls das psychomotorische Moment betont ist. WILDER 
ist der Ansicht, daB es eine typische Psyche beirn Ticker nicht gibt; er konne 
jedem nur moglichen psychologischen Typus angehoren, konne Hysteriker, 
Zwangsneurotiker sein, aber auch einem der normalen Charaktertypen (schizo­
thym, zyklothym usw.) entsprechen. J. H. SCHULTZ betont, daB gerade bei Tic­
kranken infantile Ziige und ausgesprochene Disharmonien der Personlichkeitsent­
wicklung iiberaus haufig sind. 

Hinsichtlich der Bedeutung der Psychoanalyse in der Pathogenese der Tics 
weist WILDER darauf hin, daB wir seit dem Erscheinen des Werkes von MEIGE 
und FEINDEL einen Aufschwung der Psychoanalyse erlebt haben, die es uns 
nun gestattet, mit verfeinerten Methoden an die Psychogenie der Tics heran­
zutreten, wobei er von vornherein diese meist monosymptomatischen Neurosen 
zur Vorweisung der Leistungsfahigkeit der Psychoanalyse fiir besonders geeignet 
halt. WILDER widmet in seiner Monographie der Psychoanalyse besondere 
Aufmerksamkeit und setzt sich mit einzelnen Arbeiten des Schrifttums unter 
Berufung auf reichliche eigene Beobachtung kritisch auseinander; er erinnert 
zunachst, daB der erste Ticfall der psychoanalytischen Literatur sich in BREUERS 
und FREUDs Studien iiber die Hysterie findet und von FREUD als "Objektivierung 
von Kontrastvorstellungen" unter Heranziehung von DARWINs Theorie von der 
Ausdrucksbewegung als "Ableitung der Erregung" aufgefaBt wird. WILDER 
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erwahnt weiterhin SADGER, der einen Fall von Gesichtstic auf Erinnerungen an 
zartliches Gezwickt- und Gebeuteltwerden durch den Vater, auf den Ausdruck 
"nein, ich mag nicht" als Antwort auf Todeswiinsche gegen die Mutter usw. 
zuriickfiihrt und die Frage, warum bei manchen Menschen gerade ein Tic auf tritt, 
mit einer "konstitutionell erhohten Muskelerotik" erklart. Nach Ansicht WILDERS 
bekampft SADGER, wie fast aIle neueren Autoren, mit Recht die Behauptung von 
MEIGE und FEINDEL iiber die Willensschwache der Tickranken. Nach FERENCZI 
enthiillen sich viele Tics als stereotypisierte Onanieaquivalente, wobei ihre merk­
wiirdige Verkniipfung mit der Koprolalie vielleicht nichts anderes sein diirfte als 
die sprachliche AuBerung derselben erotischen Regungen, welche die Tickranken 
gewohnlich als symbolische Bewegungen abfiihren. FERENCZI sieht im Tic 
nichtsanderes als eine mit blitzartiger Raschheit verlaufende, oft nur symbolisch 
angedeutete Stereotypie; beim Ticker ist es die narzistische Uberempfindlichkeit, 
die die mangelhafte Fahigkeit zur motorischen und psychischen Selbstbe­
herrschung verursacht. FERENCZI betrachtet den Tic als ein narzistisches Krank­
heitszeichen, das an die Symptome einer Ubertragungsneurose hochstens an­
gelOtet sein, sich aber mit ihnen nicht verschmelzen konne; er sei eine kom­
primierte Stereotypie. FERENCZI spricht unter Hinweis auf die weitgehenden 
Analogien zwischen Tic und Katatonie direkt von Kataklonie. DISHOECK und 
STEKEL erklaren, daB der Tic als Teilsymptom einer schweren Neurose den 
steckengebliebenen Impuls einer Handlung darstellt, und daB es durch Analyse 
gelingt, eine Spaltung der Personlichkeit in Spieler und Gegenspieler aufzuzeigen; 
der Tick konne verschiedenen Bestrebungen dienen, Ausdruck verdrangter Be­
gierden, autoerotischer Regungen, Erinnerungsbild, Vorwurf, Stimme des Ge­
wissens, Wunsch nach Wiederholung sein und kommt in vielen Fallen durch 
psychische Behandlung zur Heilung. SIGG faBt den Tic als Folge des Kon­
fliktes zwischen der unbewuBten, normalen sexuellen Entwicklungstendenz und 
der bewuBten anerzogenen oder sonstwie iibernommenen Ablehnung, mit 
anderen Worten als Konfliktfolge zwischen wahrem Wesen und Maske auf, 
wobei sich der Tic wie jedes andere psychogene Symptom mit Vorliebe auf friihere 
Gewohnheiten oder Minderwertigkeiten aufbaut. REICH fand in einem Fall 
von ZwerchfeIltic mit Angst- und Zwangszustanden durch die palimnestische 
Methode KOHNSTAMMS, durch Deutung der suggestiv hervorgerufenen Traume 
und Veranderung der Symptome, daB der Tic ein Onanieaquivalent darstellt. 
Auch HELENE DEUTSCH, MELANIE KLEIN und VILMA Kov ACZ deuten auf Grund 
ihrer psychoanalytischen Einstellung den Tic als einen Onanieersatz, der sich 
bei narzistischen Charakteren entwickelt und als ein Konversionssymptom auf 
anal-sadistischer Stufe im Sinne ABRAHAMS aufzufassen ist. FENICHEL reiht 
den psychogenen Tic neben dem Stottern und dem Asthma bronchiale unter 
die "pragenitalen Konversionsneurosen" ein. 

WILDER priift an eigenem Material die Annahme FERENCZIS, das bei den 
Tickern, da doch Libido dem Genitale entzogen und dem tickenden Organ zu­
gefiihrt wurde, Storungen der Potenz und des normalen genitalen Fiihlens a priori 
bestiinden, nach, fand sie aber oft nicht bestatigt. ABRAHAM (bei WILDER an­
gefiihrt) betonte die Verwandtschaft von Tic und Zwangshandlung; er bemerkt 
weiterhin, daB keine Hysterie, keine Zwangsneurose frei von narzistischen Er­
scheinungen sei und von einer Regression bis zum Narzismus, wie sie die 
Psychose zeigt, beim Tic keine Rede sein konne. ABRAHAM definiert den Tic 
als Konversionssymptomauf sadistisch-analer Stufe und beleuchtet in einem 
Schema seine Ansicht iiber die Stellung des Tick im Kreise seiner nachsten 
Verwandten, der Konversionshysterie, der Zwangsneurose und der Katatonie. 
WILDER gibt zu, daB aIle diese Typen, wie sie FERENCZI und ABRAHAM angefiihrt 
haben, tatsachlich vorkommen, und erblickt hierin einen Beweis, daB keine dieser 
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Autoren das Wesen des Tic getroffen hat; die Ursache de8 Versagens der psycho­
analytischen Theorie liege nicht nur an der Schwierigkeit der Materie (bunte 
Geseilschaft von Krankheitstypen), sondern auch an dem zu kleinen Material. 
WILDER bemerkt zu den Failen von DEUTSCH, KLEIN, KOVACS, REICH und 
SIGG, daB er aile diese Mechanismen beim Tic tatsachlich gesehen habe und gerade 
deshalb das Wesentliche woanders liegen miisse; er beobachtete Faile, wo der Tic 
nur bei Unterdriickung der Onanie auftrat, andererseits auch Faile, wo er stets 
zusammen mit Onanie aufzutreten und zu verschwinden pflegte. WILDER be­
kennt offen, daB die Psychoanalyse uns eine Theorie des Tic, die das Wesentliche 
dieser Erkrankung klarlegen wiirde, schuldig geblieben ist, erwartet aber trotz 
der Schwierigkeiten, die das Ticproblem bietet, von der systematischen psycho­
analytischen Forschung weitere Aufklarungen. 1m Gegensatz zu MEIGE und 
FEINDEL, die das Zusammentreffen von Tic und Hysterie als rein zufallig an­
sehen, haIt WILDER den Tic mental fUr ein Konversionssymptom, ebenso wie 
die anderen Erscheinungen der Konversionshysterie, wobei er wohl der Meinung 
ist, daB der Tic von der Hysterie abgetrennt werden solI, wenngleich die Gren­
zen auBerordentlich verschwommen seien. 

Atiologie. FUr die Entstehung und die Entwicklung der Tics ist die person­
liche krankhaft-nervose Artung eine Conditio sine qua non; diese Erfahrung 
machten schon die alteren Autoren, wie CHARCOT, OPPENHEIM, BRISSAUD. MEIGE 
und FEINDEL wiesen in ihrer Monographie unter Anfiihrung zahlreicher eigener 
und fremder Beispiele darauf hin; die Beobachtungen der jiingeren Autoren 
lehren gleichfaIls, daB sich auf Grund der psychopathischen Anlage samtliche 
charakteristischen Merkmale der Tickranken entwickeln. Das Auftreten eines 
Tic kann aber durch verschiedene Ursa chen ailgemeiner Natur wie durch 
verschiedene Gelegenheitsursachen gefOrdert werden. Was zunachst die Hereditat 
anlangt, so berichten MEIGE und FEINDEL, daB schon CHARCOT einen groBen 
Wert auf die Kenntnis der hereditaren Einfliisse bei Tickranken legte; sie selbst 
fanden eine gleichartige Hereditat bei vielen Beobachtungen des Schrifttums 
vor (GINTRAC, BLANCHE, DELASIAUVE, PIEDAGNOL, LETULLE, CHARCOT, TISSIE) 
und bringen auch einen eigenen Fall. OPPENHEIM berichtet tiber zwei FaIle 
von gleichformiger Vererbung (GroBmutter, deren 4 Tochter, 3 Enkel; Vater, 
Onkel, GroBvater), MOHR iiber Tic bei Mutter und Sohn, HELLSING beschrieb 
das Vorkommen eines tonischen Facialistic auf dem Boden einer starken Inzucht 
bei 6 Personen in 4 Generationen; WILDER sah nur zweimal gleichartige Hereditat. 
lch selbst verfUge iiber 4 Beobachtungen gleichformiger Vererbung bei Tics: 
einseitiger Facialistic bei Mutter, Sohn und Neffe, kombinierter Hals-Schultertic 
bei Vater und Sohn, Blinzeltic beiMutter und 2 Tochtern, kombinierter SchiitteItic 
des Kopfes und eines Beines bei 2 Briidern. MEIGE und FEINDEL betonen hin­
sichtlich der so haufigen ungleichformigen Vererbung die Verwandtschaft des 
Tic mit fast allen Psychosen und Neurosen, wobei oft das Abwechseln von Tics 
und psychischen Storungen in einer Familie beobachtet werden kann; nach 
ihren Erfahrungen ist es eine ganz gewohnliche Beobachtung, daB "ein Tickranker 
einen neuropathischen Vater oder eine hysterische Mutter hat, einen epileptischen 
Bruder oder auch einen maniakalischen GroBvater; in den Seitenlinien kann 
man FaIle von Neurasthenie, Hypochondrie, Angst- und Zwangsvorstellungen 
usw. antreffen". LANGE, der sich mit dem Studium von Stammbaumen von Tic­
kranken beschaftigte, fand bei der Familienerforschung zweier miteinander nicht 
verwandter Tickranken ein auffallendes Mit- und Nebeneinander von epileptischen 
Merkmalen und striaren Storungen. HEVEROCH berichtet iiber das Vorkommen 
von Migrane und Maladie des Tics, JEDLICKA iiber Tic und Epilepsie. HAMILL 
bemerkt, daB man in der Vorgeschichte der Tickranken stets "Neurotiker, 
Geisteskranke, "Oberempfindliche, schwere Raucher und Trinker" als Vorfahren 
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findet. MOHR beobachtete besonders haufig Falle von Zwangszustanden 
bei den V orfahren und Tics bei den Kindern; er betont gleichfalls die nahe 
Verwandtschaft von Tickranken zu Neurosen und Psychosen. BUMKE lehrt, 
daB die einzelnen Ticarten bei allen moglichen Formen der neuropathischen 
Konstitutionen vorkommen. WILDER fand bei seinen Tickranken neuro- und 
psychopathische Konstitutionen verschiedener Art vorhanden, besonders "Neur­
asthenie, Hysterie, Depressionen", betont insbesondere das Vorkommen von 
Zwangsgedanken, a~ch ausgesprochener Zwangsneurose und weist darauf hin, 
daB sehr viele seiner Kranken nicht wegen des Tic, sondern wegen dieser Krank­
heitszustande zum Arzt kamen. Ich mochte hier erganztmd bemerken, daB ich 
eine groBere Reihe schoner Ticfalle nicht als Arzt, sondern nur zufallig zu sehen 
bekam, darunter drei heredofamiliare Falle; es sind dies fast ausschlieBlich 
echte Ticer ohne jede hysterische Grundlage und Farbung, die sich an ihren 
Tic gewohnt oder sich mit ihm abgefunden haben. WILDER ist der Ansicht, 
daB der Tic weder auf einem bestimmten Korperbautypus, noch auf einem be­
stimmten Charaktertypus beschrankt zu sein scheint und sich weiterhin - im 
Hinblick auf die psychoanalytischen Theorien - sowohl bei intro- wie extro­
vertierten Menschen findet. BERNADOU berichtet iiber Falle von progressiver 
Paralyse, Dementia praecox mit Tics, BOULENGER iiber Schwachsinn mit kom­
plizierten Tics und zwangsneurotischen Erscheinungen. Auf das so haufig be­
obachtete Vorkommen von Tics bei Idiotismus, das MEIGE und FEINDEL in 
einem eigenen Abschnitt eingehend wiirdigen, werden wir spater noch zuriick­
kommen. MEIGE und FEINDEL machten darauf aufmerksam, daB bei den Tic­
kranken die psychische Gleichgewichtsstorung oft mit einer hohen geistigen 
Begabung Hand in Hand geht; auch MOHR teilte mit, daB es zahlreiche Tic­
kranke gibt, wo die Psyche recht kraftig, leistungsfahig ist und sozusagen nur 
ein ganz umschriebener Defekt vorhanden ist. Ich kenne eine groBere Zahl 
von Tickranken, die in geistiger Hinsicht weit iiber das DurchschnittsmaB 
beschaffen sind und von besonderer Tatkraft und Ausdauer sind, darunter eine 
heredofamiliare Ausbreitung des Tic. Es hat iibrigens auch der Tic wie manche 
andere Nervenkrankheit - es sei hier nur an die Epilepsie erinnert - seine 
beriihmten Manner! MEIGE und FEINDEL erwahnen Moliere, der an einem 
Kehlkopftic litt und hierdurch in seinem Beruf als Schauspieler gestort wurde, 
weiterhin Peter den Grof3en, dessen Antlitz zufolge eines Facialistic fiir 
einen Moment ein "schreckliches, verwirrtes" Aussehen bekam. CONSTANT er­
wahnt in seinen Memoiren (zitiert bei MEIGE und FEINDEL), daB Napoleon 
Bonaparte beim Arbeiten einen eigentiimlichen Tic zeigte, der in einem sehr 
haufigen und plotzlichen Heben der rechten Schulter bestand und ihn sein 
ganzes Leben begleitete, wobei er an nichts dachte und die sich immer wieder­
holende gleiche Bewegung nicht merkte. M. COHN teilte erst kiirzlich seine 
Ansicht mit, daB Heinrich Heine an einem echten Tic convulsif gelitten hat, 
der sich im Facialisgebiet abspielte, in klonischen Zuckungen der Lippen, einem 
Zucken des Mundes und Verzerrung desselben zum Ausdrucke kam und sich 
in den spateren Jahren allmahlich verloren zu haben scheint. 

COHN beruft sich auf den Bericht eines Ereundes Heine8 aus der Gottinger Zeit (1824), 
worin es heiBt: "Er hatte einen Mund, der in steter zuckender Bewegung war und in dem 
langlichen, mageren, kranklich blassen Gesicht die Hauptrolle spielte" und fiihrt weiterhin 
als besonders kennzeichnend an die Darstellung, die Heine seIber in seinem Gedichte der 
Harzreise (1824) gibt, in dem er der mit ihm plaudernden Bergmannstochter die folgenden 
W orte sprechen IaBt: 

"DaB du gar zu oft gebetet, das zu glauben wird mir schwer, jenes Zucken deiner Lippen 
kommt wohl nicht vom Beten her, jenes bose kalte Zucken, das erschreckt mich jedesmal ... " 

COHN ist der Ansicht, daB Heines auf die Lippen beschrankter Facialistic 
offenbar nicht bestandig war, sondern nur gelegentlich, bei Gemiitsbewegungen 
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oder bei intendierten Bewegungen in Erscheinung trat, da er sonst haufiger 
erwahnt worden ware. 

MEIGE undFEINDEL bejahen die Frage, ob es unter allenRassen Tickranke gibt, 
ohne weiteres hinsichtlich der Kulturvolker und nehmen an, daB die Zahl der 
Tickranken immer groBer sein wird, je hoher die Stufe der Zivilisation eines Volkes 
ist, da die Ursachen fiir eine geistige Vberanstrengung und psychische Gleich­
gewichtsstorung immer zahlreicher sein werden. lch konnte weder auf Grund 
des Schrifttums noch aus eigener Erfahrung eine Bevorzugung der jiidischen 
Rasse hinsichtlich der Erkrankung an Tics finden. MEIGE und FEINDEL glauben 
nach Berichten von Reisenden in Zentralafrika, deren Aufmerksamkeit auf diesen 
Punkt gelenkt worden war, annehmen zu konnen, daB Tics bei Negern sehr selten 
sind; sie betonen aber selbst, daB diese Angaben noch sehr der Uberpriifung 
bediirfen. 

Hinsichtlich der Frage Alter und Tic lesen wir bei MEIGE und FEINDEL, 
daB der Tic in jedem Alter, die friiheste Kindheit ausgenommen, vorkomme; 
die Tics treten erst mit 7-8 Jahren bei Kindern auf, denn "erst dann sind 
die geistigen Fahigkeiten geniigend entwickelt, um ein Hervortreten ihrer Mangel, 
falls welche vorhanden sind, zu ermoglichen". Die Zeit der geschlechtlichen 
Reifung begiinstigt das erstmalige Auftreten der Tics bzw. die Steigerung schon 
friiher vorhanden gewesener Tics (BALLET, MEIGE und FEINDEL). Nach WILDER 
entstehen von den psychogenen Tics 73 % in den ersten drei J ahrzehnten, von den 
organischen 50% jenseits des 40. Lebensjahres; er berechnete das Durchschnitts­
alter fUr den psychogenen Tic mit 24 Jahren, fUr den organischen mit 37 Jahren; 
die unterste Altersgrenze betrug 2 Jahre (funktioneller Tic). Bei Auftreten 
des Tic in hoherem Alter miisse man immer mit "besonderer Sorgfalt" in der 
Anamnese nachforschen, ob nicht schon in der Kindheit Tics bestanden - eine 
Tatsache, die die Angehorigen meist besser wissen als der Kranke selbst. lch 
kann dies beziiglich WILDER nur beipflichten; ich erinnere mich an einen 60j ahrigen 
Offizier, der in diesem Alter an einem ungemein lastigen Schnauftic erkrankte; 
seine 72 Jahre alte Schwester teilte mir mit, daB er als Kind jahrelang an einem 
Schlucktic, eine Art Glucksen, erkrankt war, der vollkommen zur Abheilung kam. 

WILDER bringt in seiner Monographie eine Alterstabelle, aus der die psycho­
genen FaIle, die uns hier besonders interessieren, herausgenommen seien. 

Tabelle 1. 

Alter Psychogen Alter 

1-10 24 24%1 30--40 
(1- 6) (6) (6%) 40-50 
10-20 26 26% 50-60 

(10-16) (15) (15%) 60-70 
20-30 23 23% 70-80 

Psychogen 

14 14%1 
9 9% 
3 3% 
0 0% 
1 1% 

WILDER bemerkt zu dieser Ta­
belle, daB die Zahlen fiir die friihen 
Kinderjahre wie fiir das Alter von 
60-80 J ahren zu tief gegriffen seien, 
da hinsichtlich der Kinder die wenig­
sten tickenden Kinder zum Nerven­
arzt gebracht wiirden, die Kinder­
tics sich bei spateren Tickern schwer 
erfassen lassen und hinsichtlich der 

Erwachsenen Stichproben aus den Ambulanzprotokollen ergaben, daB z. B. die 
Zahl der Frauen zwischen 60 und 80 Jahren in den Jahren 1920 und 1921 
durchschnittlich 77 betrug, wahrend die Zahl der Frauen zwischen 20 und 40 in 
denselben Jahren 445 betrug, was umgerechnet ein VerhaItnis der beiden Gruppen 
von 1 : 5,8 bzw. ein Verhaltnis der Tics von 5 : 49, d. i. 1 : 9,8 ergeben, also 
noch immer eine betrachtliche Abnahme im hoheren Alter bedeuten wiirde. 
WILDER bringt hinsichtlich des Kindertic die Statistik PAUL-BoNCOURS aus 
den Pariser Schulen, die, wie WILDER sagt, die einzige Statistik zur Ticfrage 

1 Die Prozentzahlen bedeuten, wieviel Prozent der betreffenden Ticform auf ein be­
stimmtes Alter fallt. 
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darstellt; PAUL BONCOUR fand unter 1759 Kindern von 2-13 Jahren nicht 
weniger als 417, d. h. 23% Ticker, wobei eriibrigens keinerlei Zusammenhange 
mit FleiB, Betragen und Intelligenz feststellen konnte. In der Gruppe der 
Kinder zwischen 2 und 6 Jahren waren zwischen 2 und 4 Jahren 15%, zwischen 
4 und 5 J ahren 5 %, zwischen 5 und 6 J ahren 3 % Ticker; dann folgt eine 
deutliche Steigerung, die WILDER III folgender Tabelle bringt. 

WILDER hebt mit Recht als 
interessant hervor, wie die Zah­
len PAUL-BoNCOURB mit den sei­
nigen iibereinstimmen und be­
tont auf Grund eigener Nachfor­
schungen bei Erwachsenen, daB 
sich die Behauptung, daB man 
in der Anamnese von Tickern 

Alter 

7 
8 
9 

lO 

Knaben 

27 
23 

I 
39 
19 

Tabelle 2. 

Madchen Alter I Knaben 

27 11 14 

I 
19 12 50 
25 13 11 

I 27 

den Kindertic besonders haufig finde, aufrechterhalten lasse. 

Mlldchen 

28 
29 

I 
7 

Unter 49 von BOENHEIM studierten Ticfallen im Kindesalter begannen 4 vor 
dem 5. Lebensjahr, 18 zwischen 5 und 7, 16 zwischen 8 und 10, 11 zwischen 
11 und 14 Jahren - also, wie bei WILDER, auch hier die starkste Haufigkeit im 
ersten Lebensjahrzehnt (71 %). Unter BOENHEIMB Fallen waren 34 mannlich, 
15 weiblich, eine Abweichung von den groBen Statistiken, aus denen eine Bevor­
zugung des mannlichen oder weiblichen Geschlechtes nicht hervorgeht (MEIGE 
und FEINDEL, WILDER). Wenn wir uns nun bei Besprechung des Alters mit dem 
Kindertic etwas naher beschiiftigen wollen, so verweisen wir zunachst wieder auf 
PAUL-BoNCOUR, der die allgemein geteilte Anschauung bestreitet, daB der Tic 
bei Schiilern immer ein Zeichen einer krankhaften Anlage oder von Debilitat 
ist; er betrachtetdies als einenFehlschluB durch Ubertragung der beiErwachsenen 
gemachten Beobachtungen auf die Kinder, und ist der Ansicht, daB Besonder­
heiten des Intellektes oder des Charakters, die der erwachsene Ticker regelmaBig 
zeigt, beim Kinde gerade der normale Zustand sind: Neigung zum Automa­
tismus, Imitation, Persistenz. Von PAUL-BoNCOUR vorgenommene ausgedehnte 
Untersuchungen hinsichtlich Prufung des Charakters und der Intelligenz ergaben 
nur fur eine Minderzahl Kennzeichen einer Entartung; die uberwiegende Mehr­
zahl zeigte lebhaften Geist, artiges Benehmen und durchaus genugende 
Leistungen. LYON hinwiederum betont, daB die Mehrzahl der Kinder mit Tic 
einen bestimmten psychopathischen Konstitutionstypus zeigten, der gekenn­
zeichnet ist durch affektiv bedingte Uberempfindlichkeit, motorische Instabilitat 
bei Neigung zu iibermaBig starker motorischer Entladung bei geringfiigiger 
Unlustempfindung. WILDER machte oft die Beobachtung, daB aus der Kind­
heit "stehengebliebene" Tics besonders oft mit schlechten Erziehungsmethoden 
Hand in Hand gehen (verw6hnte, ungerecht und schlecht behandelte Kinder) 
und bestatigt die Erfahrung von MEIGE und FEINDEL, daB junge Ticker haufig 
Familien angehoren, in denen oft Streitigkeiten vorkommen. Ich beobachtete 
dies bei mehreren Fallen von Kinder- und jugendlichem Tic, wo elterliche, 
schlieBlich unertragliche Dissonanzen zur Ehescheidung fiihrten; ein besonders 
schwerer und ausgedehnter Tic, der sich bei einem 15jahrigen Knaben auf Kopf, 
Schulter und Respiration erstreckte, wurde weiterhin noch dadurch gef6rdert, 
daB er nach Flucht seiner Eltern in neue eheliche Verhaltnisse, seiner GroB­
mutter zur Pflege ubergeben wurde! WILDER hebt hervor, welch hervorragende 
Rolle der Imitation gerade beim Kindertic zufallt und bringt ein recht lehr­
reiches Beispiel, wie schon fruhzeitig Begehrungsvorstellungen sich den Nach­
ahmungsbestrebungen beimengen k6nnen. Wir finden bereits bei MEIGE und 
FEINDEL zahlreiche und recht iiberzeugende Belege fur die Bedeutung der Nach­
ahmung in der Atiologie der Tics, zumal, wo es sich um junge und kindliche 
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Tickranke handelt (CHARCOT, GUINON, CRUCHET, TISSI:E); sie bringen hierfiir 
auch eigene Beispiele und betonen den schadlichen EinfluB nervoser Eltern 
und Erzieher, von denen nicht selten die Kinder den Tic iibernehmen. BOEN­
HEIMS Auswertung der anamnestischen Angaben seiner FaIle zeigt, daB die 
nervose Belastung zweifellos in einem groBen Perzentsatz auf der motorischen 
Linie liegt, in der Mehrzahl der FaIle die Eltern motorisch erregbar sind und in 
einer kleineren Anzahl ausgesprochene motorische Erkrankungen vorliegen. 
BOENHEIM bemerkt, daB bei seinen Onanie- wie auch Enuresisfallen vieHach 
Nervositat der Eltern bestand, aber nicht von einer derartigen Bestandigkeit, 
wie bei den Ticfallen nachweisbar war. BOENHErM fand weiterhin, daB in 39 
von 49 Fallen die Kinder als motorisch iibererregbar, zappelig, lebhaft, unruhig 
bezeichnet wurden und die Hypermotorik der Tickinder sich auch sehr charak­
teristisch im Spiel ausdriickte. Nach BOENHEIM sind die Tickinder nicht sehr kraf­
tig, sondern grazil und schlank; endokrine Formen fanden sich unter seinen Fallen 
nicht, ebensowenig lieB sich eine bestimmte Zuordnung zu den KRETSCHMER­
schen Typen durchfiihren. Hinsichtlich der Psychogenese des Tic konnte 
BOENHEIM wohl eine narzistische Einstellung vieHach feststellen, hingegen nicht 
eine haufige Verkniipfung von sexuellen Vorgangen im Sinne von Onanie­
aquivalenten; er ist ebensowenig wie WILDER iiberzeugt, daB man aus der Unlust, 
die durch die Unterdriickung des Tic ausgelOst wird, auf eine Lustempfindung 
beim hemmungslosen Ablauf der Bewegungsstorung schlie Ben miisse, und betont, 
daB er in Ubereinstimmung mit HOMBURGER eine Reihe von Fallen kenne, 
bei denen die Hypermotorik ausgesprochenen Unlustcharakter trug. Nach BOEN­
HErM scheint die Verkniipfung von motorischer Anlage und Tic neben einer 
allgemeinen Bereitschaft zu neurotischem Erleben, die mit einer besonderen 
Reizempfindlichkeit verbunden ist, die einzige Konstante zu sein, die sich bei 
Tickindern und ihren Angehtirigen auffinden laBt; er betont auch, daB der 
nicht organisch bedingte Tic im Kindesalter zumeist eine relativ gutartige Er­
krankung ist und daB er zum Unterschiede zum Tic des Erwachsenen Beziehungen 
zu ausgesprochenen Zwangssymptomen oder die Form der Maladie des Tics 
in keinem seiner FaIle beobachten konnte. 

Nach MEIGE und FEINDEL k6nnen Traumen, Infektionskrankheiten, Intoxika­
tionen manchmal eine Gelegenheit fUr das Erscheinen wie fiir das Verschwinden 
eines Tic bilden, aber keine dieser Ursachen wiirde fiir sich allein geniigen, 
einen Tic zu erzeugen; sie fiihren eine Reihe von Fallen an, wo nach Grippe, 
Bronchitis, R6teln, Masern ein Tic auftrat, sich verschlimmerte oder zur Heilung 
kam, und verweisen darauf, daB auch Erkrankungen der Geschlechts- und 
Harnorgane als Ursachen von Tics beschuldigt worden sind (GOWERS, BERN­
HARDT). LESAGE und COLLIN, REGNAULT berichten iiber die Entwicklung eines 
Pertussistic im AnschluB an Keuchhusten bei neuropathischen Kindern. Das 
Studium aller dieser FaIle sowie auch eigene Erfahrungen, insbesonders solche 
des Krieges (Auftreten von ticartigen und anderen psychogenen Bewegungs­
storungen nach Cholera, Ruhr, Gelenkrheumatismus, Erfrierung usw.) sprechen 
eindeutig dafiir, daB es sich hier nicht um Ursachen im eigentlichen Sinne oder 
gar - bei den Infektionskrankheiten - um eine organische Grundlage handelt, 
sondern lediglich um rein auBere, zufallige, dem Krankseinwollen entgegen­
kommende Momente. MEIGE und FEINDEL erwahnen unter den allgemeinen 
atiologischen Faktoren, die das Auftreten eines Tic fordern konnen, die geistige 
Dberanstrengung, weiterhin "seelische Qualen, Kummer, Geschaftssorgen, aIle 
langer anhaltenden Beunruhigungen"; sie zeigen, daB auch der MiiBiggang die 
Entstehung von Tics begiinstige - der unbeschaftigte Tickranke denke immer 
nur an seinen Tic - wie andererseits die Berufsbeschaftigung, die die Wieder­
holung ein und derselben Bewegung bedingt oder auch die Erinnerung an eine 
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yertraute Geste das Auftreten eines Tic begiinstigen konne (Kolpolteurtic von 
GRASSET). HOMBURGER betont die atiologische Bedeutung einzelner oder ge­
haufter seelischer Erlebnisse (Schreck, Abscheu, Krankung, Angst, Auflehnung 
gegen Zwang, HaBgefiihl, seelische Isolierung): 

"Die Unmoglichkeit rechtzeitigen Abreagierens fertigt das Symptom. Jeder Tic, er 
mag noch so unscheinbar sein oder sich noch so absonderlich gebarden, bedarf der Nach­
forschung gerade nach diesen Quellen." 

1m Rahmen der Erorterung der Pathogenese und der Atiologie der Tics 
mogen hier die im Kriege gemachten Erfahrungen iiber das Vorkommen von 
Tics kurz besprochen werden. Kehrer betont, daB fUr die Mehrzahl der Kriegs­
tics die psychogene Bedingtheit deshalb selbstverstandlich sei, weil einigermaBen 
sinnfallige Formen wohl kaum zur militarischen Dienstleistung gekommen waren, 
wenngleich in nicht wenigen Fallen die nahere Analyse ergab, daB die patho­
genetischen Zusammenhange nicht so einfach lagen, die restlose Aufteilung der 
FaIle in hysterische und nichthysterische nicht so ohne weiteres moglich war, 
in so manchem FaIle sich als Kern der Erscheinung ein echter Tic nachweisen 
lieB. KEHRER hob auch hervor, daB der Erfolg der Psychotherapie fiir die Unter­
scheidung der verschiedenen psychogenen FaIle nicht ohne weiteres verwertbar 
sei und begriindet dies damit, daB er selbst wie auch NONNE u. a. unter den 
psychotherapeutischen Fehlschlagen keinen Fall von Tic zu verzeichnen hatte, 
wahrend andere wieder unter den Kriegsneurosen Tics sahen, die jeder Behand­
lung Widerstand leisteten. Es steht wohl auBer Zweifel, daB die weitaus iiber­
wiegende Mehrzahl der Kriegstics rein psychogenen bzw. hysterischen Charakter 
tragen; sie gehen im Kriegsschrifttum seltener unter der Bezeichnung "Tics", 
sondern - wie mir dies auch in den meisten Fallen richtiger erscheint - als 
psychogene bzw. hysterische Bewegungsstorung. Dies erklart uns auch, daB 
wir z. B. in den so ausgezeichneten kritischen Sammelreferaten BIRNBAUMS 
iiber die Kriegsneurosen und Psychosen nur sehr wenige Ticfalle berichtet finden. 
Immerhin liegen Beobachtungen iiber echten psychischen Tic bei Kriegsteil­
nehmern vor; so sah BENEDEK das Wiederauftreten eines "Tic general" im 
Ifriege im AnschluB an schwere seelische Erregungen nach 5jahrigem Still­
stand. Ich verfiige iiber eine gerade gegenteilige Beobachtung, die weitest­
gehende Besserung, ja Heilung eines schon seit Jahren eingerosteten Kopf-, 
Schulter-, Rumpf tics nach Einberufung zum Kriegsdienst im Hinterland (Eisen­
bahnwachdienst), wodurch der Kranke, ein Regierungsbeamter, von Amt und 
Familie, die ihm beide Schwierigkeiten schaff ten, fortkam und auBerdem sich 
finanziell viel besser stand. Der Krieg horte auf und der Tic kam wieder so, 
wie er friiher war. Recht interessant und zweifellos zum echten Tic gehorend 
ist eine Beobachtung von ROSE: 

Mit einer ausschlie.6lich das linke Bein betreffenden Sensibilitatsstorung corticalen 
Charakters als Dauerfolge einer Schu.6fraktur des Schadels hinter der Fissura Rolando 
verbinden sich eigenartige Ticbewegungen des linken Fu.6es, ein mehrmaliges Aufstampfen, 
sobald der Kranke sich zum Gehen anschickte, und weiterhin Streck- und Beugebewegungen 
der Gro.6zehe im Liegen und Sitzen. Der Kranke kann diese Bewegungen willkiirlich unter­
driicken, nimmt sie aber bald unter dem Zwang eines lebhaften Bediirfnisses wieder auf, 
dessen Befriedigung ihm Erleichterung schafft; es waren urspriinglich willkiirliche Orien­
tierungsbewegungen, die sich unter dem Einflusse der durch die fortdauernde, schwere 
Sensibilitatsstorung bedingte Gewohnung automatisierten. - Einen analogen echtenFacialis­
tic sah ich nach einem Schadelbasisbruch mit Trigeminusreizerscheinungen unter dem Bilde 
des Tic douloureux, an dessen Stelle nach vollkommenem AbkIingen des Schmerzes ein 
echter Facialistic mit allen Kennzeichen des echten Tic trat. COLIN sah bei einem Soldaten 
nach einer Commotio cerebri das Auftreten eines respiratorischen Tic mit Tachypnoe, 
Grimassieren der rechten Gesichtshalfte und entsprechenden Bewegungen im rechten Arm; 
mit dem Tic verband sich au.6erdem ein eigenartiges weithin horbares Respirationsgerausch. 
Der Tic horte bei Ablenkung vollkommen auf; in diesem Fall trat im Vergleich zu dem vor­
hergehenden der psychogene Charakter ungleich deutlicher hervor. HATSCHEK berichtet 
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iiber zwei Falle von Bauchmuskeltic: Bei einem neuropathischen Geistlichen, der seit 
mehreren Jahren an neurasthenischen Beschwerden und Zwangsvorstellungen litt, traten 
ticartige Zuckungen besonders in den Musculi obliqui externi auf und bei einem friiheren 
nie nervosen Offizier 2 Tage nach einem StreifschuB des rechten Knies rhythmische tic· 
artige Zuckungen in den Musculi recti abdominis, die den Oberkorper heftig beugten 
("Biicklingskrampfe"); sie verschwanden restlos schon nach 2 Stunden und traten nach 
5 monatlicher Pause im Beginne eines Gefechtes neuerlich auf. PAULIAN und BISTRI· 
CEANU sahen bei einem geistesschwachen Parkettleger das Auftreten von multiplen Tics 
professionellen Charakters als Folge angstlicher Gemiitsbewegung wegen auftauchender 
Kriegsgeriichte. 

BmNBAuM bringt Beobachtungen von OPPENHEIM (Tics infolge der psychischen 
und physischen Kriegserschiitterungen), WEBER (ticartige Zuckungen in der 
linken Gesichts., Hals· und Schultermuskulatur nach Verschiittung bei Granat. 
explosion), WESTPHAL (Tic der Gesichts· und Halsmuskeln) und JOLLY (psycho. 
gener Torticollis). H. STERN fand unter 230 Fallen von hysterischer Bewegungs. 
storung 18mal Syndrome mit Tics im Vordergrund, von denen nur 4 FaIle 
"gesund" waren. Reine Tics waren sehr selten; wo sie aIlein vorkamen, bestanden 
meist vorher rasch abgeklungene andere hysterische Bewegungsstorungen, vor 
aIlem Gehstorungen und allgemeines Schiittelzittern, die dann einen Tic als 
Resterscheinung zuriicklieBen; er beobachtete Schultertic 8mal, Kopftic 5mal, 
Rumpf. und Gesichtstic je 2mal, Tic der Arme und der Respirationsorgane 
je 1mal. In einigen Fallen bestanden voriibergehende Tics in anderen Korper. 
teilen sowie Aphonie, Mutismus, Sehstorung, Anfalle und Erregungszustande. 
STERN fUhrt weiterhin als schwere absonderliche Tics an: 6 FaIle von Ziigel. 
tic nach Durchgehen von Pferden, Rumpf tic bei Leibweh, Riilpskrampfe und 
Ohrfeigentic nach gerade noch unterdriickter Gewalttatigkeit gegen einen Vor· 
gesetzten. K. Mendel beschreibt einen dem hysterischen Tic nahestehenden 
Fall von Chorea electric a mit aIle 5-10 Sekunden auftretenden starken 
Zuckungen im rechten Arm, wobei der Oberarm nach hinten und oben geworfen, 
der Vorderarm gegen den Oberarm gebeugt und leicht supiniert, die Finger 
gebeugt und der Daumen gegen die Hohlhand gefiihrt wird, so daB ein Bewegungs­
bild entsteht, als ob der Plexus brachialis vom ERBschen Punkt fortwahrend 
mit dem Unterbrecher elektrisch gereizt wiirde. lch selbst sah wahrend 
des Krieges an der Front und in der vordersten Etappe unter 171 Fallen 
vdn psychogenen Neurosen undhiervon unter 65 mono· bzw. oligbsymptoma. 
tischen Formen 4mal einen Torticollis (3 Granatexplosionen, 1 Erkaltung), Imal 
Gesichtshalsmuskeltic (Austauschgefangener), 1mal einen Respirationstic, ver· 
buIiden mit Nickbewegungen des Kopfes (Granatexplosion), 1mal Pseudoptosis und 
Blepharospasmus (Kriegsdienst), 2 Respirations. (Schnauf.) Tics und 1 Rumpf. 
tic (nach Minenexplosion). Es handelte sich in allen diesen Fallen um rein 
hysterische Tics, fUr deren Genese und Charakteristik das gleiehe gilt wie fiir 
die psyehogenen Neurosen im allgemeinen: 1. an der Front selten, im Hinter· 
land haufig; 2. bei Verwundeten selten, bei Sehwerverwundeten iiberhaupt 
nieht; 3. bei Kriegsgefangenen auBerordentlieh selten; 4. ausgesproehene Ab· 
hangigkeit von auBeren psychischen Einfliissen, insbesonders zweckbewuBte 
Demonstrationsneigung; 5. groBe Wirksamkeit der Psyehotherapie. leh sah 
in der Naehkriegszeit eine Reihe von versehiedenen Kriegsties, die sieh in der 
Kriegszeit nach mehrmaliger seheinbarer Abheilung recht hartnackig erhalten 
hatten, bei Kriegsende sofort versehwanden und bei spateren Begutaehtungen 
wieder reeht lebendig wurden. Es sei hier iibrigens auf die so iibergroBe Kriegs. 
literatur iiber die psyehogenen Neurosen, auf die hier nicht naher eingegangen 
werden kann, verwiesen. Wilder betont als auffallend das Zuriiektreten des 
Gesichts· und Halstie bei den Kriegsties gegeniiber den Friedens- und organisehen 
Tics; er reehnet allerdings zu den Kriegsties aueh die Sehiittelneurosen. Sind 
diese hysterisehen Bewegungsstorungen wirklieh noeh Tics? leh moehte meinen, 
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daB diese Begriffsfassung doch viel zu weit ist. WILDER glaubt nicht, daB die 
Kriegstics ausschlieBlich auf psychische Infektion zurUckzufiihren sind, sondern 
halt fiir die auBere Form der Tics noch mitbestimmend die Entfesselung primi­
tiver Automatismen als Folge des Affektes (Schreck) und ihre Fixierung bzw. 
willkiirliche Verstarkung, weiterhin die Wiederholung und Fixierung der somati­
schen Situation im Trauma; er fiihrt fUr die vorherrschende Rolle des indivi­
duellen psychogenen Faktors an, daB von 182 Fallen mit Schiittel- und anderen 
Tics nur 65 Granatexplosionen oder Verschiittungen, mit angegebener BewuBt­
losigkeit in 40 Fallen, in der Anamnese boten. 

Hinsichtlich der Klinik des Tics und seiner verschiedenen Formen betonen 
MEIGE und FEINDEL, daB die Zahl der Tics ebenso unbegrenzt ist, wie die Ver­
schiedenheit der Funktionen, deren Storungen die Tics darstellen. Nach LEWAN­
DOWSKY gibt es so viele Tics, als es koordinierte Bewegungen gibt. MEIGE und 
FEINDEL haben es im Interesse einer rationellen Einteilung der ihrer auBeren 
Pragung nach so verschiedenen Tics vermieden, die einzelnen Tics nach dem 
Muskel oder den Muskeln zu bezeichnen, deren Kontraktionen an die Her­
stellung des betreffenden Tics beteiligt sind, da die Feststellung und Isolierung 
des betreffenden Muskels oft schwierig ist, fast stets mehrere Muskel mitwirken, 
deren Gruppierung keineswegs immer einem anatomischen Nervengebiet ent­
spricht, woraus sich ja ein wesentliches diagnostisches Unterscheidungsmerkmal 
zwischen Tics undKrampfe ergibt; sie empfehlen daher den Tic nach dem morpho­
logischen Gebiet, auf das er sich beschrankt, zu benennen oder besser noch nach 
dem Funktionsvorgang, dessen Karikatur, wie CHARCOT sich ausdriickt, der Tic 
sei. MEIGE und FEINDEL geben eine iibersichtliche Darstellung der einzelnen Tics, 
indem sie die verschiedenen Korpergegenden, die yom Tic befallen sein konnen, 
betrachten und diesen, soweit es moglich ist, den N amen der entsprechenden 
Funktion beilegen. Wir wollen, ebenso wie MOHR, diese Reihung beibehalten 
und uns auf die Anfiihrung der hauptsachlichsten Lokalisationen der Tics be­
schranken, zumal eine Vollstandigkeit auf diesem Gebiete kaum je erreicht 
werden kann, da ja immer neue Formen beschrieben werden. Wir kennen 
einerseits mehr minder isolierte Tics, die in vereinzelten Bewegungsakten bestehen, 
z. B. der Facialistic und sehen andererseits das Nebeneinanderbestehen mehrerer 
Tics in verschiedenen, nicht immer benachbarten Korperregionen, die sich zu 
einem mehr allgemeinen Tic summieren konnen. 

Der Gesichtstic gehort wohl zu den haufigsten Tics; er ist ja auch am meisten 
auffallig, gleichgiiltig, ob es sich urn irgendeine Veranderung des Gesichtsaus­
drucks, eine Grimasse, ein Blinzeln handelt oder um einen Kau., Saug., Blas-, 
Leck-, Schniiffel-, BeiB-, Fletschtic usw. Beim eigentlichen Gesichts- oder 
mimischen Tic sind fiir gewohnlich mehrere Nerven und Muskeln beteiligt: 
Stirnrunzeln, AugenschlieBen, Verziehungen des Mundes, es k6nnen aber auch 
einzelne koordinierte Muskeln isoliert ticken. OPPENHEIM teilte einige FaIle mit, 
wo nur die Stirnmuskeln ergriffen waren und den Gesichtsausdruck der Dber­
raschung und des Schreckens hervorriefen. Der Facialistic tritt 6fter in der 
klonischen als tonischen Form auf; nicht so selten verbinden sich beide Formen 
miteinander, wobei meist die klonischen Zuckungen zu Beginn des Tic auftreten. 
OPPENHEIM erwahnt ein Kind, das an abwechselnden Zuckungen beider Pla­
tysmen litt und auch willkiirlich jedes Platysma fUr sich bewegen konnte; 
MEIGE und FEINDEL, die diesen Fall anfiihren, heben hervor, daB im allgemeinen 
die Kontraktionen des Platysma mit denen anderer Gesichtsmuskeln vergesell­
schaftet sind, und bringen einen Fall von MEIROWITZ mit Tic des Gesichts, der 
Augenlider und Beteiligung des Platysma. Ich sah bei einem Austauschgefangenen 
das Auftreten eines rein psychogenen bzw. ideagenen Gesichtstic, wobei es 
nach zunachst klonischen Zuckungen im Gesichts- und Halsbereich zu einer 
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tonischen Anspannung mehr minder der gesamten mimischen Muskulatur und 
des Platysma beiderseits kam (Abb. 1). BECHTEREW beobachtete tonische Tic­
bewegungen der Augenbrauen, Lider, Nasenflugel und Lippen, die nur beim 
Sprechen und Kauen auftraten, in der Ruhe fehlten und von BECHTEREW als 
Intentionstic angesprochen wurden. WILDER betonte auf Grund seiner eigenen 
Erfahrungen, daB aIle einseitigen Facialistics verdachtig sind, organischer Natur 
zu sein, vor allem aber aIle doppelseitigen Gesichtstics verdachtig sind, funk­
tionell zu sein. Ich mochte dieser Ansicht nicht so ohne weiteres beipflichten, 
denn ich sah mehrere doppelseitige Facialistics striarer Genese (siehe spater) und 
andererseits wieder streng einseitige Facialistics, die zweifellos funktionellen 
bzw. psychischen Ursprungs waren: Auftreten eines linksseitigen Facialistics 
bei einem 10jahrigen Buben nach einer erhaltenen Ohrfeige; klonische Zuckungen 

Abb. 1. Psychogener tonischer Facia listic mit Abb. 2. P sychogen er einse itiger Facialistic. 
Beteiligung des Platysma. 

im rechten Facialisgebiet mit Ubergang in tonische Anspannung, insbesonders 
heftig bei Gemutserregung, im AnschluB an einen starken Explosionsknall bei 
cinem Steinbrucharbeiter, wobei die rechte Gesichtshalfte der Sprengstelle zu­
gewendet war (Abb. 2). Wegen seiner Haufigkeit wird der-Gesichtstic auch nicht 
so selten in familiarer Ausbreitung beobachtet; so sah ich ihn einmal bei Mutter, 
Sohn und zwei Tochtern. 

Nach MEIGE und FEINDEL sind die Muskeln der Ohrmuschel oft beteiligt, 
meist im Rahmen anderer Gesichtstics (ROMBERG, BERNHARDT, SELIGMULLER); 
sie halten es aber auch nicht fur unmoglich, daB ein echter GehOrstic (Ohren­
sausen) durch Kontraktionen des Stapedius entstehen kann, wobei sie erinnern, 
daB der forcierte SchluB der Augenlider oft von einem gewissen Ohrensausen 
begleitet wird (gleichzeitige Kontraktion des Stapedius, die eine Druckverande­
rung im Labyrinth bewirkt), andererseits aber auch darauf hinweisen, daB 
heftige unwillkurliche Schluckbewegungen infolge hierdurch bedingter Druck­
veranderung in der EUSTAcHIschen Trompete zu vorubergehendem Ohrensausen 
fuhren konnen. SILBERMANN und WILDER erwahnen einen Fall von Tic des 
M. stapedius mit objektiv horbarem Knacken in den Ohren. Bei den Augentics 
unterscheiden wir nach MEIGE und FEINDEL zwischen Tics der Augenlider und 
Tics des Augapfels; nach ihren Erfahrungen ist der A ugenlid- oder Blinzeltic 
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vielleicht der haufigste aller Tics tiberhaupt, manchmal einseitig, meist beider­
seitig. Der Blinzeltic in seiner klonischen Form besteht in der Wiederholung 
kurzer, energischer Orbiculariskontraktionen; der Blinzeltic wird wohl in den 
meisten Abhandlungen tiber die Tics als Schulbeispiel fUr die Pathogenese des 
echten Tics angefiihrt: ursprtinglich Reaktion auf einen von auBen kommenden 
Reiz (Fremdkorper, Staub, Cilie) und schlieBlich automatische Bewegung, langst 
nach Aufhoren des Reizes! Bei der tonischen Form zufolge langerer Andauer 
der Orbiculariskontraktion bleibt das Auge halb oder ganz geschlossen; es kann 
sich hierbei bald um eine Art Zusammenkneifen der beiden Augenlider handeln, 
wenn die Kontraktion rasch und kraftig ist, bald wieder um ein sanftes An­
einanderschlieBen der Augenlider bzw. um ein scheinbares Herabfallenlassen des 
Oberlides, das eine Ptosis vortauscht. MOHR bezeichnet diese Form als selten, 
ich sah sie hingegen wiederholt und fand sie auch im Schrifttum, besonders auf 
Grundlage der Kriegsbeobachtungen unter der 
Bezeichnung des psychogenen Blepharospasmus 
ziemlich haufig. ELSCHNIG berichtet einen Fall 
von chronischem tonisch-klonischen Blepharospas­
mus, wobei die Kranke oft bis zu 1 Minute die 
Augen nicht offnen konnte, SATANOWSKY einen 
hysterischen Blepharospasmus mit gelegentlichem 
tonischem Facialistic und Gesichtsfeldeinschran­
kung. SILBERMANN und WILDER erwahnen einen 
Augenzwinkertic bei einem 35jahrigen Mann als 
Rezidiv eines in der Kindheit bestandenen Blinzel­
tic, der nach Granatexplosion wieder erstanden 
ist und einen anderen Fall von Blinzeltic, dessen 
genaue Analyse denselben als Ausdrucksbewegung 
eines SchamgefUhls erkennen lieB. RADOVICI, 
SCHACHTER und POPOVICI beobachteten einen Abb. 3. 
Fall von Facialistic und Blepharospasmus nach Psychogener BIepharospasmus. 
Chrysotherapie. Ich sah bei einem Kriegsteil-
nehmer, der langere Zeit hindurch in die grelle Sonne geblickt hatte, das 
Auftreten eines tonischen Lidtic (Abb. 3), bei einem Hilfsarbeiter im An­
schluB an einen Betriebsunfall bzw. im Verlaufe des Rentenverfahrens die 
Entwicklung eines psychogenen tonischen Lidtic, wobei beide Oberlider 
langsam gesenkt wurden, die Augen halb geschlossen blieben und erst nach 
Ablauf von mehreren Sekunden bis Minuten wieder geoffnet wurden. Man 
beobachtete hierbei sehr schon die Muskelkontraktion im Orbicularis, das 
Fehlen jeder auxiliaren Frontalisanspannung als Unterscheidungsmerkmal gegen­
tiber einer organischen Ptosis. In einem anderen FalIe, bei einem 20jahrigen 
Hausmadchen, war der tonische Lidtic unter dem Bilde einer unvollstandigen 
Pseudoptosis abwechselnd bald rechts, bald links; deckte man das offene Auge 
zu, so ging das geschlossene auf. Ein energischerer, beiderseitiger Blepharos­
spasmus bestand bei einer Frau monatelang nach Entfernung einer kleinen 
Mticke, die ihr ins rechte Auge geflogen war. Die Tics des Augapfels sind ungleich 
seltener; es gibt klonische und tonische Formen, meist mit Lidtic oder Tic der 
Gesichts-Halsmuskeln vereint, aber auch isoliert. MEIGE und FEINDEL bringen 
eine Reihe eigener und fremder Beobachtungen (BRISSAUD, LERCH, CROUZON, 
NOGUES und SmOL). OPPENHEIM sah einen kombinierten Tic der Frontales, 
Levatores palp. und Blickheber und betont, daB eine Symmetrie der Muskel­
aktion in der Regel vermiBt wird; er halt den Augenmuskeltic fUr sehr selten. 
Ich sah wiederholt Fane mit tonischen Augentics vom Bilde der sog. Schau­
anfalle (EWALD), wie sie bei den Folgezustanden der ECONoMoschen Krankheit 
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als striare Bewegungsstorung so haufig vorkommen; sie waren teils isoliert, teils 
mit anderen tonischen Tics verbunden. rch sah bei einem 20jahrigen Soldaten, 
bei dem nach einem ausgestandenen Schreck anlaBlich eines feindlichen Flieger­
besuches derartige Schauanfalle in kurzen Abstanden von mehreren Minuten 
und in der Dauer von wenigen Sekunden bis mehreren Minuten auftraten 
(Abb.4), und ein 13jahriges Madchen, bei dem die Augen nach oben gedreht 
und gleichzeitig der Kopf stark nach hinten gebeugt wurde; von beiden Kranken 
wurde der zwangsmaBige Charakter dieser Bewegungsstorung betont. CRUCHET 
berichtet gleichfalls iiber einen hysterischen Augentic mit Verdrehung der Bulbi 
nach oben bei einem 8jahrigen Knaben. 

Die gewohnliche Form des Nasentic stellen das Schniiffeln und Nasenriimpfen 
dar, deren haufigste auBere Ursache eine voriibergehende Verlegung der Nasen­
wege ist; bei dem Tic der Lippen gibt es entsprechend den so verschiedenen 

Abb.4. 
Psychogener Schauanfall. 

Mundbewegungen zahlreiche Tics (Saugbewegung, 
bffnen und SchlieBen der Lippen), deren Entste­
hung auf wunde Lippen und Storungen beim Zahnen 
als auBere Ursa chen haufig zuriickgefiihrt wird. 
MASSARO konnte in ein und derselben Familie durch 
5 Generationen bei 25 Fallen als Tic des Kinns 
isolierte Geniospasmen beschreiben, die in heftigen, 
intermittierenden unwillkiirlichen klonischen Z uckun­
gen bestanden, die sich nach Gemiitsbewegungen 
steigerten, bei Ablenkung des Kranken gemildert 
wurden und im Schlafe sistierten (MEIGE und FEIN­
DEL). Als Tics der Zunge sind bekannt der Lecktic, 
wobei die Zunge iiber den freien Lippenrand rasch 
vorgleitet und die Lippen befeuchtet, weiterhin der 
Priemtic, bei dem der Kranke infolge der Zungen­
bewegung bei geschlossenem Munde, den Eindruck 
des Tabakkauens erweckt. reh beobachtete einen 

Lecktie bei einer 69jahrigen Frau, die nachAbheilung eines Lippenschorfs nach 
Verbrennung blitzartig die Zunge vorsehnellte, naeh den Seiten hin und her 
bewegte und sie ebenso rasch wieder zuriiekzog. Hier ware auch die Beobachtung 
von TROMNER zu erwahnen, eine 18jahrige Kranke, die sieh fast allnachtlich in 
die Zunge biB, aber keinerlei epileptisehe Anzeichen darbot und durch Hypnose 
geheilt wurde; TROMNER faBt diesen Fall als Sehlaftic auf, analog dem Zahne­
knirschen, zumal bei der Kranken friiher auch andere Schlafstorungen bestanden 
hatten. rch verfiige iiber eine ganz analoge Beobachtung bei einem 45jahrigen 
Mann. Solehe FaIle, sicherlich sehr groBe Seltenheiten, wiirden in Uber­
einstimmung mit vereinzelten Beobachtungen von MOHR, OPPENHEIM als Aus­
nahmen gegen das Aufhoren des Tic im Sehlafe, das ja wohl die Regel ist, 
sprechen. Es ist jedenfalls bei der kritischen Beobachtung derartiger FaIle 
groBte Vorsicht gegeniiber einer Epilepsie am Platze. Als Tics des Unterkiefers 
sind angefiihrt der BeiB- und Kautie; hierher gehOren aueh die kindlichen und 
jungen Cheilophagen, die sich ihre Lippen unaufhOrlich zerbeiBen, sowie aueh 
die Nagelkauer, die Onychophagen, wobei das Bediirfnis, die BeiBbewegung zu 
wiederholen, von dem Bediirfnis begleitet ist, an der gebissenen Stelle eine 
Sensation zu empfinden (v. SARBO, STRUMPELL, RANSCHBURG, LEUBE, MEIGE 
und FEINDEL). MOHR erwahnt eine Frau, die durch einen sehr lebhaften BeiBtie, 
bei dem sie sieh fortgesetzt in die Lippen biB, verhindert wurde, ihren gesell­
schaftlichen Pfliehten nachzukommen. MEIGE beobachtete an einem sehwarzen 
Pudel einen wirklichen Saug- und BeiBtic. MEIGE und FEINDEL besehricben als 
einen tonischen Tic den psychogenen Trismus, der in einer fast andauernden 
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Kontraktion der Masseteren besteht, die vollig verschwindet, wenn man dem 
Kranken bestimmte Bewegungen ausfiihren laBt, wie z. B. Hervorstrecken der 
Zunge, Finger in den Mund stecken, Einklemmen eines Knopfes zwischen die 
Zahnreihen, wodurch er sich ohne weiteres yom Trismus bei Tetanus, akuter 
Bulbarparalyse, Meningitis usw. unterscheidet. Dieser Tic, den KOCHER als 
"spastische idiopathische Neurose" bezeichnet hat, kann durch verschiedene 
Ursa chen , wie Caries, Periostitis, Durchbrechen eines Weisheitszahnes, Ober­
kieferverletzungen zunachst auf reflektorischem Wege ausgelOst werden; er ist 
dann ein Krampf und wird zum Tic erst dann, wenn er weiter bestehen bleibt, 
nach Verschwundensein dieser genannten Ursachen. MAYERSTRASSE beschaftigte 
sich mit dem habituellen Zungenspielen der Rinder, wobei die Tiere den Kopf 
strecken und heben, das Maul offnen und mit der Zunge innerhalb und auBerhalb 
der Maulhohle verschiedene eigenartige Bewegungen ausfiihren. 

Der Haufigkeit nach stehen den Gesichtstics am nachsten die Hals-Nackentics, 
die zu einer meist recht a uffalligen Veranderung der Kopfstellung fiihren; wir 
sehen entsprechend der Beteiligung der verschiedenen Muskeln Dreh- und Beuge­
bewegungen des Kopfes, bald in der klonischen, bald in tonischer Form des Tic, 
Schiitteln des Kopfes, kombinierte Beugungen und Drehungen desselben in allen 
Richtungen, wodurch auch verschiedene Gesten, wie die der Bejahung oder 
Yerneinung, des GriiBens oder des Nickens usw. entstehen konnen. Sehr haufig 
kommen die Hals-Nackentics auch in entsprechenden Bewegungen der Schultern 
zum Ausdruck, z. B. ein Schiitteln des Kopfes mit Heben der gleichseitigen 
Schulter als Hals-Nacken-Schultertic. 

Unter den Hals-Nackentics kommt dem psychogenen Torticollis (BRISSAUD) 
wegen seines haufigen Vorkommens, seiner Schwere sowie insbesondere auch 
wegen der bisweilen groBen Schwierigkeiten der Unterscheidung gegeniiber 
idiopathischen Muskelspasmen und organischen Tics, wie wir sie insbesonders 
bei den postencephalitischen Zustanden sehen, eine ganz besondere Bedeutung 
zu. MEIGE und FEINDEL heben hervor, daB schon DUCHENNE, TROUSSEAU, 
CHARCOT, GILLES DE LA TOURETTE, GUINON derartige Falle beschrieben haben, 
und fiihren aus, daB die motorische Reaktion des Torticollis in einer Halsbewegung 
oder Haltung besteht, die sich iiber langere oder kiirzere Zeit erstreckt, und daB 
es, da sich viele Muskeln an diesem Vorgang beteiligen und die Rotation auf die 
mannigfaltigste Art modifiziert werden kann, zahlreiche Formen des psychogenen 
Torticollis gibt, wobei aber in jedem Einzelfall alle Eigenschaften des Tic gewahrt 
werden. Infolge pltitzlichen Nachlassens der Muskelkontraktionen kann der 
Torticollis vollkommen verschwinden, urn im nachsten Moment wieder vor­
handen zu sein, ja die Kranken selbst konnen in fast allen Fallen ihren Torticollis 
durch selbsterfundene Hilfsmittel sofort und vollstandig zum Verschwinden 
bringen. MEIGE und FEINDEL erwahnen einen Kranken, des sen Kopf unwider­
stehlich nach rechts gedreht ist; er richtet ihn aber sofort gerade, wenn er seinen 
Zeigefinger unter das Kinn halt und der Kopf bleibt in der richtigen Stellung, 
solange der Zeigefinger das Kinn stiitzt, urn sich sofort aufs neue nach rechts 
zu drehen, wenn der Finger zuriickgezogen wird; sie bezeichnen derartige Hilfs­
Inittel als wirksame Antagonistenbewegungen. MOHR beobachtete einen Kranken, 
der den Tic dadurch zum zeitweiligen Verschwinden brachte, daB er mit dem 
Zeigefinger auf eine bestimmte Stelle des kontrahierten Sternocleidomastoideus 
driickte; es muBte immer gerade dieselbe Stelle und der ausgeiibte Druck von 
einer bestimmten Starke sein, wenn er wirken sollte. MEIGE und FEINDEL 
betonen, daB dieseHilfsmittel die Diagnose eines funktionellen Zustandes ganz 
wesentlich erleichtern. Wir konnen heute freilich dieser Anschauung nicht mehr 
zustimmen, da wir, insbesondere durch die grundlegenden Studien FOERsTERs 
iiber die Pathophysiologie und Klinik der striaren Bewegungsstorungen wissen, 
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daB auch beim striaren Torticollis, wie wir noch spater ausfUhren werden, es in 
der Regel ganz die gleichen Kunstgriffe, bestimmte sensible Reize sind, durch die 
der Kranke imstande ist, den Torticollis zu beherrschen. In der Mehrzahl der 
Falle von funktionellen Torticollis handelt es sich um einen Haltungstic, wobei 
die tonische Kontraktion den Kopf in einer falschen Rotationsstellung fixiert, 
die fiir Stunden eingehalten werden kann; bei ein und demselben Kranken 
unterliegen fiir gewohnlich Dauer und Forni der Kontraktion zahlreichen Ver­
anderungen. Der klonische Torticollis reiBt den Kopf hastig mit einem Ruck 
oder mehreren hintereinander herum, der dann sogleich wieder eine normale 
Haltung einnimmt (MEIGE und FEINDEL). Es kann sich beim tonischen wie 
klonischen Torticollis um einen einfachen Bewegungsvorgang handeln (Drehung 
des Kopfes wie beim Blick nach der Seite) wie auch um sehr komplizierte 
Bewegungen durch Teilnahme verschiedener Hals-, Nacken- und zum Teil auch 
Schultermuskeln (Drehung und Beugung des Kopfes, Heben der Schulter, 
Abduktion des Armes usw.); tonische und klonische Bewegungen konnen sich 
bei ein und demselben Torticollis verbinden. Es solI an dieser Stelle bemerkt 
sein, daB auch Erkrankungen der Halsmuskeln (rheumatische Myalgie, Myositis), 
Verletzungen und narbige Veranderungen an den Muskeln, Caries der Hals­
wirbelsaule, Lymphdriisenschwellungen, Erkrankungen der peripheren Nerven 
wie auch zentraler Abschnitte des Nervensystems zu reflektorisch bedingten 
Hals-Nackenmuskelkrampfen fiihren konnen, deren Erkennung und Unter­
scheidung yom echten Tic analog den Verhaltnissen beim Krampf und Tic des 
Gesichtes eine bisweilen schwierige, ja unmogliche sein kann. WILDER fand bei 
einem schizophrenen Madchen mit offenkundigem psychogenen Torticollis am 
Rande des am Tic beteiligten Trapezius eine tastbare, narbige Einkerbung, 
wobei man beim Einstich der Nadel an dieser Stelle sandiges Knirschen spiirte 
und horte. MEIGE und FEINDEL fanden den psychogenen Torticollis beim 
mannlichen und weiblichen Geschlecht gleich haufig, sahen aber keinen Fall 
bei Kindern, ihr jiingster Kranker war 18 Jahre alt; nach ihnen ist der Torticollis 
nicht von anderen Tics begleitet, er kann aber den AbschluB einer ununter­
brochenen Reihe von Tics bilden, die in ihren Anfangen bis in die Kindheit 
zuriickgehen. Nach WILDERS Beobachtungen liegt das Durchschnittsalter des 
funktionellen Torticollis hoch, es betragt ungefahr 31 Jahre. Wohl von allen 
Autoren wird als veranlagendes Moment hervorgehoben eine mehr minder aus­
gesprochene neuro- oder psychopathische erbliche Belastung, die in einem Fall 
von OPPENHEIM besonders kraB war. CURSCHMANN sah gleichfalls unter seinen 
Fallen einige sehr schwer belastete Neuropathen und erwahnt eine Beobachtung 
von STEYERTAL und SOLGER iiber familiaren Torticollis bei einer Mutter und ihren 
zwei Sohnen; icb,selbst sah gleiches bei Vater und Sohn. Auch in der Anamnese 
der Kranken selbst sind wiederholt hysterische und neurasthenische Symptome, 
Gemiitserregbarkeit, Charakteranomalien, Neuralgien usw. erwahnt. WILDER 
weist in nbereinstimmung mit OPPENHEIM darauf hin, daB der Torticollis bei 
Psychosen besonders haufig sein solI und verfiigt iiber eigene Beobachtungen. 
Die Zahl der Gelegenheitsursachen, soweit sie bekannt werden, ist Legion: 
Heftige Gemiitserregungen, Neuralgien im Hals-Nackenbereich, Furunkel am 
Nacken, Nackenschmerzen nach Tragen einer schweren Last, Hautreiz durch 
einen driickenden Kragen usw. Psychogene Quellen sind als Gelegenheits­
ursa chen nicht immer leicht nachweisbar (J. H. SCHULTZ, SPEER), zumal wenn sie 
in "verdrangten" sexualpathologischen Schaden wurzeln (CURSCHMANN). MEIGE 
und FEINDEL bringen in ihrer Monographie eine groBe Zahl einschlagiger Be­
obachtungen (BRISSAUD, BOMPAlliE, SGOBBO, RAYMOND-JANET, GRASSET, SOU­
QUES, AMUSSAT, BUCK, LANNOIs, BRIAND, OPPENHEIM, GRAFF usw.), darunter 
Falle, wo der Torticollis aus einer anfangs absichtlichen und einem bestimmten 
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Zweck dienenden Muskelbewegung hervorging. Ein Kranker MOHRs bemerkte 
den Tic zum erstenmal, als er bei schlechter Beleuchtung und unter starker 
seelischer Erregung stundenlang Orgel gespielt und dabei den Hals immer nach 
einer Seite, dem Lichte zu gehalten hatte. Wir machten, wie CURSCHMANN, die 
Erfahrung, da3 die psychogenen Ursa chen jedenfalls sehr haufig sind und auch 
bei klinisch anscheinend nicht hysterischen Personen vorkommen. CURSCHMANN 
betont auf Grund der Kriegserfahrungen, da3 auch auf einmalige Traumen der 
Torticollis haufiger auftrat als man fruher glaubte und ist der Ansicht, da3 in 
allen solchen Fallen die "perturbation functionel" und der "infantilisme psychi­
que" (MEIGE), also die fehlende Hemmung gegentiber der angeborenen Wieder­
holungssucht der Muskelbewegung ein Ubriges tue und der Krampfdisponierte 
zum Ticker werde. Ich sah einen reinen psychogenen Torticollis bei einem Muller­
burschen, der einen schweren Mehlsack ge­
tragen hatte und wegen Neckerei seitens 
seiner Kameraden verargert war, wobei der 
einzelne tonische Ticanfall mehrere Minuten 
bis zu einer Viertelstunde dauerte und sich 
fortwahrend wiederholte; der Fall heiIte unter 
Verbalsuggestion in kurzer Zeit vollkommen 
ab (Abb. 5). Ahnlich verhielt es sich bei einem 
40jahrigen Arbeiter, der kein mechanisches 
Trauma, sondern eine Schreckwirkung -
Einbruch von Wasser in einen Bergwerks­
stollen - erlitten hatte; in beiden Fallen 
zeigte sich auch eine isolierte tonische An­
spannung des Frontalis beiderseits. Der psy­
chasthenische Torticollis hingegen, der Torti­
collistic mental, ist meist viel hartnackiger 
und haufig uberhaupt unheilbar; ich erinnere 
mich an einen Torticollis, der sich bei einem 
familiar schwer belasteten Psychopathen im Abb. 5. Psychogener Torticollis. 

Anschlu3 an eine Occipitalisneuralgie ent-
wickelt hatte, nach Heilung derselben nun seit tiber 25 Jahren in abwechseln­
der Starke besteht. CURSCHMANN betont daher mit Recht, da3, wenn man 
fruher den Torticollis als hysterisches bzw. psychogenes Erzeugnis fUr seIten 
hielt (OPPENHEIM, CURSCHMANN), man heute KOLLARITS Recht geben mtisse, 
der diese Genese als haufig ansah; auch MOHR hat bereits den Standpunkt 
vertreten, da3 der psychogene Ursprung des Torticollis mehr berticksichtigt 
werden musse, wenn es auch nicht angehe, ihn einfach fUr hysterisch zu erklaren. 
WILDER hebt hervor, da3 der so haufige Torticollis wie keine zweite Ticform lehre, 
wie falsch die Annahme von MEIGE und FEINDEL war, da3 die echten Tics aus 
gleichen oder doch ganz analogen Ursachen entstehen; gerade der Torticollis 
zeige, wie mannigfaltig die Psychogenie sein konne, die zu ein und demselben 
Tic fiihrt und wie verschieden auch die Individuen. 

In Abhandlungen tiber die Tics werden fUr gewohnlich die automatischen 
Nick- oder Schtittelbewegungen des Kopfes im SauglingsaIter, die als Spasmus 
nutans und als Salamkrampfe bekannt sind, besprochen, wenn auch ihre 
AngehOrigkeit zu den Tics mehr als fraglich und jedenfalls umstritten ist. Nach 
CURSCHMANN konnen sie das erste Glied in der Kette nervoser Storungen, auch 
der Epilepsie im spateren Alter bilden; die Nickbewegungen au3ern sich vor­
wiegend in einzelnen Anfallen, konnen aber auch in standiger Wiederholung 
chl'onisch auftreten und setzen in manchen Fallen im Schlafe aus. OPPENHEIM 
berichtet tiber einen Knaben, der an Enuresis nocturna und diurna litt, und 
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auBerdem nachts im Schlafe rhythmische Bewegungen des Kopfes undRumpfes 
unter Absingung einer Melodie ausfiihrte. OPPENHEIM, der diesen Fall als 
typischen Tic general auffaBte, fand ofters dieses nachtliche bzw. somnale 
Auftreten derartiger Motilitatsneurosen und konnte auch das Symptom des 
unwillkiirlichen Harnabganges im Sinne eines Blasentics bei den an Tic general 
leidenden Kranken ofters feststellen. MEIGE und FEINDEL lehnen die Einreihung 
der Salamkrampfe unter die Tics ab, halten es aber fiir moglich, daB auch 
manche' den Tics "analoge, wenn nicht identische" Vorgange wie auch hysterische 
Storungen mit dieser Gruppe vermengt sind. Nach ASCENZI kann es sich beim 
Spasmus nutans um einen echten Tic handeln, wenn zunachst gewollte Be­
wegungen ausgefiihrt und diese dann automatisch werden; andererseits berichtet 
ASCENZI iiber einen Fall von Spasmus nutans auf epileptischer Grundlage. 
SCHACHTER sah einen Spasmus nutans bei 2 Sauglingen im Alter von 21/2 bzw. 
4 Monaten, bei denen eine organische Hirnerkrankung ausgeschlossen werden 
konnte; er betrachtet diese Tic-Form als eine nervose Erscheinung im Sinne 
der Befriedigung eines Lustgefiihles durch die Schaukelbewegung. HOMBURGER 
betont, daB die "Jactatio capitis nocturna" zweifellos eine koordiniert-rhyth­
mische Bewegung ist, die oft nur unwillkiirlich auBerhalb des Wachzustandes, 
in oberflachlichem Schlaf auf tritt, und fiir die Amnesie bestehen kann; ihre 
auBere Zusammengehorigkeit mit dem Tic des Wachzustandes steht fiir einen 
Teil der FaIle auBer Frage. ZAPPERT faBt die Nick- (SalamgruB-) Krampfe 
als epileptische Zustande auf und weist darauf hin, daB man nicht nur ein 
Ubergehen von GruBkrampfen in typische epileptische lnsulte, sondern auch 
das Einsetzen einer wahrscheinlich auf einem Geburtstrauma beruhenden 
Epilepsie mit derartigen Nickkrampfen beobachtet hat. 

Tics des Rumpfe8 kommen fiir sich allein nur selten vor, meist in Begleitung 
von Tics des Halses und der GliedmaBen. MEIGE und FEINDEL erwahnen einen 
eigenartigen Fall von JANET iiber einen Bauchwandtic, der mit einem Respira­
tionstic verkniipft war, der darin bestand, daB die Kranke das Wiehern der 
Pferde nachahmte. CLARKE berichtet einen Tic der Bauchmuskulatur bei durch­
aug rhythmischen und' koordinierten Kontraktionen mit symmetrischer Vor­
wolbung des Abdomens, wobei durch die Heftigkeit der Kontraktionen die Eigen­
bewegungen des Zwerchfelles unterdriickt wurden und Anfalle von Dyspnoe 
auftraten; daneben bestanden psychogene Krampfanfalle und rein psychogene 
Gangstorungen. Die Beobachtungen von HATSCHEK (Bauchmuskeltic) und 
STERN (Rumpf tic) wurden bereits bei Erorterung der Pathogenese erwahnt. 
FROHNER beschrieb rhythmische ticartige Zuckungen im Longissimus dorsi bei 
{liner Stute, die in Stallruhe verschwand, bei Wiederanstrengung hingegen 
zuriickkehrte. 

Tics der Schultern, Arme und Hande: Die Tics der Schultern sind, wie bereits 
{lrwahnt, sehr haufig verbunden mit dem psychogenen Torticollis, konnen aber 
auch nicht so selten isoliert auftreten, wobei als Gelegenheitsursachen haufig 
zu enge Kleidungsstiicke, Druck des Hosentragers oder irgendwelche Belastungen 
der Schultern angegeben werden. MEIGE und FEINDEL erwahnen einen Kranken, 
bei dem das fast kontinuierliche Heben der rechten Schulter durch das Schneiden 
von Stoffen mit der Schere ausgelost zu sein schien. YELLOWLEES beobachtete 
{linen Gesichts-, Hals- und Schultertic, abwechselnd mit hysterischer Aphonie. 
lch habe einen Fall von gutartiger Tabes in Beobachtung, bei dem seit vielen 
Jahren ein isolierter klonischer Tic der rechten Schulter besteht, als dessen 
Ursache vom Kranken ein im Streit erhaltenerFaustschlag gegen die rechte 
Schulter angegeben wird. Unter den Tics der Hande nimmteine fiihrende 
Stelle der Kratztic ein, wobei das Kratzen urspriinglich eine mehr minder 
verstandliche, normale Bewegung war und nach Aufhoren des Juckreizes zum 
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unzweckmaBigen Vorgang wurde; er ist besonders haufig bei Kindern. Arm­
tics konnen zur Starung beim Schreiben werden, indem sie die Schreibbewegung 
fiir kurze Zeit hemmen; die Schrift selbst bleibt aber unverandert im Gegensatz 
zu den Fallen von Schreibkrampf. Tics der unteren GliedmafJen kommen isoliert 
nicht haufig vor, meist in Verbindung mit anderen Tics. MOHR erwahnt einen 
ehemaligen Soldaten, der stark stotterte und jedesmal, wenn er einen ihm 
richtig erscheinenden Satz begann, das rechte Bein stark zu abduzieren, hernach 
die Hacken zusammenzuschlagen, die Stirn zu runzeln, die Schulter zu heben 
und zugleich das Wort herauszustoBen pflegte. Der "FuBtritt" ist nach MEWE 

und FEINDEL eine der gewohnlichsten Tretbewegungen oder das Aufstampfen 
nach Art des Ausschlagens der Pferde; sie erwahnen Beobachtungen von EHRET, 
THEIM, JAKOBY und WOLFF, weiterhin Falle von sog. FuBtic (RAYMOND 
und JANET) und von Kniebeugungstic (GUINON und ODDO). MOHR behandelte 
eine sehr religiOse Frau, die einen Tic der Stirnmuskeln hatte und zugleich 
einen Kniebeugungstic, der darin bestand, daB sie wahrend des Gehens plotzlich 
mit dem rechten Bein einknickte und sich dann wieder rasch erhob (Symbol 
ihres Wunsches nach Versohnung mit Gott). Ich kenne einen sehr nervosen, 
schon alteren Beamten, der seit Jahren an einem Hocktic leidet, wobei er, 
auch auf der belebtesten StraBe, plOtzlich und briisk in die Knie geht, fUr mehrere 
Sekunden hockt und sich dann rasch wieder erhebt; dieser zwangsmaBige Tic 
tritt insbesondere an Tagen starkerer geistiger Arbeit auf. Springtics, bei denen 
die Kranken im Stehen oder Gehen plOtzlich kleine Spriinge, hiipfende, tanzende 
Bewegungen machen oder plOtzlich zu laufen beginnen, sich auf die Knie werfen 
und dann wieder aufspringen, sind gleichfalls beschrieben worden (GUINON, 
GILLES DE LA TOURETTE); MEWE und FEINDEL weisen darauf hin, daB diese 
eigenartigen Springtics sich im Ausland beobachteten, noch eigentumlicheren 
Zustanden nahern: dem Jumping der Amerikaner (BEARD), dem Latah auf den 
malaiischen Inseln (O'BRIEN), dem Meriacheiye in Sibirien (HAMMOND), der 
Ramaneniana (RAMISIRAY) auf Madagaskar, dem Imubacco des Ainovolkes 
(SAKAKI); bei allen diesen Zustanden findet man immer die eigentiimliche Er­
scheinung, daB die Kranken plotzlich unerwartete Spriinge machen (GUINON). 

Es sind weiterhin von verschiedenen Autoren die Schlucktics beschrieben 
worden, als deren Grundlage haufig Zwangsvorstellungen und Befiirchtungs­
ideen unschwer zu erkennen sind; bei MEWE und FEINDEL finden wir neben 
ihren eigenen Beobachtungen solche von GUINON, HARTENBERG, ROSSOLIMO, 
BECHTEREW berichtet, weiterhin Fane von Tics mit unaufhorlichem AufstoBen, 
Luftschlucken (LERCH, RAYMOND und JANET, CRUCHET, PITRES und SEGLAS), 
von Brechtics (NOGUES und SIROL). RUDIGER beschrieb einen "Larynx pulsans" 
als isolierten Tic der Zungenbeinheber, wobei der Kehlkopf eines sehr nervosen 
Mannes mit tachykardischen Beschwerden pulsierende Bewegungen in vertikaler 
Richtung machte, die der Herzaktion synchron waren, das OLIVER-CARDARELLI­
sche Symptom bei Aneurysma vortauschten und woran auch der Zungengrund 
und die Gaumenbogen teilnahmen. Ich selbst kenne einen auBerst tiichtigen 
Ingenieur mit einem sehr lebhaften Kehlkopftic, wobei der Kehlkopf gehoben 
und nach vorne bewegt wird. 

Die Respirationstics sind sehr zahlreich: Schnarchen, Schniiffeln, Blasen, 
Pfeifen, Husten, Schluchzen, verschiedenste Respirationsstorungen hinsichtlich 
wiederholten tiefen Ein- und Ausatmens in allen moglichen Modifikationen. 
MEWE und FEINDEL bringen auch hier reichhaltiges Material (SANGER, OPPEN­
HEIM, SCHAPIRO, LETULLE, EDEL, TISSIE usw.). 

lch sah bei einem 14jahrigen Jungen einen schweren Tic auf psychopathischer Grund­
Iage, wobei sehr ungiinstige familiare Verhaltnisse eine auslosende Rolle spielten, vielleicht 
auch endokrine Storungen (Obesitas) mitwirkten: Die motorische Reaktion betraf vor aHem 

Handbuch der Neurologie. XVI. 68 



1074 G. STIEFLER: Tics. 

die Schlund-, Rachen- und Kehlkopfmuskeln, den gesamten Respirationsapparat; es ist 
ein fast ununterbrochenes, miteinander vermengtes Pfeifen, Piepsen, Schnalzen, Bellen 
(wie kleine Runde), Seufzen, Gurgeln, Rusten usw. verbunden mit Gesichts-, Rals-, 
Schultertic. 

MOHR beobachtete eine Verbindung von Schluck- und Respirationstic, der 
sich aus der Furcht vor einer Speiserohrenerkrankung allmahlich entwickelte, 
wobei der Kranke· stunden- und tagelang unter lautem Gerausch schluckte, 
zugleich dabei einen grunzenden Ton ausstieB und es ihm ein unwiderstehliches 
Bediirfnis war, diese Bewegungen der Gaumen-, Kehlkopf- und Speiserohren­
muskulatur auszufiihren. 

Ich sah einen analogen Fall bei einem schwer neuropathischen Offizier, der seit Jahren 
an einem lebhaften Blinzeltic !itt und spater von der quii.lenden Angst eines Speiserohren­
krebses befallen war; er machte Tage und Nachte hindurch Schluck- und Schmatzbewe­
gungen, die von tiefen Inspirationen mit krampfhafter, auI3erster Erweiterung des Brust­
korbes unterbrochen wurden, wobei er ein weithin horbares, laut schreiendes Inspirations­
gerausch erzeugte. Der Zustand setzte oft tagelang aus, kehrte wieder, war auI3erst qual­
voll; der Kranke beging deshalb schlieI3lich Selbstmord. Bei einem 70jahrigen Pensionisten 
sah ich einen iatrogenen hysterischen Tachypnoetic auf die Fehldiagnose eines Rerzasthma 
hin auftreten, der auf suggestivem Wege rasch beseitigt wurde. 

PECK beschrieb einen eigenartigen Tic mit krampfhaftem Blasen durch die 
Nase, wobei schlieBlich der gesamte Atmungsapparat in Tatigkeit gesetzt wurde 
und der Kranke nach der Ausatmung zuweilen starre, an Katatonie erinnernde 
Haltungen einnahm. OPPENHEIM erwahnt einen phonisch-artikulatorischen 
Ruktustic, der fast nur nachts auftrat, IMHOFER einen typischen Rii.uspern-Tic. 
Hinsichtlich der Abgrenzung des typischen Sprachtic unterscheiden MEIGE 
und FEINDEL zwischen den Sprachstorungen, die nur gelegentlich wahrend 
des Redens auftreten und die sie in die Gruppe der funktionellen oder Be­
schaftigungskrampfe einreihen, und zwischen solchen, die eine sprachliche 
AuBerung in einem Momente veranlassen, wo dies nicht nur unntitz, sondern 
sogar unzweckmaBig ist; sie bezeichnen deshalb auch das Stottern, Lispeln, 
Stammeln nicht als Tic, geben aber zu, daB beide Storungen nebeneinander 
vorkommen konnen. Das Charakteristische des Sprachtic liegt nach MEIGE 
und FEINDEL darin, daB er bei jeder Gelegenheit auft:r;itt und nicht, wie 
das Stottern, auf die Austibung einer bestimmten Funktion beschrankt ist. 
Echte Sprachtics sind ihrer Ansicht gemaB "Worter und Redensarten, die beirn 
Schreck unwillkiirlich ausgestoBen werden, unvermutet und unzweckmaBig, einem 
inneren Drang folgend, den nichts zurtickhalten kann und dessen Befriedigung 
eine Erleichterung gewahrt"; sie fiihren eine Reihe recht instruktiver Beobach­
tungen an, darunter einen Fall von PITRES, wo einMann einige Wochen nach einem 
miBgltickten Selbstmord durch einen Monat hindurch ein unartikuliertes Bellen 
ausstieB und nach einem weiteren Monat unaufhorlich die Namen seiner Frau 
und seiner Kinder rief.. MOHR sah Sprachtics dieser Art ofters bei Zwangs­
vorstellungskranken. OPPENHEIM betont die Mannig£altigkeit der Artikulations-, 
Phonations- und Respirationstics, die in einfachem Schnalzen, Nachahmen von 
Tierstimmen, AusstoBen sinnloser Worte (Kritsch,Kritsch, Kratsch, Krum dum 
Krikrideidei) bestehen sowie auch in Koprolalie (Aas, Schweinehund, halt die 
Schnauze). Es sei noch zweier Erscheinungen gedacht, die an sich nicht als Tic 
zu werten sind, wohl aber auf der gleichen psychopathischen Grundlage er­
wachsen und vor allem bei dem als Maladie des Tics benannten Krankheitsbild 
vorkommen; es sind dies die Echolalie, das unwillkiirliche Wiederholen von 
Worten, die in der Umgebung gehort werden, und die Echokinese, d. i. die 
Nachahmung von gesehenen Bewegungen, wobei beide von einem starken 
Gefiihl des Zwanges und der nachfolgenden Lustempfindung und Befriedigung 
tiber die Losung des Zwanges begleitet sind. Analoges gilt auch von der Koprolalie, 
dem zwangsmaBigen AusstoBen von groben, ordinaren und obszonen Worten 
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und Redensarten, die nach GILLES DE LA TouRETTE bei der Maladie des Tics 
eine der haufigsten Sprachstorungen ist. 

GILLES DE LA TouRETTE hat 1885 unter dem Titel "Etude sur une affection 
nerveuse, characterisee par de l'incoordination motrice, accompagnee d'echolalie 
et de coprolalie" eine Reihe von Beobachtungen an Tickranken unter Hervor­
he bung bestimmter gemeinsamer Symptome zu einem mehr minder einheit­
lichen Krankheitsbilde zusammengefaBt, das durch eine von der Kindheit bis 
ins spatere Alter fortschreitende Entwicklung gekennzeichnet ist und dessen 
klinisches Bild als wesentliche Ziige enthalt: Tics der Gesichtsmuskeln und anderer 
Korpergebiete als systematische Bewegungen mit stereotypem Ablauf derselben 
im EinzelfaIl, Koprolalie, Echolalie und Echokinese sowie zuweilen andere 
Zwangsvorstellungen und Zwangshandlungen; GUINON hat durch zahlreiche 
Beitrage das Krankheitsbild vervollstandigt. MEIGE und FEINDEL halten an 
der klinischen Einheit der "Maladie des Tics" fest und erblicken das Charakte­
ristische in der fortschreitenden Entwicklung der Symptome sowie im Hervor­
treten psychischer Storungen, geben aber das Vorkommen mehr minder 
unreiner, atypischer FaIle zu. Es ist vielleicht angebracht - aus methodischen 
Griinden sowie auch aus historischem Interesse -, eine Beschreibung des 
Krankheitsbildes durch GILLES DE LA TOURETTE wiederzugeben (aus MEIGE 
und FEINDELS Monographie entnommen): 

,,1m Alter von 4---8 Jahren, oft noch friiher, selten spater, treten bei einem fast stets 
erblich belasteten Kinde, Knaben oder Madchen - denn beide Geschlechter sind gleich 
haufig befallen - unwillkiirliche Muskelzuckungen auf, die bald die Aufmerksamkeit der 
Eltern erregen, jedoch nicht immer zu ernsterer Besorgnis AnlaJl geben. Die Zuckungen 
sind auch gewohnlich beschrankt, wenigstens im Anfang; sie bevorzugen die Gesichtsmuskeln 
und treten als Augenblinzeln, Mundverzerrungen, als rasche, kurze Lippenbewegungen auf. 
Damit verbinden sich manchmal schon jetzt exspiratorische Larynxgerausche, die spater 
einen eigentiimlichen Charakter annehmen konnen. Ziemlich lange Zeit hindurch konnen 
die Bewegungen auf die Gesichtsmuskeln lokalisiert bleiben, aber unter dem Einflusse 
ziemlich schwer zu erkennender Ursachen breiten sie sich schlieJllich aus, speziell auf die 
Muskeln der Schulter und Arme. Das Kind zuckt abwechselnd mit beiden Schultern, be­
wegt Arme und Hande, dreht den ganzen Rumpf nach rechts oder links. und in einem 
spateren Stadium biegt es sich nach vorwartB oder riickwarts, hiipft auf der Stelle, stoBt 
mit dem FuJle auf, beugt abwechselnd das eine oder andere Knie. Zuweilen beteiligen 
sich die Larynxmuskeln an der abnormen Tatigkeit der Gesichts-, Rumpf- und Extremi­
tatenmuskflln; dann sto/3en die Kranken, meist zugleich mit einer Zuckung des Rumpfes 
und der Glieder ein kurzes, exspiratorisches, unartikuliertes Gerausch aus: "hm, oh, ah". 
Dabei kann es zuweilen bleiben: oft jedoch, wenn der Kranke alter wird, meist Monate oder 
Jahre nach dem ersten Auftreten der Zuckungen, kann das unartikulierte Gerausch sich 
formulieren, es kann eine ganz besondere Gestalt annehmen und so eine pathognomonische 
Bedeutung gewinnen. Unter dem Einflusse von Ursachen, die sich meist kaum vermuten 
lassen, hort man eines Tages den Tickranken mit lauter Stimme, ganz kurz, ein Wort, eine 
Redensart herVorstoBen, die in ihrer Art etwas Charakteristisches hat: namlich eine ordi­
nare Bedeutung. Ohne jede moralische Storung treten diese koprolalistischen Interjektionen 
auf; es besteht im Augenblick ihres Auftretens ein unwiderstehlicher, innerer Drang, ordi­
nare Worte auszustoJlen, ohne Zuriickhaltung, ohne die geringste Riicksichtnahme. Neben 
dieser Koprolalie laBt sich noch, jedoch minder haufig, ein zweites psychisches Stigma 
beobachten: die Echolalie." 

M01IR erblickt, in Obereinstimmung mit OPPENHEIM, in der Maladie des 
Tics die volle Ausbildung all der Eigentiimlichkeiten, auf deren Grundlage 
die Tics iiberhaupt entstehen konnen, wogegen die anderen FaIle - die mehr 
vereinzelten, auf engere Korpergebiete beschrankten und auch in ihrer Art 
mehr isolierten Tics - nur rudimentare Formen sind. CURSCHMANN betont, 
daB auch ohne die bekannten Vorgeschichten in der Jugend der allgemeine 
Tic auch nach Traumen mit groBer Schreckwirkung auftreten kann und erwahnt 
die Entstehung eines der schwersten Tics, den er je gesehen hat, bei einem 
Trinker nach einem Eisenbahnunfall. CURSCHMANN weist auch darauf hin, daB 
das ganze Syndrom des allgemeinen Tic grob hysterischen und rein psychogenen 
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Charakters sein kann und es in den meisten Fallen auch ist; er schlieBt abel' 
hierbei die aus del' Kindheit stammenden, langsam fortschreitenden, also doch 
die echten Tic general-FaIle aus und bringt sie in Beziehung eher zur Chorea 
als zur Hysterie. Wir kommen auf diese Frage noch zu sprechen bei Erorterung 
del' organischen Tics, stimmen abel' in Ubereinstimmung mit anderen Autoren 
CURSCHMANNS Vorschlag vollkommen bei, auf die Beziehung del' Tickrankheit 
zu striaren Erkrankungen ebenso zu achten wie beim Torticollis. CURSCHMANN 
betont mit OPPENHEIM und im Gegensatz zu EULENBURG die Seltenheit del' 
echten Echopraxien gegeniiber del' Haufigkeit del' Koprolalie und anderer Laut­
stereotypien; er zeigt an einem Fall von Arndt, del' unter Gesichterschneiden 
die Worte "Schweinehund, Hundsfott, Bestie" herausstieB, jedesmal, wenn er 
sich an einem Gesprach beteiligen woIlte, daB del' Lauttic in sol chen Fallen den 
Weg zum normalen Sprechen frei macht und erblickt in dem Erwachsen 
des Tic aus einer solchen Hilfsbewegung wieder einmal einen Beweis fiir den 
nicht konvulsivischen, sondeI'll impulsiven Charakter des Tics. 

CURSCHMANN erwahnt einen Kranken, del' aIle 10 Minuten bis 1/2stiindlich an folgenden 
Aniallen litt: "Er fuhr in die Hohe, grimassierte mit aufgeblasenen Backen, aufgerissenen 
Augen und gerunzelter Stirn, warf den Kopf zuriick und nach rechts, torquierte den ganzen 
Rumpf nach rechts, scharrte und strampelte mit beiden Beinen und stieB dabei prustende, 
bellende Laute aus, bisweilen auch hoho oder rauwau. Dabei keine Spur von Erregung 
oder BewuBtseinsveranderung; Patient wurde auch in der Fortfiihrung einer Unterredung 
dienstlicher Art kaum - oder hochstens mechanisch - gehindert; Dauer des Anfalles 
1/4-1/2 Minute" CURSCHMANN bringt auch einen Fall Eulenburgs, der im Gehen plotzlich 
einige Spriinge machte, in die Hande klatschte, wie ein Hund belIte oder wie ein Hahn 
krahte; dann muBte er die Worte Pitsche, Patsche, Ritsche, Ratsche usw. ausstoBen, haufig 
auch das Wort Kacke. 

In einem klassischen Fall von Maladie des Tics von DE NIGRIS finden sich 
pluriglandulare funktionelle Storungen (Hypophyse, Nebenniere, Schilddriise, 
Eierstock) und damit eng verbunden Storungen des vegetativen Nervensystems. 
WILDER betont, daB bei del' Maladie des Tics die Frage "funktionell odeI' 
organisch" auch denjenigen ungelOst erscheint, die an del' psychogenen Theorie 
des Tics festhalten, und fiihrt weiter aus, daB del' typische, progressive Verlauf, 
die psychische UnbeeinfluBbarkeit, der Ubergang in VerblOdung oder Katatonie, 
wie dies GILLES DE LA TOURETTE bereits beschrieben hat, sowie auch andere 
Griinde an einen organischen ProzeB denken zu lassen; die Frage "funktionell 
odeI' organisch" lieBe sich abel' dann entscheiden, wenn durch eine systematische 
Analyse die Heilung eines solchen Falles erzielt wiirde. WILDER bringt eine sehr 
lehrreiche eigene Beobachtung, deren klinisches Bild in Kiirze bier wiedergegeben 
sei; ihre nahere Analyse zeigt, wie die quantitative Haufung del' vom gewohn­
lichen Tic her bekannten atiologischen Faktoren (Hereditat, psychische und 
mechanische Traumen in del' Kindheit, Erziehungsmangel, sexuelle Abwegig­
keiten, psychopathische Ziige, Nachahmung usw.) del' Schwere des Bildes parallel 
geht und WILDER den Gedanken nahelegt, als ob die Maladie des Tics dann 
entstehen wiirde, wenn die von uns als maBgebend angesehenen Faktoren in 
scharfer Auspragung zusammenkommen. 

Josef W., 24 Jahre alt, bietet das typische Bild der Maladie des Tics, die sich allmah­
lich seit seinem zweiten Lebensjahr entwickelt hat. Schon im Kinderwagen hatte er - wie 
der Vater erzahlt - Blinzeln der Augen, ReiBen des Kopfes, stieB zischende Laute aus usw. 
Jetzt bietet er eine uniibersehbare Menge verschiedener Tics: Blinzeln, Riimpfen der Nase, 
Schnaufen, Schneuzen, unterdriicktes Niesen, Husten, Riilpsen, Zischen, Schnalzen usw., 
ferner Zuckungen des Kopfes, der Arme, Finger, Beine, manchmal springt er plotzlich in die 
Hohe. Dazu kommen die Sprachtics von unartikulierten Lauten, wie "sch", "pscht", 
"ti", tja", bis zu Ausrufen wie "oho", "geh", "nicht", "kusch" und schlieBlich aus­
gesprochene Koprolalie ("leck mich am A ... ", "blodes Luder" usw.). Besonders in der 
Nacht stiiBt er die Laute so stark hervor, daB man es noch im nachsthoheren Stock­
werk hort. 
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Ausgebildete Faile von allgemeinen Tics sind mehr minder selten, ich 
habe. wahrend meiner 34jahrigen psychiatrisch-neurologischen Tatigkeit ein­
schlieBlich der Kriegsbeobachtungen eigentlich nur einen wirklich klassischen 
Fall mit allen Kennzeichen der Maladie des Tics gesehen, der auch in strafrecht­
licher Hinsicht zur Begutachtung kam. 

53jahrige, tiichtige Klavierlehrerin, Mutter "eigenartig", deren Schwester geisteskrank, 
in einer Irrenanstalt gestorben, Bettnasserin bis in die Schulzeit hinein. Beginn der Er­
krankung mit 9 oder 10 Jahren und zwar zunachst leichtes Kopfschiitteln, Gesichterschnei­
den, als Gewohnheit und Bosheit gedeutet. Nach einigen Jahren kam die Unruhe in den 
Schultern, bald darauf die Sprung- und Tanzschritte keim Gehen mit gleichzeitiger Ver­
starkung des Kopfschiittelns. Sie war bei sehr vielen Arzten, ihr Zustand verschlimmerte 
sich allmahlich immer mehr. Es kam zum zwangsartigen AusstoBen unanstandiger, hochst 
ordinarer Worte, verbunden mit lautem Auflachen, zur sinnlosen Wiederholung aus der 
Umgebung gehOrter Worte. Sie konnte sich voriibergehend beherrschen, auch ihrer Be­
schiiftigung nachgehen, wobei die einzelnen Tics verschwanden oder doch viel milder wurden. 
Sie ist eine stadtbekannte StraBenfigur und wird von der Jugend oft gehanselt, wodurch 
sie in heftigste, zornmiitige Erregung kommt; sie selbst fiihrt ihre Erkrankung auf eine "falsch 
eingestellte" Sexualitat zuriick, wobei sie betont, daB sie seit frUber Jugend Onanie betreibe 
und sich hiervon nicht freimachen konne. In einem Wohnungsstreit mit ihrem Hausherrn 
wurde sie wegen Ehrenbeleidigung geklagt, weilsie in ihrer Wohnung fast taglich Schimpf­
worte gebrauchte, die sich auf den Hausherrn bezogen: "tschechische Sau, tschechische 
Bagage, die g'scherten Trotteln". Wenn sie auch die Worte ungezahlte Male laut schreiend 
wiederholte, so konnte doch nicht von Lauttics im Sinne einer Koprolalie oder gar Echo­
lalie gesprochen werden, zumal sie ja "zweckmaBig" angewendet wurden. Sie wurde als 
vermindert verantwortungsfahig erklart und bedingt mit Bewahrungsfrist verurteilt. Letz­
tere bewahrte sich wirklich, die Kranke unterlieB die Beschimpfungen, auch ein Beweis, 
daB es sich nicht um Sprachtics, die sie ja sonst reichlichst zeigte, gehandelt hat. 

AMABILINO nahm in einem Fall von psychogenem Hals-, Nacken- und Schulter­
tic, der sich im Verlaufe eines Strafverfahrens verstarkte, verminderte Zurech­
nungsfahigkeit an. 

Nosologische Abgrenzung. Differentialdiagnose. Was das Vorkommen des 
Tic bei anderen Erkrankungen anlangt, so wurde bereits ausfUhrlich dargelegt, 
daB echte Tics fast immer auf den Boden einer neuro- oder psychopathischen 
Konstitution erwachsen. Wir konnen daher ohne weiteres bei hysterischer Anlage 
auch einen echten Tic vorfinden. Die alteren Autoren (insbesonders CHARCOT), 
aber auch noch MEIGE und FEINDEL betrachten das Vorkommen von Tics bei 
Hysterie als ein zufalliges Z:usammentreffen. CHARCOT trennt die Tics scharf 
von der Hysterie ab als zwei ganzlich verschiedene Dinge; urn sie zu unter­
scheiden, geniigt schon der Hinweis darauf, daB die Ticbewegungen stets 
unvermutet, in sehr ungleichen Intervallen auftreten, daB man also bei ihnen 
nie den "Rhythmus und die Einteilung beobachtet, die so oft gewisse hyste­
rische Erscheinungen kennzeichnen". OPPENHEIM auBerte sich, daB die Hysterie 
zu Krampferscheinungen fuhren konne, die denen des allgemeinen Tic sehr 
verwandt sind; sie entstehen hier aber plOtzlich, meist unter der unmittel­
baren Einwirkung eines Affektes oder nach einem Krampfanfall, auch sind die 
Stigmata der Hysterie nachzuweisen, es fehlen meist Echolalie und Koprolalie, 
schlieBlich ist das Leiden auf suggestivem Wege zu beeinflussen. Er gibt aber 
zu, daB die Unterscheidung nicht immer sicher zu treffen ist. MOHR nimmt 
gleichfalls den CHARcoTschen Standpunkt ein, gibt allerdings zu bedenken, 
daB die Stigmata der Hysterie teilweise stark angefochten werden und das 
ganze Krankheitsbild immer mehr verschwommen zu werden anfiingt. Seither 
ist wohl der Krankheitsbegriff der Hysterie analog dem der Neurasthenie so 
ziemlich zerflattert, ubriggeblieben ist die hysterische Reaktion; andererseits 
ist die Mehrzahl der Autoren fUr die Anerkennung des hysterischen Tics gegenuber 
dem echten Tic mental, worauf wir ja bereits bei Erorterung der Pathogenese 
(KEHRER) hingewiesen haben. LEW ANDOWSKY bemerkt zur Frage Tic und 
Hysterie, daB bei den Tics einzelne hysterisch zu sein scheinen, symptomato-
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logisch aber von den Nichthysterischen kaum oder gar nicht zu unterscheiden 
sind, da die Tics auch willkiirlich nachahmbare Bewegungen darsteIlen und auch 
einer psychischen Behandlung zuganglich sind; er ist aber dafiir, zwischen echten 
Tics und den hysterischen einen Unterschied zu machen, weil der echte Tic 
als eine primare Bewegungsstorung selbstandig vorkomme, ohne Beziehung 
zur Hysterie und auch ohne die Moglichkeit einer psychogenen Beeinflussung. 
Es sei aber praktisch zuzugeben, daB ein echter Tic von einem hysterischen 
symptomatologisch nicht unterscheidbar zu sein brauche. LEWANDOWSKY betont, 
daB man eine zu einer wirklichen Abgrenzung ausreichende Unterscheidung der 
echten Zwangsvorgange einerseits und der Zwangstics und diesen verwandten 
Erscheinungen andererseits, insbesonders der Zwangskoprolalie und Zwangs. 
echolalie nicht finden konne. Der ganze wesentliche Unterschied von den 
hysterischen Erscheinungen ist aber der, daB der Antrieb zur Ticbewegung 
oder zur AusstoBung des unanstandigen Wortes im BewuBtsein als eine Notigung 
empfunden wird, der der Kranke in wechselndem MaBe Widerstand leisten 
konne; hiervon sei aber bei der Hysterie gar keine Rede. HAUPTMANN betont, 
daB man dem Tic als solchem, d. h. seinem motorischen Erscheinungsbild nicht 
ansehen konne, ob es sich um einen echten Tic, einen hysterischen Tic oder um 
eine organisch bedingte, selbstandig bzw. reflektorisch auftretende Muskel­
zuckung handelt; man miisse vielmehr nach dem Krankheitswert des Symptoms 
forschen und wissen, welche SteIlung der Kranke zu seinem Tic einnimmt. 

"Der Hysteriker hat ein wenn auch noch so verborgenes Interesse an seinem Tic; der 
echte Tickranke ist ffir das Zustandekommen der Affektion nicht verantwortlich zu machen, 
er ist am Tic uninteressiert, ja er wird nur von ihm belastigt, wie es beirn Zwangskranken 
auch der Fall ist. Das auslosende Moment kann in beiden Fallen das gleiche sein, erst die 
spatere Stellungnahme bedingt den Unterschied." 

HAUPTMANN fiihrt in analoger Weise hinsichtlich der bei Neurasthenikern 
oft zu beobachtenden Zuckungen einzelner Muskeln oder Muskelgruppen im 
Gesicht an, daB sie sich vom echten Tic dadurch unterscheiden, daB ihnen der 
psychische Inhalt abgehe, der im Tic als einer automatisch gewordenen, zwangs­
maBig auftretenden Ausdrucks- oder Abwehrbewegung enthalten ist. KEHRER 
auflerte sich bei Erorterung eines isolierten Zwerchfelltics (Riilpstic) bei einem 
Kriegsteilnehmer gleichfaIls dahin, daB nach dem auBeren Bilde aIlein die Frage, 
ob ein echter Tic oder ein hysterischer Singultus vorliege, nicht zu entscheiden 
sei. Das Moment der Beeinflussung sei nicht maBgebend. CRUCHET fiihrt an 
der Hand einer Beobachtung im Kindesalter als Kennzeichen des hysterischen 
Tic an: den briisken Beginn unter dem EinfluB der Emotion, die Fortdauer bei 
MaBnahmen, die den einfachen Tic gewohnlich beruhigen und die Steigerung 
bei Beobachtung, weiterhin die auf Hysterie hinweisenden psychischen Eigen­
heiten, seine Unzulanglichkeit aIlem Zureden gegeniiber, schlieBlich seine Sorg­
losigkeit hinsichtlich der Heilung. Wir unterscheiden also heute: einen echten 
Tic, den sog. Tic mental oder Tic impulsiv im Sinne BRISSAUDS, JOLLYS und den 
hysterischen Tic, wobei wir die Betonung woW auf das Beiwort hysterisch legen 
miissen. Wenn es auch bei beiden Formen FaIle gibt, die hinsichtlich der Frage 
Tic oder Pseudotic (hysterischer Tic) Schwierigkeiten machen, zumal das einzelne 
Unterscheidungsmerkmal meist nicht geniigt - ich nenne nur die suggestive 
Beeinflussung, die wir beim echten, beim hysterischen und ebenso auch, wie wir 
spater horen werden, beim striaren Tic finden konnen -, so gibt es anderseits 
wieder viele FaIle,. die in ihrer Entwicklung und Art eine Summe von Unter­
scheidungsmerkmalen aufweisen, die eine eindeutige Losung ohne weiteres in 
dem einen oder anderen Sinne ermoglichen. 

Zusammenvorkommen von Tic und Epilepsie wird im Schrifttum wiederholt 
erwahnt; man glaubte einmal sogar, daB eine gewisse Verwandtschaft zwischen 
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der Maladie des Tics und der Epilepsie bestiinde, unter Hinweis darauf, daB 
Myoklonien einerseits AhnIichkeiten mit Tics haben konnen und anderseits mit 
epileptischen Zustanden. CRUCHET betont die gewissen Schwierigkeiten,. die 
bestehen in der Diagnose zwischen leichten epileptischen Krisen und gewissen 
hysterischen Tics. Die Stellung des SaIamkrampfes und des Spasmus nutans 
zu den Tics und zur Epilepsie haben wir bereits besprochen. Es sei an dieser 
Stelle noch erwahnt, daB nach GRUHLE die Frage, ob der von NEERHEM zuerst 
beschriebene Tic de Zalaam zum Petit mal gehort, noch offensteht. Die Be­
wegungsauBerungen des JACKsoN-Anfalles konnen wohl kaum mit denen der 
Tics verwechselt werden: sie sind mehr rhythmisch, begreifen einzelne Muskeln, 
ganze Korperteile ohne Riicksicht auf ihre funktionelle ZusammengehOrigkeit, 
breiten sich im Laufe des Anfalles allmahlich aus auf benachbarte Muskel­
gruppen nach festgelegten Normen, sind einseitig und psychisch nicht beeinfluB­
bar; sie treten in einzelnen Anfallen auf, meist in groBen Intervallen, nur selten 
bei gewissen Reizzustanden der Hirnrinde, als langer andauernde Zuckungen 
in einem bestimmten Muskelbezirk (sog. Epilepsia continua). FLATAU und 
OPPENHEIM beobachteten das Vorkommen von familiaren Tics bei Migrane. 

Das Zusammenvorkommen voneinfachen wie von zusammengesetzten· Tics 
und Geisteskrankheiten wurde wiederholt beobachtet und wird uns aus den 
gegebenen Darlegungen iiber die Pathogenese der Tics ohne weiteres verstandlich 
sein. Wir miissen die Tics nur trennen von anderen bei Geisteskrankheiten 
haufig vorkommenden Bewegungsstorungen, den Stereotypien, katatonen Hal­
tungen, wie wir sie insbesondere bei den Oligo- und Schizophrenien finden, von 
Myoklonien (progressive Paralyse). Ich sah erst kiirzlich bei einem Paralytiker 
einen echten klonischen Tic der weichen Kopfhaut mit Stirnrunzeln und Ohr­
wackeln, der insbesondere bei Gemiitserregung lebhaft wurde. MEIGE und 
FEINDEL betonen, daB seit PINEL und ESQUIROL sich aIle Psychiater mit den 
Tics bei Idiotismus beschMtigt haben, und verweisen insbesondere auf CRUCHET, 
SOLLIER, BOURNEVILLE, NOIR. Diese beschreiben Tics, die sich vollkommen 
mit den gewohnlichen Tics vergleichen lassen, dann wieder solche yom Typus 
der Maladie des Tics, schlieBlich andere, mehr ausgedehnte bizarre Tics bei 
Krankheiten mit bereits vorgeschrittenem geistigen Verfall. Wenn wir heute 
die Frage "Tic und ldiotismus" noch im Abschnitt der funktionellen Tics erortern, 
so gilt dies nur fiir jene zweifellos kleine Gruppe von Fallen psychogenen bzw. 
hysterischen Ursprungs, die auf dem Boden der angeborenen Geistesschwiiche 
erwachsen. Hierher gehoren wohl auch noch die von SOLLiER bei ldioten haufig 
beobachteten Nachahmungstics, bei denen gewisse Auffalligkeiten der Um­
gebung nachgeafft werden (Zahneknirschen, Daumenlutschen, Schmatzen). Hin­
gegen diirften die einfachen und zusammengesetzten koordinierten Tics, z.B. 
die haufig gesehenen Spring- und Klettertics (SOLLIER, NOIR), wobei die meist 
in standiger Unruhe befindlichen Schwachsiimigen auf aIle moglichen Gegen­
stande klettern, ins Gebiet der organischen bzw. striaren Bewegungsstorungen 
gehoren. Hinsichtlich der bei verschiedenen Psychosen und bis zu einem gewissen 
Grade auch bei Nicht-Geisteskranken vorkommenden Stereotypien, die den 
Tics sehr ahnlich und zum Teil auch verwandt sind (Gewohnheitstic im 
Sinne der Wiederholung gewohnheitsmaBiger Bewegungen) betonen MEIGE und 
FEINDEL, daB die Stereotypie sich in ihrer BewegungsauBerung yom Tic dadurch 
unterscheidet, daB sie nie den Eindruck einer klonischen oder tonischen Zuckung 
macht und man auch bei den Haltungstics einen gewissen Grad tonischer Anspan­
nung findet, den man bei den Stereotypien vermiBt. Nach ROSENFELD kamen 
hinsichtlich der Beziehungen der Ticbewegungen zum Grimassieren vor aHem 
jene Formen in Betracht, bei denen das Zwangsartige in der motorischen Ent­
ladung mehr in den Hintergrund tritt und die Bewegungsstorungen mehr den 
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Eindruok von angewohnten Bewegungen oder sohleohten Manieren maohen. 
ROSENFELD weist auoh darauf hin, daB in manohen Fallen mit ohronisoher 
Wahnbildung solohe motorisohe Angewohnheiten vom Typus einer zwangs­
artigen Tiobewegung ihre Erklii.rung in einer besonders gearteten Wahnbildung 
finden; ioh beobaohtete das Auftreten von Sohauanfallen mit Bliok naoh reohts 
bei einem sohizophrenen Soldaten, der unter dem EinfluB von paranoiden Wahn­
ideen stand. Hinsiohtlioh der Abgrenzung des Tio gegeniiber einer Gewohn­
heit haben sohon SEGLAS, LETULLE, MEIGE und FEINDEL, DROMARD hervor­
gehoben, daB bei der letzteren der krampfhafte, briiske Charakter der Bewegung, 
das Unwiderstehliohe sowie die Neigung zur Verallgemeinerung fehIen. OPPEN­
HEIM und NONNE halten es nioht fiir bereohtigt, hier sohon von einer Abortiv­
form des Tio zu spreohen, da diese Neigung, irgendeine Bewegung gewohnheits­
maBig auszufiihren, bei vielen Kindern besteht und spater oft genug duroh 
Willenskraft iiberwunden wird. 

Als Untersoheidungsmerkmale gegeniiber der Chorea konnen naoh ODDO, 
OPPENHEIM, VOGT folgende gelten: Bei der Chorea sind die Bewegungen amorph, 
sie wiederholen sioh nioht, sind nioht physiologisoh gruppiert, verhaItnismaBig 
langsam und bestandig, meist duroh den Willen oder auoh duroh Ablenkung 
sohwer zu beeinflussen; sohlieBlioh fehIen Zwangsersoheinungen. Die Tio­
bewegungen hingegen sind mehr koordiniert, systemisiert, mehr intermittierend 
(oft relativ lange Ruhepausen), rasoher und briisker, haufig duroh Arbeit beein­
fluBbar und tragen meistens einen zwangsartigen Charakter (Echolalie, Kopro­
lalie); nach OPPENHEIM und RAYMOND scheint eine Verbindung der Maladie 
des Tics und der Chorea vorzukommen. Das Erscheinungsbild der Tics ahnelt 
in manchen Fallen weitgehend dem der chronis chen Chorea. CURSCHMANN 
aber mahnt unter Hinweis darauf, daB manche FaIle von HUNTINGTONScher 
Chorea gewisse, fast stereotype Lieblingsposen haben, daB man die Schwierig­
keit, derartige Kombinationen anzunehmen, nioht unterschatzen diirfe. Die 
Athetose untersoheidet sioh· von dem Tio duroh die ausgesprochen langsame, 
wurmartige und physiologische Bewegung, die meist an den GliedmaBen, ins­
besonders an den Handen, sioh in iibertriebenen, bizarren Streckungen und 
Verdrehungen auBere. Paramyoklonus multiplex, Myoklonie und Myokymie 
werden differentialdiagnostisch oft angefiibrt, kommen aber eigentlich nioht in 
Betraoht; sie betreffen einzelne wiIIkiirlich fiir sich allein nioht zu bewegende 
Muskeln oder Muskelabsohnitte, gewohnlich (aber nicht immer!) ohne loko­
motorischen Effekt. DAWIDENKOW beriohtete iiber eine ticahnliche Myoklonie 
bei zwei Briidern, bei denen es sich um momentane Muskelkontraktionen in der 
gesamten Muskulatur handeIte, wobei die Kranken manchmal umfielen. Beim 
Paramyoklonus handelt es sich um klonisohe Zuokungen einzelner, nicht sym­
metrischer Muskeln, an den GliedmaBen haufiger als im Gesioht, bei nahezu 
gleichmaBiger Verteilung auf die Muskeln beider Korperhalften. Auf die Unter­
soheidung zwischen Tio und Krampfe haben wir bereits bei der Bespreohung 
der Pathogenese der Tics hingewiesen und unter anderem in tibereinstimmung 
mit MEIGE und FEINDEL hervorgehoben, daB ein eohter Tio im Gegensatz zum 
Krampf wahrend des SchIafes verschwindet; die friiher erwahnten Ausnahme­
falle von Schlaftics sind vereinzelt und nioht ganz veriaBlioh. MEIGE und FEINDEL 
betonten, daB die Besoha£tigungskramp£e sioh von den Tios daduroh unter­
soheiden, daB sie nur bei Ausfiihrung einer Funktion oder einer Berufstatigkeit 
auftreten, und zwar nur bei dieser Gelegenheit. WILLIAMS weist anderseits 
auf die engen Beziehungen hin, die zwisohen den Besohaftigungsneurosen und 
den Tiobewegungen bestehen: beide sind urspriinglioh gewollte Bewegungs­
komplexe und sind als pathologisohe Automatismen zu definieren; er bringt 
einen Fall, wo sioh ein Sohreibkrampf im Gefolge eines Tortioollis entwiokelte 
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und bemerkt, daB die Ursache der Beschaftigungsneurosen in der falschen 
Affektbetonung bestimmter Muskelkoordinationen liege. 

Verlauf und Prognose. Rinsichtlich des Verlaufes der Tics sei zunachst 
erwahnt, daB die Ticbewegungen im Einzelfall manchmal, wenn auch meist nur 
fiir kurze Zeit, durch den Willen des Kranken unterdriickt werden konnen; 
bekannt sind die Beobachtungen von OPPENHEIM, wo ein am Tic leidender 
Ballettanzer allabendlich offentlich auftreten konnte, ein Postbeamter seinen 
Dienst versah, ohne der Umgebung auffallig zu werden, ein mit schwerstem 
Tic behafteter Geometer seine Instrumente gebrauchen konnte; freilich tritt 
spater unter Einwirkung eines Unruhe- und Angstgefiihles der Tic mit um so 
groBerem Ungestiim auf. Neben der Selbstbeherrschung spielt zweifellos die 
Ablenkung durch die Arbeit eine groBe Rolle; ich kenne einen Kollegen mit 
einem familiaren, lebhaften Gesichts-Rals-Schulter-Tic, der als Student auf der 
Bestimmungsmensur (mit Schulterzwang) wahrend des Ganges den sonst sehr 
lebhaften Tic vollkommen unterdriicken konnte und auch wahrend der Pausen 
verhaltnismaBig ruhig blieb; hier wirkten sicherlich tier Wille, die Fesselung 
der Aufmerksamkeit mit. Es kommen auch bei den Tics Remissionen vor, 
jahrelanges Freibleiben yom Tic, spater Wiedererstehen, meist nach irgendeinem 
seelischen oder meehanischen Trauma, wie wir dies im Kriege ja wiederholt 
gesehen haben. Ieh erwahne hier einen Fall: eine 30jahrige Frau, die als Kind 
bis zur Pubertat an einem Rals-Schulter-Tic gelitten hatte, dann hiervon frei 
wurde und nach der Entbindung im Wochenbett aufs neue von einem mehr 
minder gleichgearteten Tic befallen wurde. Bei den echten Tics handelt es sich 
im groBen und ganzen um einen chronis chen Zustand, der sich auf Jahre oder 
auch auf die ganze Lebenszeit erstreckt; es sind dies FaIle, die GILLES DE LA 
TOURETTE wohl seinerzeit zur Annahme fiihrten, daB der Tic unheilbar ist. 
Reute wissen wir, daB diese Behauptung nicht den Tatsachen entspricht, daB 
selbst FaIle, die bereits iiber viele Jahre bestanden, zur vollkommenen Reilung 
gekommen sind. NONNE berichtet von einem Madchen, das seit 5 Jahren an 
allgemeinem Tic litt und bei dem sich beim Eintritt der Menses endgiiltige 
Reilung einstellte. OPPENHEIM erwahnt eine Frau, die 12 Jahre an einem sehr 
hartnackigen Facialistie litt, der durch ein "erfreuliches Ereignis" heilte. 
CURSCHMANN maehte die Beobachtung, daB bei Frauen die Menses verstarkend 
auf den Tic wirken, wahrend die Menopause - wie bei der Migrane - bisweilen 
den Tic zum Verschwinden bringt. Es gibt sicherlieh schwere Falle, die nicht 
heilen, auch keine vorubergehende Besserung aufweisen und keiner noch so 
fachgerechten Behandlung zuganglich sind. Solche Falle konnen insbesonders 
dann, wenn ihre Art an sich mehr minder qualvoll ist - ich erinnere nur an die 
verschiedenen Respirationstics - die Kranken zur Verzweiflung und zum Selbst­
mord treiben, wie dies bei der bereits erwahnten eigenen Beobachtung der Fall 
war. Wenn es daher im Schrifttum heiBt: "Man stirbt nicht an einem Tic" 
(MEIGE und FEINDEL), so ist das nur mit einem gewissen Vorbehalt richtig. 
Der Tic als Morbus fiir sich ist freilieh nieht die Todesursache, wenngleich er 
in manehen Fallen zur Selbstbeschadigung (BeiBtic, Kratztic; Subluxation) 
und Unterernahrung (bei Schluck- und Respirationstics), sowie zu sehweren 
reaktiven Depressionen mit Selbstmordversuehen fiihren kann. GewiB, es gibt 
Tics, die plotzlich entstehen, mit besonderer Reftigkeit einhergehen und nach 
verhaltnismaBig kurzer Zeit von W ochen und Monaten vollkommen oder nur 
mit geringen Resten ausheilen. Diese Falle sind, wie auch CURSCHMANN beob­
achtete, die seltenen. Es gibt weiterhin auch Tics, die von ihren Tragern als 
eine mehr minder belanglose Sache hingenommen werden und sie in ihrer beruf­
lichen Tatigkeit nicht storen. Man sieht auch mehr Ticker auf der StraBe und 
in der Gesellscha£t als im Krankenhaus und in der Sprechstunde. CURSCHMANN 
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erwahnt einen sehr beriihmten Chirurgen, derdurch seinen ziemlich heftigen 
Tic weder beirn. Operieren noch beirn. Musizieren behindert wurde, weiterhin 
einen bekannten Wagner-Dirigenten, der trotz seines klonischen Torticollis und 
Cucullariskrampfes auBerordentlich leistungsfahig war. Eine Kranke TISSIEs, 
eine Lehrerin, war wahrend der Ferien ohne Tic, kaum in die Schule zuriick­
gekehrt, fing sie wieder zu ticken an. Eine verhii.ltnismaBig giinstige Prognose 
haben die hysterischen Tics, hatten insbesondere die Kriegstics, letztere irn. 
Hinblick auf die gegebenen Verhaltnisse und vielleicht auch deshalb, weil sie 
konsequent und zum Teil energisch psychotherapeutisch behandelt wurden. 
Die Kindertics stehen prognostisch gleichfalls giinstig, soweit es sich nicht um 
friihzeitig einsetzendeTics mit vom An£ang an bestehendem Schwachsinn handelt, 
der sich bei dem Fortschreiten des Tic zu steigern p£legt (CURSCHMANN). Die 
Unbestandigkeit und Veranderlichkeit der Tics im Kindesalter ist bekanntlich 
sehr groB. HAMBURGER (personliche Mitteilung) betrachtet jeden Tic, praktisch 
genommen, als funktionell, weil jeder ohne Ausnahme der psychogenen Behand­
lung zuganglich ist, wenn auch die Veranlagung eine Rolle spielt; er konnte 
an seiner KIinik so gut wie samtliche Tics, darunter schwere Faile, zur Heilung 
bringen. 

Therapie. In der Behandlung der funktionellen Tics steht in Beriicksich­
tigung wer Pathogenese obenan die Psychotherapie mit allen ihren verschie­
denen Methoden. Wir wollen zunachst mit der irn. weiteren Sinne hierher 
gehorigen Dbungstherapie beginnen. TROUSSEAU hatte bereits die Erlabrung 
gemacht, daB eine gewisse Gymnastik der befallenen Muskeln zuweilen einen 
Tic beseitigen konne; BRISSAUD war der erste, der gegen die Tics das Einhalten 
von Bewegungslosigkeit verordnete und diese Behandlung, deren erste Versuche 
in das Jahr 1893 zuriickgehen, mit seinen Schiilern MEIGE und FEINDEL metho­
disch ausgestaltete; sie beruht auf der richtigen Disziplin der Ruhe wie der 
Bewegungen und umfaBt zwei voneinander untrennbare MaBnahmen: die Ruhig­
stellung der Bewegungen und die Bewegungen der Ruhigstellung. 

Der Kranke mull lernen, absolute "photographische" Ruhe mit Gesicht und Handen 
fiir eine nach und nach zunehmende Zeitdauer anzunehmen; zugleich lallt man den Kranken 
langsame, regelmiiBige, konkrete Bewegungen, und zwar auf Befehle ausfUhren, wobei man 
die Muskeln der Ticregion in Anspruch nimmt. Die Sitzung darf anfangs nur von kurzer 
Dauer sein, 2-5 Minutep; Bewegungen und Ruhighaltung wechseln miteinander ab, es werden 
Ruhepausen eingeschoben; die Dauer aller Sitzungen betragt kaum mehr als lis Stunde 
und wird spater bis zu etwa 1 Stunde verlangert. Es konnen 3-5 Sitzungen taglich ab­
gehalten werden, hiervon mindestens eine unter Leitung des Arztes. Die 'Obungen sollen 
weiterhin vor dem Spiegel ausgefiihrt werden, damit der Kranke durch diese Selbstkontrolle 
iiber die Fehler in seinen Bewegungen und Haltungen belehrt wird. Die Dauer der Unbe­
weglichkeit und der Bewegungen wird an Hand einer Uhr mit Sekundenzeiger genau iiber­
priift, der Tickranke selbst mull die Zeit der eingehaltenen Ruhe, seine Fortschritte und 
seine Fehler eintragen. Wenn mehrere Tics bei ein und demselben Kranken vorhanden 
sind, wird abwechselnd bald gegen den einen, bald gegen den anderen vorgegangen. Es 
empfiehlt sich auch als niitzlich, den Tickranken unter der Kontrolle des Spiegels antago­
nistische Bewegungen und, wenn die Neigung besteht, einmal eingenommene Stellungen 
festzuhalten, Entspannu:ngsiibungen mit willkiirlichem Erschlaffenlassen der Muskulatur 
ausfiihren zu lassen. AIle 'Obungen der Hande sollen mit beiden Handen zugleich gemacht 
werden, um so die eine durch die andere gleichsam zu korrigieren bzw. zu unterstiitzen. 
Die Behandlung erfordert von Seite des Arztes sehr viel Geduld und vom Kranken viel 
Interesse fiir seine Gymnastik. Die Behandlung ist langwierig und mull mit groller Regel­
mii..Bigkeit durchgefiihrt werden, wobei aber eine Ermiidung des Kranken vermieden und 
der Kranke vor Lassigkeit und Mutlosigkeit bewahrt werden mull. 

Wir folgten mit diesen Ausfiihrungen MEIGE und FEINDEL, die in wer 
Monographie sehr eingehend die "psychomotorische Zucht" erortern und zahl­
reiche Beispiele verschiedenst lokalisierter Tics mit der dem jeweiligen Tic 
angepaBten psychomotorischen Erziehungsmethode bringen, worauf im Rahmen 
eines Handbuchbeitrages nicht naher eingegangen werden kann. OPPENHEIM 
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hat 1899, unabhangig von BRISSAUD, MEIGE und FEINDEL, eine gymnastische 
Behandlung der Tics ausgearbeitet, die in den meisten Punkten sich mit den 
Erfahrungen und Vorschlagen der franzosischen Autoren deckt, aber als neues 
wichtiges Moment die tJbung in der Unterdriickung von Reflex- und Abwehr­
bewegungen sowie von Affektbewegungen enthalt. OPPENHEIM geht z. B. mit 
einem spitz en Instrument auf das Auge des Kranken los und zwingt ihn, den 
Lidreflex zu unterdriicken. Er macht entsprechende tJbungen in der Bekampfung 
des Nasenreflexes, der Abwehrbewegungen auf schmerzhafte Reize, Kitzel und 
kraftigt dadurch seinen Hemmungsapparat. Er bezeichnet seine Methode als 
"Hemmungsgymnastik". Eine Reihe von Autoren haben die Methode von 
BRISSAUD und OPPENHEIM sich zu eigen gemacht und zum Tell durch gewisse 
Abanderungen scheinbar neue eigene Methoden geschaffen. PITRES und spater 
CRUCHET haben eine Behandlungsmethode mittels Atmungsgymnastik in der 
Art tiefer Ein- und Ausatmungen ausgearbeitet, die sich bei allen Tics anwenden 
laBt und sich sehr gut bewahrt; auch sie beruht, wie MEIGE und FEINDEL sehr 
richtig betonen, in erster Linie auf einer Erziehung des Willens, wie sie fiir aIle 
Tickranken zu empfehlen ist. TAMBURINI, PORET, GORDON, WILLIAMS, HAMILL, 
BRUELL (zitiert bei OPPENHEIM-NoNNE), GROSSMANN berichten iiber gute Erfolge 
mit der tJbungstherapie. DIRKS gibt eine eingehende Schilderung iiber tJbungs­
methoden fiir die Tics im Kindesalter. HIRSCHLAFF empfahl als Verbesserung 
der Methoden von BRISSAUD und OPPENHEIM ein neues System von Ruheiibungen, 
das eine vollstandige Ruhe der Korpermuskulatur, der hoheren Sinnesorgane und 
des Geistes bezweckt; sein Grundsatz besteht in einer vollkommenen Ent­
spannung der gesamten Korpermuskulatur, im Fernhalten auBerer Sinnesreize 
und in einer intensiven geistigen Konzentration, die durch Fixierung der Auf­
merksamkeit auf die Atmung hervorgerufen wird. Er konstruierte hierzu drei 
Apparate: das Hesychiskop zur Signalisierung jeder willkiirlichen oder unwill­
kiirlichen Muskelbewegung des Ruhenden, das Respirationsmetronom zur Angabe 
des Taktes der Atmung und das Augenkissen zur Bedeckung der Augenlider. 
Als Anzeigen fiir diese Behandlungsmethode dienten funktionelle Muskelerkran­
kungen, Angst- und Zwangsvorstellungen, nervose Schlaflosigkeit und Sprach­
storungen. 

WILDER betrachtet die tJbungstherapie, die in seinem Behandlungsplan 
zugunsten anderer psychisch-therapeutischer Methoden zuriicktritt, als ein aus­
schlieBlich suggestiv und erzieherisch wirkendes Mittel; er verwendet sie selten 
zur Unterstiitzung der Psychotherapie, da nach seiner Meinung die Beseitigung 
des aktuellen psychischen Reizstoffes schneller gelingt als die Beseitigung 
der motorischen Disposition. Er halt die Spiegeltherapie bei hypochondrischen 
und narzistischen Kranken von Haus aus fiir verfehlt, hatte hingegen manchmal 
einen iiberraschenden Erfolg mittels der Entspannungsiibungen bei den Tremores. 
FOERSTER gebrauchte die tJbungstherapie bei leichteren Fallen von Torticollis 
mit gewissen Erfolgen; er bediente sich hierbei gelegentlich eines von ihm fiir 
die Behandlung der allgemeinen Athetose konstruierten Obungsstuhles, der 
mit zahlreichen Streben versehen ist, die durch ihre Beriihrung mit dem Korper, 
dem Rumpfe, den GliedmaBenals sensible, krampfmildernde Reize wirken. Hin­
sichtlich der Hypnose lauten die Erfahrungen im allgemeinen nicht besonders 
giinstig, wobei von fast allen Autoren betont wird, daB die Kranken meist nur 
schwer in den hypnotischen Zustand zu bringen sind. MEIGE und FEINDEL 
sahen wirklich gute Erfolge mit der Hypnose nur bei hysterischen Tickern; sie 
erwahnen weiterhin erfolgreiche Hypnosebehandlungen bei RAYMOND-JANET, 
WETTERSTAND, VAN RENTERGHEM. OPPENHEIM und NONNE hatten mit der 
Hypnose keine nennenswerten Erfolge, MOHR hingegen giinstige Ergebnisse; 
er kam im allgemeinen mit ganz oberflachlichen Hypnosen aus und empfiehlt 
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nur in schweren Fallen die Anwendung des hypnotischen Dauerschlafes. SCHILDER 
undKAuDERS behandelten bei sehr hartnackigen Tics mit tiefer Hypnose. WILDER, 
der gleichfalls die Wortsuggestion und noch viel mehr die Hypnose als eine 
manchmal sehr gute Behandlungsmethode bezeichnet, empfiehlt bei Anwendung 
der Hypnose mit moglichst positiven Suggestionen zu arbeiten, also nicht etwa 
zu sagen: "Sie werden den Tic nicht mehr haben", sondern: "Sie werden ein 
:ruhiges und angenehmes Gefiihl in dem Organ haben." Er arbeitete fast nie 
mit tiefer Hypnose, zieht aber eine langere einer kiirzeren Hypnose vor; von der 
Schlafmittelhypnose, die SCHILDER und KAUDERS bei Tics besonders emp­
fohlen haben, sah er keine groBen Vorteile. WILDER hatte oft ganz "erstaun­
Hche" Erfolge miteiner von ihm ausgearbeiteten Persuasionstherapie, einer Art 
"Jgnorierungsbehandlung", bei der dem Kranken nach griindlicher Unter­
suchung und Aufnahme einer genauen Anamnese, die die Psychogenie des Tics 
wenigstens in den groben Ziigen erschlieBen soIl, gesagt wird, er sei wohl nerven­
krank, und miisse deshalb behandelt werden, sein Tic aber sei nur eine schlechte 
Gewohnheit, die er selbst loskriegen miisse und wofiir es keine eigene Behandlung 
gebe. CURSCHMANN empfiehlt, wenn Persuasion und Hypnose, wie so haufig, 
versagen, energischere Methoden, vor allem Hypnose und verstandige Form 
der Psychoanalyse. Was nun letztere anlangt, so wendet WILDER bei seinen 
psychoanalytischen Behandlungen die Methode der direkten Befragung an, 
wobei ihm die durch die Psychoanalyse gewonnenen Erkenntnisse zugute kamen 
und die Gefahr, suggestiv zu fragen, moglichst vermieden wurde. Er bildet 
sich hierbei gewisse Kunstgriffe aus, fragte z. B. jeden Kranken, um das kennen­
zulernen, was er den Ausdruckswert des Tics nennt: "Was fiir einen Eindruck 
hatten Sie, wenn Sie einen Menschen sehen wiirden, der dieselbe Bewegung 
macht, falls Sie nicht wiiBten, daB es eine Krankheit ist", wobei man sich hiiten 
miisse, die Bewegung nachzumachen. Er gewann dabei die interessante Er­
fahrung, wie ein und demselben Tic, z. B. einem Torticollis, von verschiedenen 
Kranken ein ganz verschiedener Ausdruckswert beigelegt wurde und wie dieser 
oft, wenn auch nicht immer, mit der spater erhobenen Bedeutung des Tic iiberein­
stimmte. WILDER halt die systematische Psychoanalyse fiir iiberfliissig und ver­
wendete ein abgekiirztes, modifiziertes, psychoanalytisches Verfahren, die sog. 
psychoanalytische Konversation: 

"Nach einer kurzen (ungefah,r 3/(stiindigen) Aufklarung iiber das Wesen einer Neurose, 
Beziehung von Korper und Psyche, den Weg der psychoanalytischen Heilung, das Un­
bewuJlte, das freie Assoziieren, die Rolle der Verdrangung, des Widerstandes, der Kind­
heitserlebnisse, der Sexualitiit beginnen wir vom Patienten Erinnerungen zu seinem Tic 
zu verlangen und, falls das nicht mehr geht, Traume usw. zu analysieren. Das setzen wir 
in unregelmaBigen, oft in groBere Intervalle verteilten Sitzungen so lange fort, bis der 
Tic geschwunden ist, was in der Regel mit Klarlegung der wichtigsten Determinationen 
einhergeht, die wir dem Kranken am SchluB zusammenfassend einpragen." 

WILDER halt auch das ADLERsche Verfahren (Individualpsychologie) in 
einzelnen geeigneten Fallen fiir anwendbar und betont, daB auch mit allen 
diesen Methoden die Behandlun~ vieler Tics ein recht miihseliges und lang­
weiliges Verfahren darstelle, das aber in sehr vielen Fallen nicht zu umgehen 
ist. Von einzelnen Beobachtungen sei ein Fall von TREPSAT erwahnt, der einen 
seit 12 Jahren bestehenden allgemeinen Tic durch Aufdeckung sexueller Jugend­
erlebnisse unter Beniitzung des Traumlebens der JUNGschen Assoziationsversuche 
heilte, weiterhin eine Beobachtung von MELANIE KLEIN, die bei einem 13jahrigen 
Knaben enge Beziehungen seines Tic zur Onanie fand und denselben innerhalb 
31/ 4 Jahren in 370 Sitzungen psychoanalysierte. Was soIl man da mehr be­
wundern, die unerschrockene Ausdauer der Arztin oder die Geduld des Jungen! 
SIGG berichtet iiber die Heilullg von Tics in 3 Fallen mit Psychoanalyse; er 
erblickt die wesentliche Aufgabe der psychoanalytischen Behandlung des Tics 
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in der Bewerkstelligung des Durchbruches der unbewuBten sexualen Anlage 
und sodann in der Ausniitzung der freigewordenen Geschlechtsbegierde. Die 
Beobachtungen SIGGB, daB der Tic um so starker werde, je naher man bei der 
Behandlung der. Aufdeckung des Konfliktes komme, geIten nach WILDER sicher 
nicht fur alle Falle. REICH konnte in dem bereits friiher erwahnten Falle eines 
psychogenen Tic als Onanieaquivalent durch die suggestive Milderung der 
Onanieschuldgefiihle eine wesentliche Besserung des Zustandes herbeifiihren. 
KRISCH beschreibt einen komplizierten Fall von Kopf-Schultertic im Rahmen 
einer Gruppe von verstarkten Ausdrucksbewegungen und Impulshandlungen 
und zeigt, daB eine kombinierte biologische und psychologische Betrachtungs­
weise (Strukturanalyse) eine zweckmaBige Handlung einleiten konne: im Mes­
kaIinrausch verschwanden der psychogene Tic und die "Zertriimmerungs­
impulse" des Kranken, da das "AbreiBen der Vorstellungen" die motorischen 
Reaktionen gegenstandslos werden lieB. CLARK sah Heilung mit Erwachen 
der ·wirklichen sexualen Triebrichtung. CLAUDE warnt vor "Oberschatzungen der 
Psychoanalyse. WILSON sah von der Hypnose und anderen suggestiven MaB­
nahmen nicht viel Gutes, ausgenommen die FaIle mit hysteris.chem Charakter; 
Ahnliches gilt fiir ihn auch hinsichtlich der Psychoanalyse, was ohne weiteres 
verstandlich sei, da in der Mehrzahl der FaIle der Ursprung des Leidens nicht 
im UnbewuBten liege. 

1m AnschluB an diese psychotherapeutischen MaBnahmen solI noch kurz 
die Behandlung des KindertiG unter Hinweis auf manche Eigenart desselben 
gesondert besprochen werden. Nach HOMBURGER hat die Behandlung die 
seelische Veranlagung und Gesamtverfassung sowie die im Einzelfalle vor­
liegende Form, LokaIisation und seine Herkunft festzustellen; es kommt vor 
allem darauf an, die geistige Fiihrung in die Hand zu bekommen, jedes briiske 
Auftreten zu vermeiden und sich das Vertrauen des Kindes zu gewinnen. HOM­
BURGER empfiehlt von vomeherein die Anwendung positiver MaBnahmen, so 
z. B. das Erzii.hlen von Geschichten und sonstiger geeigneter Lesestiicke, wobei 
er in der Weise verfahrt, daB er das Kind sich gegeniiber sitzen laBt, es auf­
fordert, ihn anzusehen und, wenn er liest, auf den Klang seiner Stimme, auf 
die Betonung zu achten; er wendet so die Aufmerksamkeit des Kindes zugleich 
seiner Person, seiner Ausdruckstatigkeit und einem Stoffe zu, und es wird auf 
diese Weise oft schon beim ersten Versuche ohne vorausgehende Ermahnung 
ein Nachlassen oder sogar schon Aussetzen des Tic erreicht. Mit anderen Worten: 
die Ablenkung auf die sprachliche Ausdxuckstatigkeit dient indirekterweise 
der Unterdriickung der krankhaften Bewegungsvorgange. HOMBURGER ver­
wendet mit Erfolg auch die "Obungstherapie, die er gelegentlich mit der Ein­
schlaferungshypnose verbindet. Hinsichtlich der psychoanalytischen Behand­
lung gibt HOMBURGER zu, daB sie sehr gute Dienste leisten konne, doch miisse 
sie bei den meist sehr empfindsamen und suggestibel aufgelockerten Kindem 
sehr kritisch und vorsichtig gehandhabt werden. WILDER wendet bei der Be­
handlung der Kindertics die "diszipIinare" Methode an, die sich ja auch bei den 
Soldaten im Kriege sehr wirksam erwiesen hat; er verordnet zunachst Bettruhe 
zu Hause oder in schwereren Fallen im Krankenhause bei FernhaItung der 
Angehorigen, verbietet LiebIingsspeisen als eine voriibergehende MaBnahme, 
bis der Tic vorbei ist. Das Kind soli aber diese Verordnung nicht als Strafe 
empfinden, vielmehr den Eindruck erhalten, daB sie zur Behandlung gehort, 
da man sonst unangenehme Trotzreaktionen erhalt. WILDER sah wiederholt 
FaIle, auch Erwachsene, bei denen Hypnose und Psychoanalyse versagten, 
hingegen die einfachsten diszipIinaren MaBnahmen, wie Bettruhe, Diat, bei 
Soldaten Ausgangsverweigerung, Urlaubsversprechen, ErfoIg hatten, wobei 
immer Voraussetzung ist, daB sie als notwendige BehandlungsmaBnahmen zu 
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gelten haben. BOENHEIM gelang es in del,' Mehrzahl der Faile von Kindertics 
mit Psychotherapie auf analytischer Grundlage ohne unnotig langes Suchen 
nach korperlichen oder seelischen Traumen, durch Symptombehandlung mit 
Entspannungsiibungen und durch Beruhigungsmittel (Luminaletten) die Tics 
zu beseitigen. . WILDER betont, daB dem Hausarzte die ungemein wichtige, 
aber sehr dankbare Aufgabe der Prophylaxe zufaIle, in dem er die Eltern auf die 
Tics und sonstigen schlechten Gewohnheiten der Kinder und ihre Gefahren 
aufmerksam zu machen und darauf zu dringen hat, daB dieselben zuerst mit den 
iiblichen Erziehungsmethoden ausgerottet werden. DaB tickende Lehrpersonen auf 
ihre Schiller infizierend einwirken konnen und deshalb fiir ihren Beruf nicht ge­
eignet sind, wurde bereits von mehreren Autoren erwahnt (fuIGE und FEINDEL, 
HOMBURGER, WILDER). Von anderen Behandlungsmethoden seien nur ganz 
kurz gestreift die Elektrotherapie, die nach MOHR als psychische Behandlung 
nicht ganz zu entbehren ist, da es genug Kranke gibt, die fiir eine rein psychische 
Behandlung nicht zu haben sind. Eine besondere Art der elektrischen Behandlung 
stellt die Anwendung starker, schmerzhafter Faradisation dar, das sog. KAUF­
MANNsche Verfahren, das sich ja bekanntlich im Kriege bei der Behandlung 
der Neurosen sehr bewamt hat. Man kann damit, wie WILDER mit Recht 
betont, und jeder von uns, der Kriegsneurosen wamend des Krieges zu be­
handeln hatte, wiederholt erfahren hat, mit einer einzigen elektrischen Behand­
lung ebensoviel erreichen wie mit wochenlanger milder Psychotherapie. Es 
braucht aber nicht gerade der plOtzliche, schmerzhafte elektrische Schlag sein, 
es kann unter U:rp.standen irgendein anderes V'berrumplungsmoment zum 
gleichen Ziel fiihren. Als hydriatische MaBnahmen wurden von verschiedenen 
Autoren bald feuchte Packungen, bald warme Vollbader (bei gleichzeitiger 
Verordnung absoluter Ruhehaltung des Korpers), bald, insbesondere bei krMtigen 
Individuen, auch regelrechte Kaltwasserkuren mit genauer Vorschrift sowie auch 
Seebader angeordnet. Es erweisen sich weiterhin fiir manche Falle notwendig 
eine Anderung der ganzen Lebensweise (Alkohol- und Nicotinverbot, sportliche 
Tatigkeit) sowie auch die Versetzung in eine andere Umgebung (Isolierung). 
Als medikamentose Behandlungen werden allgemein kraftigende, sowie ins­
besonders beruhigende Mittel empfohlen. Zu den ersteren gehort vor allem 
das Arsen, das WILDER unter Hinweis auf dessen oft glanzende Wirkung bei der 
Chorea auch bei den funktionellen Tics fiir wirksam halt, zu letzteren das Scopo­
lamin, von dem BING im Gegensatz zu WILDER auch bei den funktionellen Tics 
Gutes sah. 

Was die Anwendung orthopadischer Apparate anlangt, so betonen schon 
MEIGE und FEINDEL, daB man dadurch die Kranken meist nur zu Sklaven 
ihrer AppaJ,'ate mache; auch WILDER bezeichnet bei der Behandlung des Torti­
collis das Anlegen von Krawatten aus Gips oder Leder fiir geradezu schadlich. 
Immerhin konnen bei steter Beriicksichtigung des Einzelfalles und gleich­
zeitiger Beniitzung der V'bungstherapie entsprechende orthopadische MaBnahmen 
mehr minder zweckmaBig sein (HASEBROCK, GIESE). WERSEN empfiehlt beim 
Kautic, wo durch die sehr kriiftigen und impulsiven Bewegungen die Zunge 
und die Wangenschleimhaut beschadigt werden und es oft zur nachfolgenden, 
sehr lastigen Stomatitis kommt, die Anlegung einer Alveolarschiene mit fixierenden 
Binden, um die Bewegung des Kiefers zu hemmen. PASTURAND weist darauf 
hin, daB die Gesichtstics und die benachbarten Kopf-Halstics nicht so selten als 
kompensatorische Storungen von Ametropien aufzufassen sind und durch das 
Tragen geeigneter Glaser fast stets geheilt werden. 

Wir sehen also, daB die Behandlung der funktionellen Tics vor allem in 
der Anwendung der verschiedenen psychotherapeutischen MaBnahmen beruht, 
wobei das Verhalten des Arztes und die Auswahl der geeigneten Methode die 
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Personlichkeit des Falles zu beriicksichtigen haben, da wir wissen, daB es nicht 
nur verschiedene Tics, sondern auch verschiedene Ticker in psychologischer 
und psycho-pathologischer Hinsicht gibt. Es gibt Tics, die sozusagen auf die 
ersten BehandlungsmaBnahmen hin sich ergeben, wobei das Bestreben der 
Kranken, vom Tic loszukommen, sehr unterstiitzend wirkt; es gibt aber auch 
Tics, die von den Kranken aus den verschiedensten Griinden, z. B. als eine mehr 
minder angenehme Sensation (WILSON) gerne behalten werden und bei denen 
es darauf ankommt, daB der Arzt den Kranken seinem Willen untertanig 
macht. Ob dies durch eine allmaWiche, milde und iiberzeugende Methode 
erfolgt oder im Wege einer Dberrumpelung, hangt ab von der Personlichkeit des 
Kranken, vom Tic und vom Arzt. DaB die hysterischen Tics ungleich leichter 
der Behandlung zuganglich sind, die im wesentlichen die der hysterischen Be­
wegungsstorungen ist, als die echten Tics, lehrten uns woW am eindrucksvollsten 
die Kriegserfahrungen. WILDER, der sich Jahre hindurch mit den Tics beschaf­
tigte, machte die Beobachtung, daB infolge der Unkenntnis der Natur und 
besonders des psychogenen Momentes des Leidens gegen den Grundsatz des 
"primum non nocere" viel gesiindigt wird, ja, daB viele qualende Tics rein 
iatrogenen Ursprungs sind oder zumindest erst durch den Arzt zu einem schweren 
Leiden gemacht werden; er steht auf dem Standpunkt, daB man einen Ticker, 
der sich nicht krank fiihlt, nie zu einer Behandlung iiberreden soIl, zumal es 
genug Menschen von hochstem Werte und groBer Leistungsfahigkeit gebe, die 
mit einem Tic behaftet sind. 

II. Organische Tics . 
. Zu den organischen Tics rechnen wir zunachst jene peripheren Formen, die 

durch Reizung von sensiblen und motorischen Nerven aus entstehen und als 
reaktive bzw. reflektorische Tics gelten konnen, wobei wir an die Moglichkeit 
einer reflektorischen Erregung von der Peripherie her auf die subcorticalen 
Zentren stets denken miissen; wir wollen im Rahmen der peripheren organischen 
Tics nicht das ganze Gebiet der lokalisierten Muskelkrampfe erortern, sondern 
nur einige besonders haufige und bekannte Krampfformen beriicksichtigen. 1m 
Bereiche der Gesichtsmuskulatur kann es durch schmerzhafte Erkrankungen im 
Gesicht, so der Augen-, Nasen-, Stirn- und Mundhohle im Wege der Reizung 
des sensiblen Trigeminus zum Auftreten anfallsweiser Schmerzen gleichzeitiger 
und gleichseitiger tonischer, klonischer, wie gemischter Facialiskontraktionen 
kommen, die oft ungemein heftig sein und zur groben Verzerrung des Gesichtes 
fiihren konnen. N ach CURSCHMANN ist der Tic douloureux als Teilerscheinung einer 
Trigeminusneuralgie, in leichten Fallen vielleicht als eine einfache mimische 
Ausdrucksbewegung aufzufassen; in manchen schweren Fallen von Spasmus 
facialis, Muskelwogen, muB aber doch eine echte Reflexirradiation vom sensiblen 
Quintuskern aus angenommen werden (EULENBURG). Der echte Tic douloureux 
verschwindet mit Aufhoren der Neuralgie; bleibt er bestehen, so ist die Annahme 
des Uberganges in einen psychogenen Tic naheliegend. Gleiches gilt vom 
Blepharospasmus, der als Begleiterscheinung einer Neuralgie des Nervus supra­
oder infraorbitalis, haufiger aber durch Erkrankungen des Auges ausgelOst sein 
kann. Ich selbst sah bei einem Trigeminustumor einen ungemein heftigen Tic 
douloureux sich entwickeln. NONNE (OPPENHEIM) weist darauf hin, daB auch 
eine Reizung des Facialisstammes die Ursache eines Krampfes sein kann und 
fiihrt Beobachtungen an, die lehren, daB eine Kompression des Nerven an der 
Hirnbasis (durch einen Tumor oder ein Aneurysma) das Symptom des Facialis­
spasmus zeigen kann, wobei er allerdings nicht ausscWieBt, daB auch in diesen 
Fallen die Kompression eines sensiblen Nerven, die vielleicht iibersehen wurde, 
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den Krampf re£lektorisch ausloste, und verweist auf eine Beobachtung OPPEN­
HEIMS iiber einen endokraniellen Tumor der vorderen Schiidelgrube, der den 
ersten Trigeminusast zusammendriickte und bei dem ein Facialisspasmus 
derselben Seite bestand. KUHNE beobachtete bei einer Zahneiterung im rechten 
Oberkiefer das Auftreten eines gleichseitigen klonischen Facialistic und nimmt 
an, daB die durch die Entziindung geschiidigten sensiblen Nervenfasern, die sich 
in einem Reizzustand befinden, auf reflektorischem Wege eine motorische 
Entladung im Facialis bewirken, wodurch der Tic zustande kommt; sie verweist 
auf STRAUS, SELLING, die die Moglichkeit eines iitiologischen Zusammenhanges 
zwischen Tic und infektiOser Erkrankung (Angina, Nebenhohleneiterung, Di­
phtherie u. a.) betonten. Die Erfahrung OPPENHEIMS, daB eine unter diesen 
Verhiiltnissen auftretende Facialisparese von Spasmus begleitet sein oder auch 
erst auf diese folgen kann, wiirde fiir den direkten Ausgang von dem durch 
Kompression gezerrten Nerven sprechen. LAIGNEL-LAVASTINE und GUYOT sahen 
die Wiederkehr eines rechtsseitigen Facialiskrampfes, der mit Schwindel­
erscheinungen und Schwerhorigkeit der gleichen Seite begann und in dessen 
weiterem Verlauf rhythmische Myoklonien und Tic douloureux des Gesichtes 
sowie auch gewohnliche Tics sich entwickelten; als Ursache wurde eine organische 
Schiidigung des 7. und 8. Hirnnerven angenommen. Als Folge von peripheren 
Facialisliihmungen, besonders solcher, die mit Kontrakturen einhergehen, kann 
sich ein Facialistic entwickeln, wobei teils klonische, blitzartige Zuckungen, teils 
tonische Kontraktionen, hiiufig begleitet von Myokymien sich im Bereiche der 
friiher geliihmten Muskeln entwickeln. WILDER empfiehlt als ein gutes di££e­
rentialdiagnostisches Mittel (neben der unentbehrlichen Priifung, ob Reste einer 
Facialisparese bestehen) die galvanische oder faradische Reizung des Nervus 
facialis, wobei man zumeist genau diesel be Zuckungsform, welche auch der Tic 
zeigt, erhiilt. Pr.rnES und ABADIE erwiihnen kurze fibrilliire Zuckungen, die sich 
an eine Facialisliihmung anschlieBen und zur sog. Kontraktur fortschreiten 
konnen, und sondern sie als wirkliche synkinetische Spasmen von den sog. Tics. 
NONNE (OPPENHEIM) fiihrt an, daB nach den Berichten von Ohreniirzten der 
Facialisliihmung otitis chen Ursprungs zuweilen ein Stadium klonischer Zuckungen 
vorausgehe, wie Ahnliches such bei traumatischer Reizung des Nervenstammes 
otologischerseits beobachtet wurde, und verweist auf einen Fall von CRUCHET 
(hemispasme facial preparslytique). HOKE erwiihnt einen Fall von Facialistic, 
der, vorwiegend den unteren Ast betreffend, durch etwa 4 Jahre unveriindert 
fortbestand, plotzlich spontan verschwand und einer Parese des Mundfacialis 
Platz machte; er verweist auf OPPENHEIM, der iiber einen analogen Fall von 
BALLET berichtete. NONNE (OPPENHEIM) ist der Ansicht, daB bei den im Gebiete 
von Ohrerkrankungen auftretenden Facialiskriimpfen es sich bald um eine 
re£lektorische Entstehung, bald um eine direkte Schiidigung des peripheren 
Nerven handeln diirfte. TONNDORF vertritt auf Grund einer eigenen Beobachtung 
von tonischem Facialisluampf bei chronisch-eitriger Mittelohrentziindung mit 
Cholesteatombildung und nach griindlicher Erorterung der verschiedenen 
Krankheitsprozesse, die den Nervus facialis in seinem Verlauf von Foramen 
stylomastoideum bis zum Eintritt in den Hirnstamm schiidigen konnen, den 
Standpunkt, daB tonische Kriimpfe infolge Reizung einer peripheren motorischen 
Nervenbahn nicht einwandfrei beobachtet werden konnten und fiir ihre Ent­
stehung grundsiitzlich die Mitwirkung des Zentralnervensystems Bedingung zu 
sein scheint; hingegen konnen klonische Zuckungen vorkommen, sind aber im 
Verhiiltnis zu den Liihmungen iiuBerst selten. Nach TONNDORF muB man bei 
klonischen Monospasmen im Bereiche eines peripheren Nerven in erster Linie, 
bei tonischen sogar stets, a.n eine zentra.le Erregung denken. OPPENHEIM 
beschreibt Fiille von Briickenherden mit dem Symptom des Facialiskrampfes, 
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ebenso BRISSAUD-SICARD, TANoN (siehe NONNE-OPPENHEIM). Auch WILDER 
erinnert daran, daB die Ursache einer Trigeminusneuralgie oder peripheren 
Facialisparese recht hoch bis in die Kerne dieser Nerven in der Oblongata sitzen 
kann und dasselbe daher auch fur die betreffenden Tics Geltung habe. GOLEN­
BERG beschreibt einen Fall von rhythmischen Spasmen des weichen Gal!-mens, 
bei dem sich eine walnuBgroBe Lymphdruse im Unterkieferwinkel befand; nach 
Rontgenbestrahlung der Lymphdruse horten die Zuckungen auf. 

In therapeutischer Hinsicht steht wohl an erster Stelle die Ergrundung der 
Ursache des reflektorischen bzw. reaktiven Tic: Erkrankung im Gebiete des 
Trigeminus (Schleimhaut der Augen, Nasen-, Stirn- und Mundhohle, Kiefer­
erkrankung usw.). Ais Behandlungsmethode kommen kraftige Diaphorese, 
galvanische Therapie, Diathermie in Betracht. Die SCHLOSsERschen Alkohol­
injektionen in die Nervenscheide des Facialis, wobei es zur vorubergehenden 
Lahmung kommt, sind gewiB nicht ungefahrlich. OPPENHEIM sowie auch NONNE 
haben je einen Fall gesehen, wo die wegen eines leichten Tic vorgenommene 
Injektion von 0,5 Alkohol eine schwere Gesichtslahmung mit kompletter Ea R 
verursacht hatte; sie bringen eine analoge Mitteilung von V ALUDE. AuBerdem 
erwahnt OPPENHEIM einen Fall, bei dem nach Ablauf der durch die Injektion 
verursachten Lahmung der Krampf wieder auftrat. CURSCHMANN verweist auf 
einen einschlagigen Fall, wo bis zur Heilung der kompletten Facialislahmung 
3/4 Jahre vergingen und der Arzt in schwere Haftpflichtsorgen gebracht wurde. 
CURSCHMANN sah in einem FaIle von Blepharospasmus durch Injektionen nach 
LANGE (physiologische KochsalzlOsung mit 0,8 % Eucain (3) in den Nervus 
supraorbitalis einen lang dauernden Erfolg. SCHLOSSER empfiehlt mit der 
Spritze am Proc. stylomastoideus vorzudringen und zunachst nur einen oder 
hochstens einige Tropfen und dann allemal mit kleinen Unterbrechungen so viel 
einzuspritzen, bis eine deutliche Lahmung eintritt. Nach seinen Erfahrungen 
hatte die in der Mehrzahl solcher FaIle eintretende Heilung einen Bestand von 
3-7 Monaten (OPPENHEIM-NoNNE). SIEBEN sah in einem Fall von Facialistic, 
bei dem aIle anderen Behandlungsmethoden versagten, einen gunstigen Heil­
erfolg mit einer Vaccineurinkur. ELSCHNIG hatte in einem Fall von chronischem 
tonisch-klonischem Bepharospasmus Erfolg mit Injektion von 2 % igem N ovocain 
und 80%igem Alkohol direkt in die in den Orbicularis einstrahlenden Facialis­
fasern. Alkoholeinspritzungen in die peripheren Facialisaste haben seinerzeit 
schon SICARD und BLOCH ausgefiihrt und als wirksam befunden (OPPENHEIM 
und NONNE). Es wurden auch verschiedene Operationen am Trigeminus wie 
auch am Facialis vorgenommen, an letzterem wohl meist ohne nennenswerten 
oder dauernden Erfolg. SAFAR gelang es, schwere Lidkrampfe und Tics, die 
jeder sonstigen Behandlung trotzten, dadurch zu beseitigen, daB er mit einer 
lanzettenformigen Nadel, die mit dem faradischen Strom verbunden werden 
kann, durch Einstich vor dem Ohr in die Parotisgegend die den AugenschlieB­
muskel versorgenden Facialisaste aufsuchte und sie dann mittels Elektrokoa­
gulation durchschnitt; es wird dadurch das Entstehen von Lagophthalmus und 
Mundfacialisparese vermieden, was bei anderen, den Facialis angreifenden 
Operationen haufig vorkommt. ADSON durchschneidet beim Facialistic in Fallen, 
die bisher jeder Behandlung widerstanden, den Facialis an seiner Austrittsstelle 
am Foramen stylomastoideum und macht eine Accessoriusplastik. 

fiber die Krampfe im Bereiche der Halsmuskeln liegen viele Abhandlungen 
in Lehr- und Handbuchern, sowie in einzelnen Monographien vor; sie sollen hier 
nur insoweit erortert werden, als sie zum Verstandnis des funktionellen Tic 
notig sind und soweit sie als organische Ticformen in Betracht kommen. Es 
handelt sich auch hier analog den Gesichtsmuskelkrampfen um teils klonische, 
teils tonische, teils gemischte Muskelkontraktionen, wobei sehr haufig die 

Handbuch der Neurologie. XVI. 69 
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klonischen Zuckungen den Krampf einleiten und ins tonische Stadium hiniiber­
£lihren. Das auBere Geprage ist entsprechend der Teilnahme der verschiedenen 
Muskeln von Fall zu Fall sehr veranderlich: Drehung des Kopfes urn die 
vertikale Achse mit gleichzeitiger Neigung nach der anderen oder auch nach 
der gleichen Seite, wobei auch insbesondere bei den Fallen, wo es zu einer 
starkeren Neigung des Kopfes kommt, auch die Schulter der gleichen Seite 
mehr minder stark gehoben wird. Die Krampfe der Hals- und Nackenmuskulatur 
zahlen zu den haufigsten und zugleich hartnackigsten; nicht bisher gehoren das 
angeborene Caput obstipum spasticum infolge einseitiger Verkiirzung der Hals­
muskel, weiter der Schiefhals infolge narbiger Veranderungen der Muskeln nach 
Entziindungen (Myositis) oder Verletzungen, infolge rheumatischer Affektionen 
(Myalgie), infolge Caries der Halswirbelsaule, Lymphdriisenerkrankung u. dg1. 
FOERSTER faBt unter der Bezeichnung Torticollis spasticus aIle diejenigen 
Formen von Schiefhals zusammen, die auf einer abnorm erhohten aktiven 
Tatigkeit derjenigen Muskeln beruhen, die den Kopf nach der Seite drehen bzw. 
beugen; er beschreibt in seiner Arbeit iiber den Torticollis spasticus (1. c.) 
ausfiihrlich die anatomischen wie auch die funktionellen Verhaltnisse und zeigt, 
daB im Bereiche des Nackens gelegene Kopfdreher durch die Rami posteriores 
der cervicalen Nerven innerviert werden, das Hauptkontingent die vier oberen 
Halsnerven liefern, die Musculi splenius capitis et cervicis, semispinalis capitis, 
longissimus auch noch .A.ste von den unteren cervicalen Nerven und zum Teil 
sogar noch von den oberen Thoracalnerven erhalten. FOERSTER nennt unter 
den Ursa chen, die die abnorm gesteigerte aktive Muskeltatigkeit, die dem 
Torticollis zugrunde liegt, hervorrufen, an erster Stelle einen allerdings seltenen 
Entstehungsmodus, namlich die Einwirkung eines krankhaften Reizes auf einen 
der peripheren Nerven, die die an der Kopfbewegung beteiligten Muskeln inner­
vieren, und beruft sich hierbei auf einen ausgesprochenen Torticollis bei einem 
Aneurysma der Arteria vertebralis, das einen direkten Reiz auf den intraduralen 
Abschnitt des Nervus accessorius und auf die erste Cervicalwurzel ausiibte. Nach 
FOERSTER entsteht der Torticollis spasticus haufig durch krankhafte Reizung 
der afferenten Bahnen bzw. der sensiblen Receptoren der entsprechenden 
Muskeln selbst sowie auch anderer Substrate des Halsgebietes; FOERSTER fiihrt 
hier als Ursa chen traumatisch-irritative Schadigungen der sensiblen Hautnerven, 
so des Cutaneus colli oder des Supraclavicularis an, Schadigung des Labyrinthes 
oder des Nervus vestibularis - ich verweise hier auf den Torticollis ab aure laesa 
infolge Labyrintherkrankung (OKOUNEFF, CURSCHMANN; zit. bei NONNE-OPPEN­
HElM) -, aktive und chronische Arthritiden im Bereiche der Halswirbelsaule, 
Verletzung des Halsgebietes (Narben), Entziindung desselben (Furunkel, Phleg­
monel und bezieht unter die Ursachen auch die rheumatischen Affektionen der 
Halsmuskeln ein. 1ch hatte einen Fall von spastischem Torticollis in Beob­
achtung, der wenige Wochen nach Abheilung eines glatten Halsdurchschusses 
entstand (EinschuB oberhalb der Mitte des Schliisselbeines, AusschuB knapp 
neben der Mittellinie in der Hohe des Dornfortsatzes des 3. HaIswirbels) und 
vorwiegend das Bild eines Accessoriuskrampfes darbot, wobei nach mehreren 
heftigen klonischen stoBartigen Muskelzuckungen ein tonischer Haltungstic 
verblieb, der mehrere bis zu 30 Sekunden und mehr andauerte (Abb. 6). WILDER 
fiihrt als eine haufige Ursache des organischen Torticollis die Spondylarthritis 
cervicalis an, besonders mit Beteiligung der Zwischenwirbellocher und betont, 
daB oft besondere, schrage Rontgenaufnahmen zur Darstellung der Zwischen­
wirbellocher sowie spezielle Aufnahmen der obersten Halswirbel notig sind, urn 
die Verhaltnisse der WirbeIsaule klarzulegen; er machtaber darauf aufmerksam, 
daBdas Auffinden und die Beseitigung einer der verschiedenen Ursachen des 
spastischen Torticollis, wie wichtig dies auch sein mag, nicht unbedingt auch die 
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Heilung des Torticollis bedeuten muB, da mancher dieser Befunde - es gilt 
dies besonders von den Befunden an den Wirbeln - nicht Ursache, sondern 
Folge des Torticollis sein kann und es sich anderseits urn bloBe Aus16sungs­
momente eines psychogenen Tic handeln kann, wobei er als Analogie auf den 
Blepharospasmus hinweist, der, wie ja bereits wiederholt erwahnt wurde, nach 
Beseitigung seiner organischen Ursache als funktioneller bzw. psychogener 
Zustand fortbestehen kann. OPPENHEIM sah bei einem Kleinhirntumor, der auf 
das verlangerte Mark und die hier entspringenden Nerven driickte, Krampfe 
im Gebiet der Halsmuskeln. 

Die Behandlung des peripheren organischen Torticollis ist vor allem eine 
kausale, hat also zur Voraussetzung die Ergriindung der Entstehungsursache im 
einzelnen Fall, wodurch die Art der Behandlung mehr minder gegeben ist. Bei 
Erkaltung bzw. rheumatischer Erkrankung kom­
men kriiftige Schwitzprozeduren mit hohen Salicyl­
dosen, ortlich warme Anwendung, Massage, even­
tuell auch kraftige Faradisation, unter Umstanden 
Entfernung der Mandeln in Betracht. Bei Ver­
letzung im Bereich des Hals und N ackens wird 
man trachten neben ortlichen Anwendungen auch 
die Narben zu exzidieren, in den Fallen von irri­
tativer traumatischer Schadigung der Halsnerven 
die Nervennarben operativ zu beseitigen, eventuell 
durch Unterbrechung der Leitung, zentral von der 
Lasionsstelle mittels Vereisung, Formolinfiltration 
oder durch Neurexhairese (FOERSTER). Die Erfolge 
der Elektrotherapie, die vorwiegend als galvani­
sche Therapie in Betracht kommt, sind recht be­
scheiden; gleiches gilt von den Stiitzapparaten, 
wobei von der Verwendung fester Verbande drin­
gend zu warnen ist, da sie nur die Starke des 

I Abb. 6. Peripher bedingter Hals· 
Krampfes steigern (NONNE). WILDER empfieh t muskelkrampf. (BUd des 
als allgemeine Behandlung beim peripheren orga- Accessoriuskrampfes.) 
nischen Torticollis auch die Anwendung von 
Proteinen, Schwefelinjektionen. Die Erfolge der chirurgischen Behandlung 
(Durchschneiden der Sehnen der yom Krampf ergriffenen Muskeln, Durch­
schneidung fast alier Nackenmuskeln, Durchschneidung, Dehnung, Exhairese, 
Resektion des Accessorius, Myotomie-Nervenresektion, Exstirpation des zweiten 
Spinalganglions), woriiber ja ein reichhaltiges Schrifttum vorliegt, auf das im 
Rahmen dieser Abhandlung nicht naher eingegangen werden kann, sind zu­
mindest recht umstritten und zweifelhaft, wobei nicht aul3er acht gelassen werden 
darf, daB es sich bei den operierten Fallen gewiB nicht immer urn echte, peripher­
organische Torticollistics gehandelt hat, sondern entweder urn psychisch bedingte 
oder striare Bewegungsstorungen. WILDER sagt nicht mit Unrecht, daB auf dem 
Gebiete des Torticollis die Chirurgie ebenso wie die Psychotherapeuten ihre 
haufigsten Niederlagen erlitten haben. 

Striare Tics. Die Lehre der striaren Bewegungsstorung geht auf ANTON 
zuriick, der bereits im Jahre 1896 die Chorea auf eine durch Erkrankung des 
Corpus striatum bedingte Enthemmung des Mittelhirns zuriickfiihrte, wodurch 
das Freiwerden automatischer Bewegungen verursacht werde. Spater gesellten 
sich der Chorea allmahlich hinzu die Paralysis agitans, die arteriosklerotische 
Muskelstarre, die Pseudosklerose, die WILsoNsche Krankheit, die Athetose, 
der Spasmus mobilis und schlieBlich das Crampussyndrom, das zunachst unter 
dem Namen der Torsionsneurose (ZIEHEN), der Dystonia lordotica (OPPENHEIM) 

69* 
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ging und von FOERSTER im Jahre 1913 zuerst als eine chronische progressive 
Erkrankung auf organischer Grundlage erkannt wurde, bei der dieselben ana­
tomischen Abschnitte des Nervensystems wie bei der Athetose ergriffen sind. 
Striiire Bewegungsstorungen kommen bei den verschiedensten Erkrankungen der 
Stammganglien vor: Blutungs- und Erweichungsherde, Tumor, Hydrocephalus, 
Intoxikationen (Leuchtgas, Kohlenoxyd, Mangan, Kampfgas), Strangulationen, 
Lues cerebri, progressive Paralyse, multiple Sklerose, priisenile Gliose usw. 
Von den entziindlichen Erkrankungen des Zentralnervensystems war es die 
Encephalitis lethargica, die durch ihre epidemische Ausbreitung das groBte 
klinische und anatomische Beobachtungsmaterial stellte und aIle moglichen 
Formen striiirer Bewegungsstorungen, insbesondere auch auf dem Gebiete der 
Tics in ungemein reicher Auswahl darbot . Bei Besprechung der striiiren Tics im 

Rahmen der "Nervenkrankheiten ohne anato­
mischen Befund" verweisen wir auf die den "extra­
pyramidalen-motorischen Erkrankungen" sowie der 
"Encephalomyelitis epidemica" gewidmeten Ab­
schnitte dieses Handbuches und kommen auf diese 
beiden Gebiete nur insoferne zuriick, als sie fiir die 
Pathogenese und Klinik der striaren Tics und ihrer 
Beziehung zu den funktionellen Tics unbedingt 
notwendig sind. FOERSTER stellte bei seinen Studien 
iiber die Analyse und Pathophysiologie der striiiren 
Bewegungsstorungen es sich zur Aufgabe, aus ihrem 
ungemein mannigfaltigen Formenkreis "bestimmte 
Grundtypen herauszuschalen, diese moglichst scharf 

Abb.7. zu umreiBen, in ihre Grundkomponenten aufzu-
Torticollis bei Athetose double. lOsen und fiir sie auf Grund ihrer anatomischen 

Grundlage eine patho-physiologische Erklarung zu 
gewinnen". FOERSTER unterscheidet so das hyperkinetisch-rigide Pallidumsyn­
drom, das athetotische Striatumsyndrom, das choreatische Syndrom, das 
Crampussyndrom als lokales athetotisches Syndrom, die Tics und die 
Myoklonien. 

FOERSTER weist auf die grundlegenden Untersuchungen von O. und C. VOGT iiber die 
Erkrankung des Corpus striatum (Nucleus caudatus und Putamen) als anatomisches Sub­
strat des athetotischen Syndroms hin und betont, "daB, wenn wir im Pallidum das moto­
rische Koordinationszentrum der Reaktiv- und Ausdrucksbewegungen erblicken und bei 
Ausfall des Striatums eine ganz enorme Steigerung dieser Reaktiv- und Ausdrucksbewegung 
sehen, dies seiner Meinung zu der Auffassung fiihrt, daB das Striatum ein dem Pallidum 
superponiertes Organ darstelIt, das in der Norm die Tatigkeit des letzteren zu maB!gen hat. 
FaIlt diese Inhibition weg, so erfahrt die Pallidumtatigkeit ein krankhaftes UbermaB, 
das sich in den intensiv und extensiv gleich stark gesteigerten, ins Groteske wachsenden 
Reaktiv- und Ausdrucksbewegungen zu erkennen gibt. Diese normaliter bestehende In­
hibition wird seitens des Striatums mittels der striopallidaren Fasern auf das Pallidum aus­
geiibt. Gehen wir von der Anschauung aus, daB bei den Reaktiv- und Ausdrucksbewe­
gungen sich der dem Thalamus opticus zustriimende sensible oder sensorische Reiz auf das 
Pallidum iibertragt und von diesem normaliter in einer jeweils intensiv und extensiv ad­
aquaten Form ins Motorium iibertragen wird, so haben wir uns meines Erachtens vorzu­
steIlen, daB hierbei die Tatigkeit des Pallidums vom Striatum her einer Regulation unter­
liegt, in der Weise, daB nur die adaquaten motorischen Elemente des Pallidums freigegeben 
werden, aIle anderen inadaquaten aber gehemmt werden... Beseelt uns eine freudige 
Regung, so iihertragt sich diese vom Thalamus opticus iiher das Pallidum auf die Gesichts­
muskeln, wir lachen; dabei muB das Striatum aIle anderen Elemente des Pallidums hemmen 
und nur gerade die zum Lachen erforderlichen gewahren lassen; fehlt die striare Hemmung, 
so kommt es zu groteskem Grinsen und bizarrem Umherfahren aller Glieder. Diese Auf­
fassung setzt nun einmal voraus, daB im Pallidum selbst eine weitestgehende somatoto­
pische Gliederung seiner motorischen Elemente vorliegt, daB aber im Striatum eine ehenso 
weitgehende somatotopische Gliederung der inhibitorischen Elemente besteht." 
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FOERSTER weist auf MrNGAZZINI und C. VOGT hin, die gezeigt haben, daB 
die einzelnen Abschnitte des Striatums in somatotopischer Hinsicht verschieden­
artig sind, daB insbesondere der orale Teil zum Kopf, der mittlere zu den Armen, 
der caudale Teil zum Rumpf und den unteren Gliedmassen in Beziehung steht 
und ist der Ansicht, daB entsprechend den selbst beobachteten und analysierten 
somatotopischen Verschiedenheiten des Pallidumsyndroms eine analoge Gliede­
rung im Pallidum ebenso wie im Striatum noch weit liber die bisher festgestellten 
verschiedenen Lokalisationen des Kopf-, Arm-, Rumpf- und Beinbezirkes hinaus 
vorhanden sein mlisse, insoferne, als innerhalb eines jeden Bezirkes eine weitere 
Gliederung nach Extremitatenabschnitten, einzelnen Muskeln, ja sogar einzelnen 
Muskelabschnitten besteht; FOERsTER erinnert daran, wie weit unsere heutige 
Kenntnis liber die fokale Gliederung innerhalb der vorderen Zentralwindung 
sich entwickelt hat, wahrend man zu Beginn der Forschungen liber die Lokali­
sation innerhalb der Zentralregion auch nur ein Bein-, Arm-, Facio-lingual­
gebiet kannte. 

Unter den striaren Tics nimmt eine vorragende Stellung der Torticollis 
spasticus ein, der, wie wir bereits ausgeflihrt haben, seinerzeit ausschlieBlich 
als psychisch bedingte Erkrankung, als Neurose gewertet wurde; es kann hier 
nicht auf aIle Versuche und Beobachtungen, auf den Widerstreit der Meinungen 
eingegangen werden, wodurch die Erkenntnis der Torticollis als striare Bewegungs­
storung vorbereitet und gefordert wurde. Es unterliegt aber keinem Zweifel, 
daB die Erkenntnis der Zugehorigkeit des Torsionsspasmus zu den striaren 
Erkrankungen es in erster Linie gewesen ist, die auch hinsichtlich der Genese 
der verschiedenen lokalisierten Muskelkrampfe und Tics aufschlieBend gewirkt 
hat. CASSIRER konnte in Gemeinschaft mit BIELSCHOWSKY in einem Fall von 
Halsmuskelkrampf als beginnendem Stadium eines Torsionsspasmus autoptisch 
einen mit "Hirnschwellung" einhergehenden Zerfall der Ganglienzellen im Corpus 
striatum feststellen und bestatigte dadurch die Auffassungen und Befunde 
frliherer Autoren (Luclcs, DERCUM, TRETIAKOFF, FOERsTER, BABINSKI u. a. m.). 
Es war dadurch, wie CASSIRER selbst hervorhebt, die klinisch schon vollig unhalt­
bare Auffasssung der Halsmuskelkrampfe als psychische Affektion beseitigt. 
W ARTENBERG gibt eine sehr eingehende Darstellung der Klinik und Pathophysio­
logie der extrapyramidalen Bewegungsstorungen unter sorgfaltiger Berlick­
sichtigung des Schrifttums und zeigt an Hand von eigenen Untersuchungen 
und Befunden am Torticollis spasticus-Syndrom im Rahmen einer Mischform 
von Torsionsspasmus und Athetose, eines angeborenen Little mit beiderseitiger 
Athetose sowie in einem FaIle einer schweren doppelseitigen Athetose, daB der 
Torticollis sich durch Druck gegen Widerstand beruhigen laBt, die Kopfstellung, 
wie die Torsionskrampfe des Kopfes durch aktive Anspannung benachbarter 
Muskeln gegen Widerstand im glinstigen Sinne beeinfluBt werden. W ARTEN­
BERG konnte zeigen, daB im Gegensatz zu elektrischen und Drucksinnreizen, 
die meist schon bei geringer Starke liberraschend sic her wirken, die liblichen 
bis zur Grenze des Ertraglichen angewandten Schmerz- und Temperaturreize 
auf die Haltungs- und Bewegungsstorung ohne jegliche Wirkung bleiben; nur 
die Anwendung starkster thermischer Reize in unmittelbarer Nahe der betroffenen 
Gelenke vermogen die Bewegungsstorung zu beheben. WARTENBERG betont, 
daB FOERsTER schon in alteren Arbeiten die Bedeutung des GefUhlsreizes bei 
der Ubungstherapie der Athetose und des Tic hervorhob. WARTENBERG sah 
in einem Fall von psychogenem Torticollis, der gleichzeitig mit den striaren 
Fallen untersucht wurde, dieses Bewegungsphanomen nicht; er beruft sich auf 
CASSIRER, der gleichfalls beobachtet hatte, daB der Bewegungskrampf des 
Kopfes durch aktive und auch durch passive Bewegungen geringer wird, und 
neigt der Annahme zu, daB dieses Phanomen vielleicht sich fUr die Differential-
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diagnose psychogener und striarer Krampfe eignen wiirde. BING, der durch 
seine zahlreichen Arbeiten viel zur Klarung der Pathogenese der lokalen Muskel­
spasmen und Tics beitrug, bemerkt, daB man seinerzeit die Tics als ausschlieB­
lich psychogen auffaBte und hierbei aber die groBe Enttauschung erleben muBte, 
daB die Psychotherapie versagte, nicht so wenige Kranke ihrem schmerzvollen 
Zustand durch Selbstmord ein Ziel setzten. BING berichtet iiber eine Anzahl 
eigener und fremder Beobachtungen von Encephalitis lethargica, bei denen es 
sich urn das Auftreten von lokalen Muskelspasmen und Tics im Gefolge dieser 
Erkrankung handelte, und zwar zum Teil urn Formen, wie sie bis vor kurzem 
als pathognomonisch fUr reine Psychogenie gegolten hatten; er betont hierbei, 
daB es mit der genauen Lokalisation der Schadigungen, die zu derartigen 
Hyperkinesen fiihren, noch ziemlich schlecht bestellt ist, da die Muskelkrampfe 
und Tics sich meist mit anderen Krankheitserscheinungen, und zwar fast aus­
nahmslos mit denjenigen eines mehr oder weniger ausgepragten Parkinsonismus 
vergesellschaften und anderseits die Autopsiebefunde in der iiberwiegenden 
Mehrzahl der Encephalitis- und Postencephalitisfalle viel zu diffuse Lasionen 
aufweisen, als daB die einzelnen Symptome des Krankheitsbildes in ihrer topisch­
diagnostischen Bedeutung erkannt werden konnten. BING weist auf die offen­
kundige Verwandtschaft der Tics mit den allgemeineren Phanomen der Chorea 
und Athetose hin, deren neostriare Natur er bereits friiher dargelegt hatte, 
und ist auch hinsichtlich der umschriebenen Muskelspasmen und Tics der An­
sicht, daB man sich vorlaufig damit bescheiden miisse, ganz allgemein die Rolle, 
die dem Neostriatum iiberhaupt bei ihrer Entstehung jedenfalls zukommt, 
hervorzuheben. BING definiert das physiopathologische Wesen dieser neo­
striaren Spasmen und Tics dahin, daB es sich hierbei nicht etwa urn Reizsym­
ptome, sondern urn sog. Enthemmungs- oder Liberationsphanomene handelt; 
fUr das Zustandekommen von Spasmen und Tics seien aber mehrere Bedingungen 
notwendig. Es miissen die groBen Pallidumzellen, die Trager striarer Auto­
matismen, wenigstens partiell erhalten sein, weiterhin miisse die Zerstorung 
innerhalb des Neostriatums verhaltnismaBig enge begrenzt sein. BING betont, 
daB er im Putamen und Caudatum eine funktionelle Gliederung nach be­
herrschten Muskelgebieten annehme, aber es fiir verfriiht halte, eine Fest­
legung der topographischen Einzelheiten dieser Gliederung schon jetzt zu ver­
suchen, wie es MrnGAZZINI, MILLS und SPILLER, C. VOGT, FOERSTER, JAKOB 
getan haben. BING weist auch darauf hin, daB sehr viele striare Muskelspasmen 
und Tics, insbesondere die respiratorischen und Augenkrisen, aber auch ander­
seits lokalisierte und selbst komplizierte Tics stereotypen Ablaufes einen aus­
gesprochenen paroxysmalen Charakter insoferne tragen, als manche explosiv 
nach einer mehr oder weniger langen Ruhepause auftreten und dabei oft eine 
ausgesprochene Neigung zum periodischen Ablauf aufweisen und betont, daB 
die Erklarung dieses paroxysmalen Charakters vieler striarer Muskelkrampfe 
und Tics vor bis jetzt ungelOsten Schwierigkeiten steht; er verweist die Frage, 
ob man hierfiir vielleicht das Zusammenwirken der striaren Schadigung und einer 
gewissen Krampfbereitschaft durch Anhaufung von Stoffwechselerzeugnissen 
anzunehmen habe (MARINESCO, RADOVICI und DRAGANESCO), ins Gebiet der 
reinen Hypothese. Nach JAKOB ist die Chorea als eine striar bedingte, vor­
nehmlich auf den Ausfall der kleinen rezeptiven und assoziativen Ganglienzell­
elemente des Striatums zuriickzufiihrende Ataxie pallidarer Eigenleistungen auf­
zufassen und im ahnlichen Sinne auch der Tic zu deuten, wobei entsprechend 
dem fokalen striaren Ausfall nur umschriebene Muskelgebiete betroffen werden. 
LOTMAR hingegen ist der Ansicht, daB nur fiir die elementareren unter den 
lokalisierten Krampf- und Ticformen der Encephalitis lethargica zufolge der 
auBer-encephalitischen anatomischen Erfahrungen eine rein extrapyramidal-
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motorische, vielleicht zum Tell speziell striare Lokalisation der zugrunde 
liegenden Schadigung geniigend gestiitzt ist, aber fiir manche der hochkompli­
zierten ticahnlichen Storungen der Lethargica, vor allem auch fiir die funktions­
systematischen Formen des Bewegungsdranges (Auisteh-, Gehzwang, manche 
der Atmungsstorungen), dann fiir die FaIle allgemein gesteigerten Bewegungs­
oder Beschiiftigungsdranges, eine Schadigung des extrapyramidal-motorischen 
Systems nicht als alleinige Storung in Betracht zu kommen scheint, sondern 
vermutlich auch umschriebene oder mehr diffuse Mitlasionen thalamischer oder 
hypothalamischer Gebiete, namentlich eines im Hohlengrau des Thalamus oder 
Hypothalamus mit einiger Wahrscheinlichkeit anzunehmenden Zentrums fiir 
den instinktiven Bewegungsantrieb hier von Bedeutung sind. BING betont, 
daB die klinische Almlichkeit zwischen den striaren und den funktionellen Tics 
und Spasmen dadurch weiter gefordert wird, daB bei sehr vielen, zweifellos 
organischen Fallen die Moglichkeit einer gewissen psychischen Beeinflussung 
zutage tritt, was zur irrigen Ansicht fiihrt, daB es sich bei solchen Tics lediglich 
urn psychogene, den organischen Encephalitisfolgen oder sonstigen cerebralen 
Schadigungen "auigepfropfte Symptome" handelt. BING weist daraui hin, 
daB Symptome, die zweifellos organisch bedingt sind, wie z. B. der Schiittel­
tremor der Paralysis agitans, Gehstorungen der multiplen Sklerose, ja sogar die 
Ataxie des Tabikers, schon durch eine einfache psychisch wirksame Aussprache 
eine bedeutende Anderung erfahren konnen und im Schlafe, dem Hochsten an 
seelischer Ruhe, bei der Chorea die Bewegungsunruhe fast stets aufhore. BING 
legt sich die Frage vor: "Warum konnen aber gelegentlich aui rein hysterischer, 
rein autosuggestiver Grundlage Krankheitsbilder entstehen, die mit jenen 
,striaren' Spasmen und Tics eine klischeeartige Ahnlichkeit auiweisen 1", und 
bemerkt dazu, daB er bereits im Jahre 1914 die Griinde angefiihrt habe, die dafiir 
sprechen, daB bei der symptomatologischen Gestaltung psychogener Symptome 
gewisse, im anatomischen Auibau und in der physiologischen Organisation 
unserer Nervenzentren gegebene Verhaltnisse wesentlich mitwirken und bis zu 
einem gewissen Grade fertige Schablonen zur Verfiigung stellen. BING ist der 
Ansicht, daB neben der organischen "Enthemmung" ontogenetisch und phylo­
genetisch alter Bewegungsapparate auch eine solche psychogener Natur vor­
kommen kann; die Rhythmizitat, die man vor einigen Jahrzehnten als ein 
eigentliches Kriterium hysterischer Entladungen auffaBte, heute aber als haufige 
Eigenschaft striarer bzw. extrapyramidaler Hyperkinesen erkannt ist, ist in 
heiden Fallen als Ausdruck des Wiedererwachens eines primitiven, im Palao­
striatum niedergelegten, normalerweise aber durch die Wirkung der jiingeren 
Hirnteile gebremsten Bewegungsmodus anzusprechen. Es sei hier erinnert, 
daB C. und O. VOGT bei der groBen Ahnlichkeit hysterischer Bewegungsstorungen 
mit organisch bedingten striaren Hyperkinesen geneigt sind, fUr die ersten eine 
konstitutionelle oder erworbene Minderwertigkeit des striaren Systems als 
Grundlagen anzunehmen. Neben den durch organische Lasionen des Neo­
striatums und den durch psychogene Liberation subcorticaler Automatismen be­
dingten Spasmen und Tics unterscheidet BING noch funktionelle Formen, wie 
sie bei unterernahrten, anamischen oder durch akute Krankheiten geschwachten 
Individuen z. B. als Blepharospasmus, Caput obstipum spasticum vorkommen 
und mit der Wiederherstellung eines guten Allgemeinzustandes wieder ver­
schwinden, wobei es sich hier urn reversible Storungen im Innervationsgleich­
gewicht einzelner Teile des subcorticalen Ganglienapparates zu handeln scheint. 
BING beriihrt auch die Frage der Vergesellschaftung mancher Ticformen mit 
Zwangsvorstellungen und Zwangshandlungen, die in bezug auf explosives Zu­
tagetreten, Stereotypie, Rhythmizitat, Periodizitat usw. oft einen weitgehenden 
Parallelismus mit den motorischen Entladungen aufweisen; fiir die Bedeutung 
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der Tatsache, daB dem motorischen Automatismus der Durchbruch eines psychi­
schen Impulses beigeordnet sein kann, lehnt BING die Annahme, daB im Striatum 
selbst Zentren fiir komplexe psychische Funktionen liegen, ab und spricht nur 
von einer Riickwirkung der motorischen Zwangsentladung auf das psychische 
Gebiet. 

GERSTMANN und SCHILDER werfen die Frage auf, weshalb der Tic eine so 
hartnackige, schwer beeinfluBbare Erkrankung ist, warum er so haufig auf tritt, 
ohne daB wesentliche seelische Ursachen nachgewiesen werden konnen; sie 
teilen zwei FaIle von postencephalitischen Tics mit (einen krampfhaften Lid­
schlag und ein exzessives Mundaufmachen), die beide durch leichte sensible 
Reize gemildert werden konnten. Die Autoren fassen diese Tics wohl als strio­
pallidare auf, lassen aber die Frage nach der Mitbeteiligung der Rinde offen; 
sie betonen weiterhin, daB derartigen Ahnlichkeiten die gleichen hirnmechanischen 
Veranderungen zugrunde liegen und die organischen wie die nichtorganischen 
Tics die gleichen cerebralen Apparate betreffen. Bei gewohnlichen, d. i. funk­
tionellen Tics ist das striopallidare System minderwertig und es wirkt deshalb 
ein psychisches Trauma im Sinne der Darstellung der Neurose; die besonders 
leichte Ansprechbarkeit dieser motorischen Apparate erklart es ohne weiteres, 
daB der Tic sehr hartnackig sein kann. Nach GERSTMANN und SCHILDER waren 
heilbare Tics jene, bei denen reversible Veranderungen im striopallidaren System 
stattgefunden haben, wahrend unheilbaren Tics irreparable Schadigungen zu­
grunde lagen. Die refraktaren Tics wiirden zu letzteren ebenso zu rechnen sein, 
wie die beschriebenen organischen Tics; es wiirde sich demnach ergeben, daB 
der Unterschied zwischen organischen und nichtorganischen Ticfallen trotz der 
vollig verschiedenen Pathogenese ein flieBender sein muB, wobei das psychische 
Agens als biologischer Faktor anzuerkennen ist. WILSON betont in seiner Arbeit 
iiber die Tics und verwandte Zustande, daB man sehr oft ticahnliche Bewegungen 
als Folge von Encephalitis lethargica sehe und, wenn es auch natiirlich erscheine, 
sie dieser Krankheit zuzurechnen, so diirfe man doch nicht den psychischen 
Boden verkennen, dem sie entsprossen sind. Hinter allen Tics liege eine 
psychische Veranlagung und der Tic trete aufgepfropft auf eine besondere 
konstitutionelle Grundlage in den meisten Fallen als Ausdruck eines unbewuJ3ten 
Wunsches oder eines, nach WILSONS Uberzeugung, im BewuBtsein nur halb 
verborgenen Wunsches in Erscheinung. WILSON betont, daB der Tic auch ein 
Uberbleibsel einer friiher vorhandenen unwillkiirlichen Bewegung, z. B. einer 
Chorea, sein kann; wie immer aber auch die Neuentstehung des Tic im Einzel­
falle sein mag, stets zeige die motorische Reaktion, gleichviel ob einfacher 
oder zusammengesetzter Art, die Neigung auf das Niveau eines mechanischen 
Automatismus herabzusteigen, wobei eine gewisse angstliche Komponente ein 
wichtiger Faktor zu sein scheint und das BewuBtsein, gesehen oder gehort zu 
werden, im Sinne des Suchens einer angenehmen Sensation unter Umstanden 
als auslOsender Reiz wirken konne. TINEL betont in seiner Arbeit iiber die Augen­
muskelkrampfe der Encephalitis das "hysterieformige" Aussehen derselben bei 
sicher organischer Grundlage, ihr Verschwinden auf eine Spritze Atropin oder, 
wie MARINESCO zeigte, auf eine Spritze destillierten W assers; er bemerkt, daB 
ein ahnliches Verhaltnis auch fiir die iibrigen ticartigen Storungen der Ence­
phalitis gelte und neigt dazu, GefaBkrampfe mit voriibergehender Ischamie 
in den durch die Encephalitis veranderten Gehirnteilen als ursachlich wirkend 
anzunehmen. Es sei wahrscheinlich, daB die verschiedenen Gefiihlserlebnisse 
jeweils durch die mit ihrem Auftreten hervorgerufenen Anderungen des 
GefaBtonus im Gehirn auf die Augenmuskelkrampfe einwirken; es falle damit 
Licht auf paroxysmale Erscheinungen bei anderen organischen Nervenkrank­
heiten. STRAUS stellte eingehende Untersuchungen iiber die postchoreatischen 
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Bewegungsstorungen und insbesondere tiber die Beziehung der Chorea minor zum 
Tic an; er weist zunachst hin, daB MEIGE und FEINDEL, ebenso auch OPPEN­
HEIM, den Ubergang von Chorea in Halsmuskelkrampf beobachtet haben, daB 
LWOFF, CORNIL und TARGOWLA tiber einen Torsionsspasmus berichteten, der sich 
an eine polyarthritisch-infektitise Chorea anschloB und erwahnt weiterhin 
Beobachtungen von GUTTMANN tiber Nachuntersuchungen Choreatischer und 
von REHM tiber einen Kranken, der im AnschluB an einen Rheumatismus an 
Chorea erkrankte und spater in seinen depressiven Erregungszustanden jedesmal 
an ticartigen Facialiszuckungen litt. STRAUS stelltean 25 Chorea minor-Kranken 
mit Krankheitsbeginn in den Kinderjahren nach durchschnittlich 15 Jahren 
Nachuntersuchungen an und konnte feststellen, daB als Folgeerscheinung der 
Chorea, abgesehen von den chronisch sich wiederholenden oder andauernden 
Formen, leichtere Dyskinesien von choreiformem, myoklonischem, ticartigem 
Charakter vorkommen konnen. Die ticartige Hyperkinese betraf sowohl die 
Extremitatenmuskulatur als auch die Gesichts- und Atemmuskulatur. Die 
Starke der Tics unterlag erheblich oft psychisch bedingten Schwankungen; 
in einem besonders schweren Fall mit mannigfaltigen, andauernden Bewegungs­
storungen trat eine Form des Tic, ein Singultus, nur in ganz spezifischen Situa­
tionen auf. In einigen Fallen wurde die Annahme einer somatotopischen Gliede­
rung des Striatums durch die Ubereinstimmung der postchoreatischen Hyper­
kinesen mit den auf ein kleineres Gebiet begrenzten Bewegungsstorungen 
wahrend des akuten Stadiums nahegelegt. Kontrolluntersuchungenan 17 Tic­
kranken machten in 3 Fallen einen atiologischen Zusammenhang mit der Chorea 
minor, in den 3 weiteren mit schweren Fallen von Angina, in einem mit 
einem Scharlach und auBerdem in einem klinisch beobachteten, aber nicht 
nachuntersuchten Fall mit einer Diphtherieinfektion wahrscheinlich. Von be­
sonderem Interesse ist unter den Beobachtungen von STRAUS ein Fall mit kopro­
lalen Storungen, der im Beginn der Erkrankung als Tic impulsiv aufgefaBt 
worden war, und bei dem nachgewiesen werden konnte, daB die Koprolalie nur 
Teilerscheinungen einer chronis chen Chorea minor war; die paroxysmalen 
Entladungen zeigten sich in diesem FaIle deutlich unabhangig von der mit dem 
Wechsel einer motorischen oder gedanklichen Aufgabe verkntipften Umstellung. 
Dieser Fall bot das typische Bild der von GILLES DE LA TOURETTE beschriebenen 
Erkrankung, nur mit dem Unterschied, daB eine Atiologie der Erkrankung 
nachweisbar war. Der Nachweis organischer Storungen in solchen Fallen laBt 
an sich noch nicht den SchluB zu, daB aIle Falle von Koprolalie in gleicher 
Weise organisch bedingt seien, immerhin spricht die haufige, wenn nicht regel­
maBige Verbindung von koprolalen Storungen mit ausgedehnten Tics sehr fur 
die Annahme einer durchgehenden organischen Natur der Maladie des Tics. 
In diesem Sinne haben sich bereits fruher HIGIER und REDLICH geauBert, 
die dieses schwere progressive, trotz allen gemeldeten therapeutischen Heil­
erfolgen doch in der Regel unheilbare, bisweilen auch mit psychischen Storungen 
einhergehende Leiden als ein organisch bedingtes auffaBten und striar-pallidar 
lokalisierten. WILDER betont, daB bei der Maladie des Tics die Frage "funktionelle 
oder organische Erkrankung" auch denjenigen ungelost erscheint, die sich auf 
die psychogene Theorie der Tics festgelegt haben; er teilt einen Fall mit, der 
stark psychogen gefarbt ist und bei dem psychoanalytische Mechanismen die 
Symptomenformung entscheidend beeinfluBten. WILDER laBt trotzdem aber die 
Frage "organisch oder funktionell" offen und betont, daB diese Frage sich 
durch eine systematische Analyse mit folgender Heilung eines solchen Falles 
entscheiden lieBe, was seines Wissens bisher nicht geschehen sei. SELLING be­
richtete uber Ubergangsfalle zwischen Chorea minor und Tic und teilt 3 eigene 
FaIle mit Infektionsherden in der Nase mit, deren radikale Beseitigung eine 
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weitgehende Besserung brachte; er betrachtet in diesi:m Fallen den Tic als das 
Symptom einer durch Nebenhohleninfektion bedingten Encephalitis, lii.Bt aIler­
dings die Moglichkeit einer rein funktionellen Entstehung durch Imitation noch 
zu. RUNGE berichtet iiber einen Fall von Maladie des Tics mit Kropolalie und 
iiber die Wahrscheinlichkeit einer infektiosen Genese und organischen Grund­
lage desselben, sowie iiber die Ahnlichkeit und "Obereinstimmung einer groBeren 
Anzahl von Erscheinungen mit jenen bei anderweitigen Erkrankungen des 
subcorticalen motorischen Systems; er halt es fiir wahrscheinlich, daB zumindest 
ein Teil der typischen, von GILLES DE LA TOURETTE zuerst beschriebenen FaIle 
von Maladie des Tics eine organische Grundlage haben, vielleicht auch zum Teil 
aus der Chorea minor hervorgehen. WILDER hebt die groBe psychische Be­
einfluBbarkeit der organischen Tics hervor und ist der Meinung, daB ein Teil 
dieser Tics vielleicht wirklich psychogene Tics sind, die sich auf diesem Boden 
leichter entwickeln und glaubt, daB dies auch fiir manche Tics nach Chorea 
gilt. WILDER betont hinsichtlich der Differentialdiagnose zwischen funktionellen 
und organischen Tics, daB weder die Wirkung der Psychotherapie noch die 
Abhii.ngigkeit vom Willen, noch das Aufhoren im Schlafe, noch die Koordination 
der Bewegungen, noch die geringere Schnelligkeit der Zuckungen, bloB dem 
echten funktionellen Tic zukomme; die Tatsache, daB ein echter funktioneller 
Tic eine Handlung nicht auf die Dauer verhindern kann (z. B. schreiben), komme 
ebenso bei organischen Tics vor. Nach WILDERS Erfahrung gilt die von FOERSTER 
betonte Steigerung bei willkiirlichen Bewegungen einerseits nicht fiir aIle striaren 
Formen, anderseits komme sie auch bei funktionellen Tics recht haufig vor; 
auch die Beobachtung W ARTENBERGS, der die Wirkung des Druckes auf be­
stimmte Punkte als charakteristisch fiir den organischen Torticollis anfiihrt, 
konnte er nicht bestatigen. WILDER hat sich, wie er bemerkt, vergeblich bemiiht, 
objektive Kriterien fiir den organischen Tic zu finden, die es gestatten wiirden, 
aus Formen, Ablauf, Lokalisation der Bewegungen oder ex juvantibus (Scopol­
amin, Psychotherapie) oder aus dem Krankheitsverlauf auf den ersten Blick 
die Differentialdiagnose "funktionell oder organisch" zu machen. Es gebe 
gewiB viele Tics, die sofort als funktionell oder striar zu erkennen seien, doch 
sei auch bei diesen Fallen, wie so oft der spatere Verlauf zeigt, die groJ3te Vor­
sicht notig. WILDER halt es fiir gut, den organischen Tic zu trennen und iiber­
haupt nicht mehr mit dem Namen Tic zu belegen, wie dies iibrigens CRUCHET 
fiir die postencephalitischen Tics gleichfalls vorgeschlagen hat. Es ist aber dies, 
wie WILDER hervorhebt, schwer, solange es so viele FaIle gibt, wo die Differential­
diagnose "funktionell, organisch" nicht zu mach en ist. WILDER halt auch 
eine beide Formen umfassende Definition so lange nicht fiir moglich, alswir 
die Rolle der Stammganglien und ihre Reaktionen im Seelenleben einerseits 
und die Rolle des seelischen Elementes in der extrapyramidalen Motorik ander­
seits nicht besser kennen. An Hand einer hier bereits erwahnten Statistik 
zeigt WILDER, daB die Zahl der organischen Tics sicher nicht 1/~ aller Tics iiber­
steigt, von den organischen 50% jenseits des 40. Lebensjahres entstehen; das 
Durchschnittsalter betragt fiir den organischen Tic 37, fiir den psychogenen 
24 Jahre. Das Auftreten im hoheren Alter ist nach WILDER eine Tatsache, 
die mit Einschrankung fiir den organischen Tic spricht; man miisse aber be­
sonders sorgfaltig in der Anamnese nachforschen, ob nicht schon in der Kindheit 
ein Tic bestand, da dies gegebenenfalls fiir funktionellen Tic sprechen wiirde. 
WILDER beschii.ftigt sich besonders eingehend mit den psychologischen Problemen, 
die sich bei der Beobachtung organischer Tics ergeben und verweist hierbei auf 
HAUPTMANN, der als erster die psychologischen Probleme der postencephalitischen 
Akinesen aufwarf, wobei er zwei verschiedene Gruppen unterscheidet: solche, 
fiir die die Akinese eine rein somatische Angelegenheit ist, und solche, die die 
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Akinese auf den Mangel an Antrieb zuruckfuhren. WILDER fand nun auch 
unter den striaren Hyperkinesen diese beiden Gruppen, namlich solche, die gar 
keinen Antrieb zu der Hyperkinese empfinden, und solche, die an einem ge­
steigerten inneren Antrieb zu leiden glauben und schlieBlich noch als seltene 
Untergruppe jene FaIle, die von der Hyperkinese nichts wissen; er bringt fUr 
diese verschiedenen Gruppen in dem gemeinsam mit SILBERMANN bearbeiteten 
eigenen Material, sowie auch an Hand fremder Beobachtungen (SCHILDER­
GERSTMANN, FALKIEWICZ-RoTHFELD, STERN, BING, PAPPENHEIM, SILBERMANN, 
BOGAERT und DELBEKE, BABINSKI und JARKOWSKY, WEIN, PICK, BALINT und 
JULIUS), zahlreiche Belege, die uns die verschiedenen psychischen Neben­
erscheinungen beim organischen Tic erkennen lassen. Wir sehen bald das 
Auftreten, bald das Verschwinden eines Tic bei willkurlicher Bewegung, das 
Aufhoren durch leichten sensiblen Reiz, die ungemein groBe psychische BeeinfluB­
barkeit, dann wieder Tics unter dem EinfluB eines Zwanges oder auch als zur 
Gewohnheit gewordene Bewegung. Hinsichtlich der Beziehungen des organischen 
zum funktionellen Tic in psychischer Hinsicht ist WILDER der Ansicht, daB beim 
funktionellen Tic das Psychische das Prim are sei, das Organische ein praformierter 
somatischer Mechanismus, dessen sich das Psychische bedient. Es gibt wohl 
nicht gerade haufige Fane von organischem Tic, bei denen man versucht sei 
anzunehmen, "daB die psychische Veranderung, die durch den organischen 
ProzeB geschaffen wurde, die Vorbedingung fUr die Entstehung der Tics abgibt, 
die hier also gewissermaBen aujgepjropjt waren". WILDER ist hinsichtlich der 
psychischen Nebenerscheinungen der organischen Tics der Ansicht, "daB sie 
bei einem Teil der Striatumerkrankungen, die einen neuartigen somatisch­
psychischen Mechanismus darbieten, Folgen einer durch die anatomische Schadi­
gung bedingten erhohten Fremd- und Eigensuggestibilitat sind", und glaubt 
auf Grundlage dieser Autosuggestionstheorie, daB durch das Bindeglied der 
erhohten Suggestibilitat einerseits, der enthemmten Automatismen anderer­
seits zwischen dem organischen und dem funktionellen Tic sich neue Beziehungen 
ergeben. Er erblickt aus den Beobachtungen uber Zwangsgedanken bei striaren 
Prozessen keinen Einwand gegen diese Suggestionstheorie; er verweist auf das 
Vorkommen von Zwangsgedanken beim Tic, die inhaltlich scheinbar nichts 
mit dem Tic zu tun haben, auf einen Fall von Schaukrampfen, wo eine psycho­
logische Beziehung zu den Zwangsgedanken nicht einleuchtend war, weiterhin 
auch auf die Beobachtung SCHARFETTERS, der die Zwangsgedanken direkt als 
eine extrapyramidale Denkstorung auffaBte, und gewinnt vielmehr einen Anhalts­
punkt dafur, daB, wenn auch die Zwangsgedanken fUr sich organisch bedingt 
waren, ihr Verhalten zumindest im Sinne von Erklarungsideen autosuggestiv (also 
nur indirekt organisch) bedingt ist. COLUZZI weist auf einen differentialdiagnosti­
schen Anhaltspunkt in der Erkennung funktioneller oder organischer Tics und 
Spasmen hin, den die graphische Wiedergabe der Bewegungskurven zu liefern 
scheine; die charakteristischen fibrillaren Zuckungen der postencephalitischen 
Hyperkinesen finden sich bei den psychogenen Formen nicht. COLUZZI legt 
weiterhin groBen Wert auf eine genaue psychologische Untersuchung des Affekt­
zustandes der Betroffenen und der Entwicklung des Leidens, wobei man stets 
nach einer toxisch-infektiosen Genese in Analogie zu den postencephalitischen 
Zustanden fahnden musse. 

HERZ bringt in seiner Arbeit uber amyostatische Unruheerscheinungen sehr 
schone und ungemein lehrreiche Filmanalysen auch von den Tics, sowohl von 
einfachen, primitiven Ticzuckungen des Kopfes, Gesichtes, Rumpfes und der 
Arme bis zu Walzbewegnngen, Drehungen urn die eigene Achse und iteratives 
Beinstrampeln in Fallen von Myoklonusepilepsie, wobei es sich urn Kombinationen 
handelt, die aus wahIlos aneinander gefUgten Einzelbewegnngen gebildet wurden, 
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ohne daB der Aufbau einer willkiirlichen oder Zweckbewegung erkennbar ware. 
HERZ gibt eine genaue Charakteristik der Myoklonien, auf die hier nicht naher 
eingegangen werden kann, und schildert genauestens die Kennzeichen, wodurch 
sich Ticzuckungen von den Myoklonien unterscheiden; sie zeigen zunachst 
einen deutlichen Bewegungsaffekt, wobei es sich um primitive Einzelbewegungen 
oder um komplizierte handeln kann; der Bewegungsablauf ist blitzartig und 
bei den verschiedenen Kombinationen nicht einheitlich. 

"Es findet sich manchmal eine wohl aufgebaute Abfolge aus verschiedenen Bewegungen, 
vom Beginn der ersten Zuckung bis zur Riickkehr des Gliedabschnittes in seine Ausgangs­
stellung; bei anderen Ablaufen wieder besteht ein Aufbau aus verschiedenen Einzelbe­
wegungen bis zu einer bestimmten Haltung und dann sinkt der Gliedabschnitt wieder in 
seine Ausgangsstellung zuriick. Es kann sich auch nach einer verwickelt aufgebauten 
hinlaufigen Phase die Riickkehr in gerade umgekehrter Reihenfolge vollziehen. Was den 
Bewegungswechsel anlangt, so ist die Form der Bewegungsunruhe in einem bestimmten 
Gliedabschnitt fast immer die gleiche, wahrend an verschiedenen Korperteilen verschiedene 
Bewegungen auftreten konnen. Das zeitliche Intervall zwischen den einzelnen Bewegungen 
wechselt andauernd in seiner GroBe, das Tempo der einzelnen Bewegungen ist rasch, so­
wohl bei der primitiven Zuckung als auch bei den Einzelbewegungen der komplizierten 
Ticabfolgen. Eine Beeinflussung der Tics fand insofern statt, als wahrend der willkiirlichen 
Bewegungen Ticzuckungen auftraten, und deren Aufbau zuweilen stiirten." 

HERZ weist darauf hin, daB der blitzartige Ausgleich der Einzelbewegungen 
der choreatischen Unruhe die enge Verwandtschaft mit den Ticzuckungen auf­
zeigt und bei derartigen Erscheinungen von ticartigen Zuckungen zu sprechen 
ein notwendiger Ausgang sei, der die Unvollkommenheit der Unterscheidungs­
moglichkeiten anzeige. STRAUS und HERZ stellten in ihren Fallen von Myo­
klonus-Epilepsie gleichzeitiges Vorkommen von Myoklonien und Ticzuckungen 
fest. 

Hinsichtlich der anatomischen Befunde und anatomischen Feststellungen 
bei Tics fiihrt HERZ eine Reihe von organischen Erkrankungsfallen mit Tic­
zuckungen, Myoklonien, die seit 1886 im Schrifttum vorliegen, an (MOELI­
MARINESCO, SIOLI-RECKTENWALD, HAENEL und BIELSCHOWSKY, WESTPHAL 
und SIOLI, BOSTROEM, HERMANIDES). HERZ konnte nur im FaIle von MOELI­
MAruNESCO 1 eine eng umschriebene Zerstorung finden, die topognostisch ver­
wertbar ist; sie betrifft einen sehr kleinen Herd, der nur die zentrale Haubenbahn 
und die gleichseitige Schleife zerstorte, ohne den BindeaTm zu verletzen. Klinisch 
bestanden sonderbare Bewegungen der Gesichtsmuskulatur, mit Vorstiilpen 
der Lippen, weiterhin Sensibilitatsstorungen, Facialis- und gekreuzte Abducens­
schwache. HERZ verweist noch auf eine Beobachtung BONHOFFERS, wo bei 
Unterbrechung der Bindearme bei erhaltenem Dentatum und Nucleus ruber 
in erster Linie choreatische Bewegungen und nur vereinzelte Ticzuckungen auf­
traten. 

JAKOB machte die Erfahrung, daB rein herdformige Schadigungen des Stri­
atums recht selten sind; er fiihrt aus dem Schrifttum nur einen Fall LIEPMANNs 
an, der von C. und O. VOGT untersucht und beschrieben wurde; es handelt 
sich anatomisch um eine groBe, durch Arteriosklerose bedingte Cyste im Kopfe 
des linken Caudatum und des anstoBenden Teiles des Putamens mit dem klinischen 
Bilde einer vorwiegend auf den rechten Arm beschrankten choreatischen Unruhe. 
In einem FaIle JAKOBS mit arteriosklerotisch bedingter Geistesstorung trat 
in der rechten GesichtshalIte schlagartig eine ticahnliche Unruhe auf, die iiber 
1 J ahr bestand und auch im Schlafe nicht verschwand; es fand sich ein cystischer 
Erweichungsherd im ventro-oralen, dem Ventrikel benachbarten TeiI des linken 
Caudatumkopfes (Abb. 8). 

v. ECONOMO gibt in "seiner" Encephalitis lethargica-Monographie eine um­
fassende Darstellung der Tics und verwandten Hyperkinesen, die in allen Stadien 

1 MOELI-lliRINESCO: Arch. f. Psychiatr. 24, 655 (1892). 
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der Erkrankung, wie dies auch SYLLABA bestatigt, auftreten konnen, sowohl 
- wenn auch seltener - wahrend der akuten Phase, wie insbesondere als die 
Erkrankung iiberdauernde und iiberbleibende Schaden, mit ungemein groBem 
Formenreichtum; so erwahnt v. ECONOMO bereits echte Tics im Gebiete des 
Facialis, Kukullaris, echten Torticollis, ticartige wiederkehrende Kau- und 
Schluckbewegungen, Gahnkrampfe, Schnalzen und Lutschlaute, Atemstorungen, 
aber auch sonstige Tic- und zwangsmaBige Bewegungen, und zwar besonders 
in jenen Muskelgruppen, in denen auch sonst die nicht-encephalitischen Tics 
haufig aufzutreten pflegen und nicht etwa in jenen Muskeln, die von der akuten 
encephalitischen Hyperkinese gewohnlich befallen werden (v. WAGNER-JAUR­
EGG). Es sind Lid- und Blickkrampfe, 
mimische Tics, Zischtics, Tics der oberen 
und unteren GliedmaBen, Briill- und 
Schreianfalle, verschiedenste Atemstorun­
gen, sowie verschiedene iterierende Hyper­
kinesen (ZINGERLE, GAMPER-UNTERSTEI­
NER). DELFINI sah weitverbreitete Tics bei 
einem jugendlichen Postencephalitiker mit 
psychischem Infantilismus, HASSIN, STENN 
und GURSTEIN schildern einen postence­
phalitischen verwickelten Tic mit eigen­
artiger Haltung und Gangstorung, mit 
Fallneigung nach hinten und Schlagen von 
Purzelbaumen bis zur schwersten Er­
schopfung. v. ECONOMO betont, daB diese 
Tics oft durch Willkiirbewegung, Korper­
haltung, Lagewechsel, sowie auch durch 
psychisch wirksame MaBnahmen (Hypnose) 
voriibergehend behoben werden konnen. 
v. ECONOMO hebt hervor, daB bei den 
ticartigen Hyperkinesen ein Hang zur 
Wiederholung und damit zu Iterationen 
und Stereotypien besteht und diese zwangs­
artigen Bewegungen auch psychische Ele­
mente enthalten konnen, die sich auf 
diese anfangs bloB organisch bedingten 
motorischen StOrungen aufpfropfen und 

, 

Abb. 8. Facialistic (Chorea). H Herd im 
Striatumkopf. Ca Commisso anter. Mark­
scheidenfrontalschnitt. Aus JAKOB: Die 

extrapyramidalen Erkrankungen. 

sie dadurch zu Zwangshandlungen oft ganz grotesker Art steigern, wie man 
dies insbesondere bei den paroxysmalen Hyperpnoen, an zwangsartigen sprach­
lichen .A.uBerungen oder Gedanken gut studieren konne. v. ECONOMO mochte 
diese Vorgange nicht mit den Zwangsvorstellungen identifizieren und durchaus 
nicht etwa jede ideogene Genese der Zwangsvorstellungen und ihnen ver­
wandten psychischen StOrungen leugnen; er will abet, wie er sagt, mit beson­
derem Nachdruck darauf hinweisen, daB bei der groBen Gruppe der Neurosen 
eine ange borene organische defektuose Veranlagung ahnlicher Art und wahr­
scheinlich ahnlicher Lokalisation wie die von der Encephalitis lethargica ge­
setzten Defekte, die organische Grundlage dafiir abgibt, warum bei Erlebnissen, 
die in der Kindheit oder im spateren Alter jeder Mensch einmal durchgemacht 
hat, der eine an einer solchen "Neurose" erkrankt und der andere nicht. 

Die vollkommenste deutsche Darstellung der epidemischen Encephalitis ver­
danken wir F. STERN, der ja auch in diesem Handbuch die Bearbeitung der 
"Encephalomyelitis epidemica" iibernommen hat; seine Monographie behandelt 
ausfiihrlich die Hyperkinesen und die tonischen Krampferscheinungen bei 
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chronischer Encephalitis, darunter auch die Tics und die ticahnlichen Zustande 
unter Beibringung eines ungemein reichen eigenen Beobachtungsmaterials, auf 
das wir hier nur verweisen konnen. STERN betont, daB die Myoklonien des 
akuten Stadiums so oft Gesicht und Hals verschonen, wahrend die des chroni­
schen Verlaufes die Vorliebe fUr diese Gegenden mit den funktionellen Tics 
gemein haben. WILDER glaubt, daB die postencephalitischen Tics dann Mufiger 
sind, wenn die Encephalitis in den ersten zwei Dezennien auftrat; ich konnte 
diese Erfahrung nicht machen. KELTERBORN bringt eine reichhaltige Kasuistik 
von 58 Fallen mit allen nur denkbaren Formen des postencephalitischen Tic 
und bemerkt unter anderem, daB in fast allen diesen Beobachtungen die Tics 
erst nach einem kiirzeren oder langeren Intervall von 1 Monat bis zu 4 Jahren 

nach dem akuten Stadium in Erscheinung traten, 
die Durchschnittszeit sich auf 1 Jahr belief, Tics 
im akuten Stadium der Encephalitis nur ausnahms­
weise beobachtet worden sind. Die Beteiligung 
beider Geschlechter war ungefahr die gleiche 
(32 Manner und 26 Frauen), der Gipfel der Haufig­
keitskurve lag zwischen 20 und 25 Jahren. Die 
Respirations-Hyperkinesen betrafen fast aIle das 
jugendliche Alter mit einem Maximum von 10 bis 
15 Jahren; auch die Augenmuskelkrampfe gehorten 
dem jugendlichen Alter an, wahrend die Hyper­
kinesen der GliedmaBen erst nach dem 20. Jahre, 
die der Kau-, Gesichts- und Zungenmuskulatur 
erst nach dem 25. Jahr beschrieben sind. KELTER­
BORN betont, daB erst weitere statistische Unter­
suchungen eineAufklarung dariiber bringen konnen, 
ob hier nur zufallige Momente eine Rolle spielten 
oder ob es sich urn sachlich bedingte Altersver-

Abb. 9. Biepharospasmus nach dID d E' fl B Encephalitis iethargica. schie enheiten hande teo er beruhigen e ill u 
durch Ablenkung, Zerstreuung, Ruhe, der erregende 

durch Gemiitsbewegung, Unlustgefiihle, Wiinsche, Ermiidungen, wie ihn 
FOERSTER erwahnt, ist haufig beobachtet worden. 

lch bringe im folgenden eine groBere Anzahl postencephalitischer Tics aus 
dem Schrifttum und aus eigener Beobachtung, die auf Vollstandigkeit keinen 
Anspruch machen und auch hinsichtlich der Einzelheiten, ihrer Entstehung, 
KIinik und psychischen Nebenerscheinungen nicht naher besprochen werden 
konnen; sie sollen nur eine kleine Auswahl hinsichtlich Lokalisation, engerer 
Umgrenzung und weiterer Ausdehnung, Einfachheit bis zur groBten Verwick­
lung, Isolierung und Verbindung mit anderen Krankheitserscheinungen bringen, 
um einerseits die ungeheure Mannigfaltigkeit der Tics bei der ECONoMoschen 
Krankheit zu zeigen und andererseits die Erfahrungen zu veranschaulichen, 
daB die gleichen oder ahnlichen Bilder, wie wir sie unter den funktionellen Tics 
besprochen haben, auch unter den striaren Formen zu find en sind. 

SYLLABA beobachtete einen Tic der rechten Gesichtshalfte und der rechten 
Hand, SAUSSURE einen schnellschlagigen Spasmus facialis der unteren Gesichts­
halfte, verbunden mit Atemstorungen und Zunahme beiAufregung, HAGUENAU und 
DREYFUS einen beiderseitigen Facialisspasmus bei einer akuten Encephalitis (?), 
ELDH, URECHIA gleichfalls einen doppelseitigen Gesichtsparaspasmus (SICCARD, 
MEIGE), FAURE-BEAULIEU und CORD bizarre Grimassen des Gesichtes mit Hin­
und Herrollen der Bulbi und Kopfbewegungen, REICH einen Gesichtstic als 
isolierte Erscheinung, KOSTER einen Facialistic bei rezidivierender Schlaf­
sucht als Restzustand einer epidemischen Encephalitis. WILDER betont, daB 
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der striare Tic meistens dem Tic mental ahnle, doch ofters als dieser einseitig 
sei; ich finde dies nicht und bringe einen eigenen Fall mit beiderseitigen Facialis­
spasmus, der dadurch ausgezeichnet ist, daB rechts das untere Facialisgebiet, 
links das Stirnfacialis synchron tonisch krampfte, was kaum wiIlkiirlich dar­
gestellt werden kann und diagnostisch zugunsten 
eines organischen Tics spricht (Abb. 10). In 
einem anderen eigenen FaIle bestand als einzige 
Reliquie einer iiberstandenen Lethargica ein 
beiderseitiger klonischer Facialistic, der links 
viel starker ausgepragt war als rechts. KUHNE 
sah einen tonischen Facialistic nach Encephalitis 
lethargica, der nach einem Intervall von 4 J ahren 
als einzige Resterscheinung auftrat, weiterhin 
einen einseitigen Facialistic als erstes Symptom 
eines Hirnprozesses (Annahme eines Tumors in 
mehr oder weniger enger Nachbarschaft der 
Stammganglien), vermutlich durch Druckwir­
kung entstanden. 

Ebenso haufig wie die Gesichtsmuskulatur 
sind die Augenlidmuskeln ergriffen, und zwar 
meist vom Bilde des Blepharospasmus in irgend­
einer Form. Es gehoren hieher die FaIle von 
BOGAERT und DELBEKE (psychogenieahnlich, Abb. 10. Beiderseitiger tonischer Fa-cialistic nach Encephalitis iethargica. 
Wiederauftreten eines geheilten Blepharotonus 
im Wege der Imitation), CRUCHET (SchlieBkrampf der Lider mit Strabismus 
beim passiven Offnen der Augenlider), BRODSKY, ALPERS und PATTEN (Blinzel­
krampfe), ADAM (krampfhaftes SchlieBen der Lider bei Tag, Ruhe bei Nacht; 
isoliert; erstes Auftreten 7 Jahre nach abge­
heilter Encephalitis lethargica) , BENEDEK und 
THuRzo (voriibergehende Beseitigung durch Aus­
iibung eines Druckes auf das Quintusgebiet), 
EWALD (tonischer Blinzelkrampf mit Ausdehnung 
auf das gesamte Facialisgebiet und Platysma), 
STORRING (die Lider konnen nur langsam auf 
und zu gemacht werden ; Fehldiagnose : Hysterie), 
BEAUVIEUX, DELMAS, MASALET und DESPONS 
(doppelseitige Blinzelkrampfe ausgelOst durch 
festen AugenschluB, Belichtung), ZUTT (Unver­
mogen, das geschlossene Auge wieder zu offnen, 
infolge Tonusveranderung in den Lidmuskeln). 
Ich erwahne als eigenen Fall einen 48jahrigen 
Schmied, bei dem 3 Jahre nach Ablauf der 
Encephalitis lethargica ein eigenartiger Lid­
krampf in Form eines Lidschlages auftrat: Es 
senkte sich plotzlich beiderseits unter leichter 
An d Ob l'd d B d' A II Abb. 11. Tonischer Lidtic ("Lid­spannung as er I ,so a Ie ugen VO - schiag")nachEncephalitisiethargica. 
kommen geschlossen waren ; es dauerte mehrere 
Sekunden bis zu einer Minute, bis das Auge wieder geoffnet werden konnte , 
wobei Gemiitserregungen den Lidkrampf verstarkten (Abb. 11). 

Das Gebiet der Schauanfalle oder Blickkrampfe ist ungewohnlich reich und 
interessant in klinischer wie pathophysiologischer Hinsicht, da hier gerade das 
ZwangsmaBige in irgendeiner Form besonders haufig und kraB zutage tritt. Es 
seien hier vor aHem erwahnt die Arbeiten von EWALD, SCHARFETTER, PASCHEFF, 
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MARINESCO, WIMMER, TINEL, F. STERN, MUSKENs, SENISE, JELIFFE, die einen 
guten Einblick in dieses sehr eigenartige Zustandsbild gewahren, weiterhin die 
FaIle von PAPPENHEIM (Beeinflussung durch vestibulare Reaktion), POPOWA 
(parasympathische Entstehung), FALKIEWICZ-RoTHFELD (Zwangsbewegung und 
Zwangsschauen), BERTOLANI (Zwangsweinen, Angstzustande), VIVALDO (Pali­
lalie), FARRAN-RIDGE (Vergleich mit Schizophrenie), RELSMOORTEL (galvanische 

Labyrintherregbarkeit im Anfall und IntervaIl), 
MARGULIS und MODEL (vestibulare Reize), ROGER 
und REBOUL, LACHAUX, TAYLOR und McDoNALD, 
FISCHER (mit Torticollis), PARDEE (Raltungsreflexe), 
ROLTERDORF (pathognomonisch fUr Encephalitis 
lethargica), MACHOL (Blepharospasmus) , LAMPL 
(Angstanfii1le, Inkontinenz; hysterieahnlich), PICOT 
(vestibulare Einfliisse), PAULIAN (Auftreten nach 
"leichten" Encephalitis lethargica-FaIlen ; F . STERN 
warnt vor Generalisierung dieses Standpunktes), 
CHLOPICKI (Zwangserscheinungen), MCCOWAN und 
COOK (ausschlieBlich bei Parkinsonismus). MUNZER 
beobachtete bei einem lOjahrigen Madchen als R est­
zustand einer im 1. Lebensjahr durchgemachten 

Abb. 12. SchauanfaII als iso- Encephalitis lethargic a ein hyperkinetisches Syn­lierte Resterscheinung nach 
Encephalitis lethargica. drom, das im wesentlichen durch intermittierende 

Anfalle einer tonischen Anspannung im linken Faci­
alisgebiet mit synchroner Raddrehung der beiden Bulbi nach rechts charak­
terisiert erschien. FaIle von isolierten oder kombinierten Zungentics find en 
wir beschrieben bei CHRISTIN, BOGAERT und NYSSEN, LEYSER und RAMROTH, 
FRIBOURG-BLANK und KYRIACO, DUBOIS, MARl, COPPOLA, LACAN. 

Abb. 13. SchauanfaII und HalsmuskeIkrampf Abb. 14. Rechtsseitige OcuJomotoriusHlhmung, 
bei postencephalitischem Parkinsonismus. SchauanfaII und Halsmuskelkrampf nach 

Encephalitis lethargica. 

Von besonderem Interesse sind die FaIle von Ralsmuskelkrampfen, Torti­
collis spasticus bei chronischer Encephalitis lethargica. Ich erwahne hier die 
Beobachtungen von RIGlER (pagodenartige Neigebewegungen des Kopfes mit 
multiplen anderen Tics), MOSER, KOLLE (isoliert; Steigerung durch sensible 
oder emotielle Reize, Milderung durch bestimmte Kunstgriffe), GOODHART, 
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ROTHFELD (Steigerung beim Gehen und Stehen), BERNUTH (kombiniert mit 
Bauchmuskel-, Zwerchfell- und Wiirgtics), SCHON (Kriegsdienstbeschadigung). 
Nach FOERSTER, dem wir die wohl beste pathophysiologische und klinische 
Darstellung des Torticollis spasticus verdanken, finden wir den Torticollis haufig 
bei den Erkrankungen des Corpus striatum, sei es, daB es sich um eine zum Teil 
angeborene, zum Teil im spateren Leben auf dem Boden einer erblichen Anlage 
entstandene Erkrankung handelt oder um exogene Schadigung der Stamm­
ganglien (Encephalitis epidemica, toxische Infektionsprozesse verschiedenster 
Art, Lues, GefaBerkrankungen, Tumoren usw.). FOERSTER zeigt uns an Hand 
seines eigenen reichhaltigen Beobachtungsmateriales, daB der Torticollis eine 
recht haufige Teilerscheinung der allgemeinen oder halbseitigen Athetose sein 
kann und betont, daB fUr die pathogenetische Auffassung des Tic jene FaIle 
von besonderer Bedeutung sind, bei denen einerseits der Torticollis zunachst 
als vereinzeltes Symptom vorhanden ist und sich erst spater allmahlich das Bild 
der allgemeinen oder halbseitigen Athetose entwickelt und anderseits solche 
FaIle, bei denen der Torticollis als isolierte Resterscheinung einer ursprlinglich 
vorhandenen allgemeinen Athetose bestehen bleibt. Es kann aber der Torti­
collis spasticus auch das einzige Symptom einer striaren Erkrankung bilden. 
FOERSTER hebt hervor, daB der striare Torticollis sich von dem bei Pyramiden­
bahnerkrankung oder beim Pallidumsyndrom vorkommenden fixierten Torti­
collis ridigus vor allem dadurch unterscheidet, daB der Krampf der Kopfdreher 
kein ununterbrochener ist, sondern ein Crampus mobilis, dessen VerIauf nicht so 
regelmaBig rhythmisch erfolgt, wie bei den Zuckungen der Halsmuskeln infolge 
Rindenreizes, sondern sich in einem viel langsameren und unregelmaBigeren 
Hin und Her auBert, wobei nicht so selten der Drehkrampf mit einem bald fein­
schlagigen, bald grobschlagigen Zittern verbunden sein kann. Das zweite Kenn­
zeichen des striaren Torticollis erblickt FOERSTER in der Abhangigkeit des 
Krampfes von afferenten (sensiblen und sensorischen) und affektiven Reizen, 
wie sie allen striaren Hyperkinesen eigen und verstandlich ist im Hinblick auf 
die Auffassung des Corpus striatum als eines ubergeordneten Hemmungsappa­
rates des thalamo-pallidaren Reflexbogens. FOERSTER weist weiterhin auf die 
allen striaren Hyperkinesen innewohnende Eigenart hin, daB durch bestimmte 
sensible Reize der Torticollis wesentlich gemildert, ja unter Umstanden sogar 
vorubergehend zum Stillstand gebracht werden kann; er zeigt an Hand seiner 
FaIle in zahlreichen Abbildungen wie fast jeder Kranke seinen besonderen 
Kunstgriff hat, der erste den Finger oder die Hand an das Kinn, der zweite 
an die Wange, der drittean die Nase, der vierte auf die Stirne legt und dadurch 
den Krampf zu beherrschen imstande ist, wobei es sich bei diesen Kunstgriffen 
nicht etwa um ein rein mechanisches Hilfsmittel handelt, sondern um bestimmte, 
recht milde sensible Reize, die an eine suggestiv wirksame MaBnahme erinnern, 
wie wir sie beim psychogenen Torticollis geschildert haben. FOERSTER nimmt 
sowohl fur den psychogenen als auch fur den reflektorisch bedingten Torticollis, 
wie wir ihn im Rahmen der peripheren organischen Tics besprochen haben, eine 
von Haus aus bestehende Minderwertigkeit des Neostriatums bzw. des der 
somatotopischen Gliederung desselben entsprechenden Halsfokus an. 

Ungezahlt sind die Respirationstics, ungemein verschieden ihr klinisches 
Bild; Storungen des Rhythmus, der In- und Exspiration, haufig die Poly- und 
Tachypnoe, mannigfaltige Dyspnoen, Schnauftics, Hustenkrampfe, haufig ver­
bunden mit anderen Tics; es seien hier angefuhrt die FaIle von BERSANI, VINCENT 
und BERNARD, MARIE, BINET und LEVY (drei verschiedene Formen), PARDEE 
(Verwechslungen mit Hysterie), MANFREDI (Arrhythmie), BERNARD (acht ver­
schiedeneTypen), PARKER (mit Streckbewegungen des Ktirpers), PEPPER (Tachy­
pnoe), WESTPHAL (starke psychische BeeinfluBbarkeit), SMITH (Schadigung in der 
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Thalamusgegend), WOLF und LENNOX, PARKER, OORl (Hysterieahnlichkeit), 
ROGER (Verbindung mit Blepharospasmus, Grimassieren, Schniiffeln, Palilalie). 

SchlieBlich seien noch erwahnt die Tics vom Bilde des zwangsweisen Briillens 
und Schreiens (BENEDEK, J. SCHUSTER, MIKULSKI), weiterhin die Zustande 
von Zwangslachen und Zwangsweinen (SrcCARD und PARAF, ROSENFELD). 
Letzterer vergleicht die Grimasse beim Zwangslachen und Zwangsweinen eher 
mit den Ticbewegungen, die auch gegen den Willen der betreffenden Person 
auftreten, der Willenssphare entzogen und trotzdem nicht als subjektiv seelischer 
Zwang bewertet werden konnen. lch bringe hier im Bilde (Abb. 15 und 16) 
je einen Fall von Zwangsweinen und Zwangslachen, ohne daB die adaquate 
Gemiitserregung vorhanden war; die Kranken sagten einfach, sie miissen es 
machen, sie konnen nicht anders. Es handelt sich in dies en Fallen um reine 

Abb.15. Zwangsweinen als Maske bei 
postencephalitischem Parkinsonismus. 

Abb.16. Zwangslachen als Maske bei 
postencephalitischem Parkinsonismus. 

Masken ohne jeden seelischen Inhalt; hierbei ist bemerkenswert der fast herzliche 
Ausdruck im Lachen. Der Zwang zu lachen oder zu weinen wurde nicht als 
besonders lastig oder gar qualvoll empfunden. 

Uber Anfalle von pathologischem Gahnen verdanken wir C. MAYER eine 
auBerst wertvolle physiologische und pathophysiologische Studie. O. MAYER 
nimmt als Ursache fiir diese eigenartigen Anfalle von pathologisch vermehrtem 
Gahnen und fiir die eigenartigen Storungen im Verlaufe der einzelnen Gahnakte 
nach Ablauf der Encephalitis lethargica eine durch den encephalitischen ProzeB 
gesetzte Schadigung an jenen Stellen des subcorticalen Apparates an, in denen 
die den Gahnakt ausmachenden Vorgange zur Auslosung gelangen diirften. 

Therapie. Die Behandlung der striaren Tics deckt sich im allgemeinen mit 
der Behandlung der Encephalitis lethargica: handelt es sich um Tics wahrend 
der akuten Phase, so kommt in Betracht die Anwendung von Rekonvaleszenten­
serum, Oylotropin, Septojod. Die Behandlung der Tics bei der fast ausschlieB­
lich in Frage kommenden chronischen Encephalitis ist eine rein palliative, bei 
der vor allem zur Anwendung kommen: Scopolamin, Duboisin, Hyoscin, Atropin­
Pilocarpinkuren, Stramonium, Harmin. WILDER sah mit Brom, Luminal-Atropin, 
Natrium salicylicum oder Afenyl (intravenos), hypertonischer ZuckerlOsung, 
Eigen- und Rekonvaleszentenserum, Bulbocapnin, Arsen unregelmaBige Erfolge; 
er empfiehlt unbedingt bei allen striaren Hyperkinesen, besonders aber bei den 
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Jugendlichen und bei solchen mit psychischen Nebenerscheinungen, Psycho­
therapie in Form von Aussprache, Wachsuggestion, Hypnose, sowie auch in 
Form von erzieherischen und UbungsmaBnahmen, betont aber, daB seiner 
Meinung nach grundsatzlich nur bei einem Teil der FaIle, der "autosuggestiven" 
Gruppe, Erfolge zu erwarten sind, und weist schlieBlich auf KAUDERS hin, 
der nach Hypnose bei postencephalitischen Tics einen Stillstand fUr Monate 
erzielte. v. WAGNER·JAUREGG betonte von jeher die groBe BeeinfluBbarkeit 
der striaren Tics durch auBere Einwirkungen (Korperhaltung, suggestive MaB· 
nahmen mit Ausruhen, Hypnose), sah allerdings nur voriibergehende und meist 
sehr kurz dauernde Erfolge. Zu einem gleichen Ergebnis kamen DATTNER und 
JOHN, die feststeIlen, daB aIle suggestiven Behandlungen (Suggestion, Hypnose, 
Schlafmittelhypnose) nur einen voriibergehenden Erfolg hatten und daB das 
gleiche Behandlungsergebnis durch verschiedene andere MaBnahmen herbei­
gefiihrt werden konnte. KRAUS berichtet iiber Heilung eines striaren Facialistic 
nach Diathermie des Zwischenhirns. 

Hinsichtlich der Behandlung des striaren Torticollis ist FOERSTER der An­
sicht, daB die medikamentose Behandlung fast ganz versagt, auch das Scopol. 
amin nur in vereinzelten Fallen manchmal angreift, in der Mehrzahl der FaIle 
aber vollkommen unwirksam bleibt; es kommt nach FOERSTER fiir aIle schweren 
FaIle von Torticollis spasticus, in denen eine organische fokale Erkrankung 
des Neostriatums zugrunde liegt, nur die operative Therapie, und zwar als wirk­
samste Methode die moglichst voIlstandige Deefferentierung der krampfenden 
Muskeln (Sternocleidomastoideus, oberer Cucullaris der Gegenseite und die 
Nackenmuskeln der gleichen Seite) in Betracht. FOERSTER zeigt an der Hand 
mehrerer FaIle die ausgezeichneten Ergebnisse dieser Operation, darunter eine 
Kranke, die vor 5 Jahren von ihm operiert worden und seitdem vollig von ihrem 
postencephalitischen Torticollis befreit war, weiterhin einen Torticollis auf dem 
Boden einer infantilen Encephalitis, und zwar einen schweren Spasmus mobilis 
mit einem starken Tremor, bei dem das Ergebnis bereits seit 4 Jahren ungestort 
anhalt und noch weitere FaIle mit gleichfaIls gutem Erfolg. BOSTROEM und 
LAWEN konnten in einem FaIle von spastischem Torticollis als Symptom einer 
extrapyramidalen Allgemeinerkrankung, das fiir sich allein das Befinden des 
Kranken schwerst beeintrachtigte, durch einen auBerst radikalen Eingriff 
(beiderseitige intradurale Durchtrennung der 1.--4. sensiblen und motorischen 
Wurzel) die unertraglich gewordenen Krampfzustande beseitigen; die dafiir 
eingetauschten Ausfii.lle waren durchaus tragbar. FOERSTER hat bereits 1923 
in einem FaIle von spastischem Torticollis die 1.--4. vordere und hintere Wurzel 
der befallenen Seite intradural und den gegenseitigen Accessorius peripher 
durchtrennt, DANDY (1930) die beiderseitige intradurale Durchschneidung der 
1.-3. hinteren und vorderen Wurzel 'mit Durchtrennung der spinalen Acces­
soriuswurzeln ausgefiihrt. ALAJOUANINE, MARTEL, THUREL und GUILLAUME 
sahen in zwei Fallen von ausgepragtem Torticollis infolge tonisch-klonischer 
Zuckungen der Hals- und Nackenmuskulatur ohne andere neurologische Aus­
faIle nach Laminektomie mit Durchtrennung der vier ersten hinteren und der 
drei ersten vorderen Wurzeln eine bereits seit vielen Monaten andauernde 
Heilung. BING weist auf die nur allzu haufigen bekannten MiBerfolge der 
Chirurgie der Halsmuskelkrampfe hin, wobei es sogar nach der Operation zur 
Ausdehnung des Krampfes auf die Schultermuskeln kam und kommen muBte, 
weil das Fortschreiten des Krankheitsprozesses im Striatum zur Zeit der 
Operation noch nicht beendet war. Es konne daher, sagt BING, den Chirurgen 
nur angeraten werden, mit dem Eingriff zuzuwarten, bis nach langerer Beob­
achtung des Kranken der Neurologe dafiir einstehen kann, daB der zentrale 
KrankheitsprozeB mit groBter Wahrscheinlichkeit zum Stillstand gekommen 
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ist. In derartigen Fallen konne aber der Chirurg erfreuliche Dauerresultate 
erzielen. In Fallen von postencephalitischen Tics wurde ofters die ein- oder 
doppelseitige Phrenicusexhairese ausgefiihrt, mit recht wechselndem Erfolg 
(PEPPER, DoWMAN, SKILLERN); die doppelseitige Phrenicusvereisung fiihrte 
bei einem schweren Zwerchfelltic zur Heilung (GAMBLE, PEPPER und MULLER). 

BING gibt den Rat, bei allen ortlichen Spasmen und Tics stets auch an die 
Lues zu denken und bei gegebenen klinischen und serologischen Verhaltnissen 
eine spezifische Behandlung zu versuchen; er selbst sah einen Fall von Gesichts­
tic, der nach einer spezifischen Therapie vollkommen abheilte. lch glaube 
gleichfalls, auf Grund einer eigenen Beobachtung, daB diese Warnung BINGS 
insbesondere auch fiir striare Tics als isolierte Resterscheinung der Lethargica 
gilt, insbesondere in allen jenen Fallen, wo die Frage der akuten Phase anamne­
stisch offen bleibt. Tics im Verlauf einer Lues nervosa kommen nicht so selten 
vor (HAUER: Blepharospasmus als Friihsymptom der Tabes dorsalis; TATERKA: 
Hyperkinesen der Tabiker - doppelseitige Putamenherde; BAKKER: Blick­
krampfe - Paralysis agitans nach Lues). BING empfiehlt in allen Fallen, wo 
zwar die striare Lokalisation feststeht, aber die pathologisch-anatomische Natur 
der Schadigung nicht klargelegt ist, energische Arsenkuren mit organischen 
Praparaten (Neosalvarsan, Silbersalvarsan, Natrium kakodylicum usw.) oder 
mit anorganischen (Acidum arsenicosum, Sol. Fowleri) zu versuchen. TOPORKOV 
und ZYKOVA fanden unter 26 Tic-Kranken bei 14 Zeichen von Lues congenita; 
sie berichten ausfUhrlicher iiber 4 FaIle, in denen eine spezifische Behandlung 
wenigstens teilweisen Erfolg hatte, und neigen in Bestatigung der Beobachtungen 
von ENGEL und BABONNEIX der Annahme eines atiologischen Zusammenhanges 
zwischen Lues congenita und Tic convulsif zu. 

Das Studium der Tics lehrt uns, daB im Verlaufe der letzten Jahre hier wie 
auch anderen Ortes in der Neuropathologie manches anders geworden ist. Vor 
allem hat sich das Gebiet der Tics erweitert, es hat zwei Zu£liisse bekommen; 
einerseits die groBe Zahl der hysterischen Formen, anderseits die striaren Tics; 
beide fiihren den Namen Tic, wenn sie auch in ihrem Wesen vom eigentlichen 
Tic mental verschieden sind. Es ist naheliegend, daB Stimmen laut geworden 
sind, diese beiden Formen vom echten Tic, wie ihn die alte Schule lehrte, abzu­
trennen. Erst kiirzlich betonte STERTZ die Unklarheiten, die auf dem Gebiete 
des "sogenannten nervosen Ticks" bestehen, insbesondere hinsichtlich seines 
organischen, psychischen oder rein funktionellen Ursprungs, und hob hervor, 
daB auch die Abgrenzung gegeniiber den Myoklonien keineswegs gesichert ist. 
STERTZ empfiehlt den Begriff der Tics zu beschranken auf die psychogenen und 
rein funktionellen Zuckungen, das myoklonische Syndrom hingegen als eine 
Unterform der extrapyramidalen Symptomenkomplexe aufzufassen; das Wesent­
liche"bildet die Unterscheidung "organisch" und "psychogen", wobei fUr letzteres 
erforderlich ist eine entsprechende Veranlagung und ein pathogenes Erlebnis, 
die beide bei den organisch bedingten Phanomenen fehlen, obwohl allerdings 
auch letztere in hohem Grade psychisch besonders affektiv beeinfluBbar sind. 
Die strenge Scheidung, die MEIGE und FEINDEL zwischen Spasmus und 
Tic errichteten, ist heute nicht mehr in diesem Sinne aufrechtzuerhalten. 
Es lehrten uns dies insbesondere die Beobachtungen an den organischen Tics. 
Weiterhin ist nicht mehr daran zu zweifeln, daB so manche der FaIle, die im 
Werke von MEIGE und FEINDEL als Tic mental angefiihrt sind, heute dem Gebiete 
der striaren Tics angehoren; es gilt dies sowohl fUr einfache Formen, wie auch 
fiir komplizierte und generelle Tics. Es ware aber verfehlt, heute ins Gegenteil 
zu fallen und aIle Tics fiir organisch im engeren oder weiteren Sinne zu erklaren, 
indem man sich sozusagen auf die Hysteriefahigkeit der basalen Ganglien 
beruft. Wenn man annimmt, daB den funktionellen bzw. psychogenen Tics eine 
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praformierte oder irgendwie erworbene Minderwertigkeit des extrapyramidalen 
Systems zugrunde liegt, womit, wie manche Autoren betonen, die bisher uniiber­
schreitbare Schranke zwischen organischen und psychogenen Storungen gefalien 
ist, so ist dies ein Erklarungsversuch, eine Hypothese und kein Tatsachenbeweis. 
Wir haben z. B. auch heute noch keine unumstrittene einheitliche Genese des 
Halsmuskelkrampfes und unterscheiden auch heute noch den echten Torticollis 
spasticus im Sinne des Tic mental, den hysterischen Torticollis und den organi­
schen Torticollis peripherer oder striarer Genese. Wir werden uns im Sinne 
REDLICHS bemiihen miissen, die jeder Form zukommenden Kennzeichen und 
Kriterien durch Anamnese und Untersuchung festzustellen. v. WEIZSACKER 
erklarte erst kiirzlich, organische und hysterische Kranke konnen einander in 
den objektiven Symptomen, aber auch in subjektiven Beschwerden ahnlich sein, 
obwohl verschiedenes zugrunde liegt. "Wir sprechen deshalb von einer Ausdrucks­
gemeinschaft organischer und neurotischer Storungen. Erst wenn wir in genauer 
Analyse Beschwerde und Symptom, aber auch Entstehung und Verlauf ver­
gleichen und zur Deckung bringen, erschlieBt sich die Verschiedenheit im Wesen 
des Vorganges; es geniigt nicht ohne weiteres, die Summe der Symptome, das 
objektive ,Syndrom' zu betrachten. Selbst 'komplizierte Syndrome konnen 
bei hysterischer Storung eine so genaue Ahnlichkeit mit organischen Bildern 
annehmen, daB dem Erfahrensten die Diagnose schwer falit, wenn er nicht 
die psychische Innenseite zu Hilfe nimmt." 
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59f. Muskelatonie, angeborene. 
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22. gressiva s. unter Amyo. 
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~e 1. 544f. 
Akathisie 790. - - infantil·familiare Form 
Akinese, Chorea Huntington der 545. 

742f., 745, 753. - - progressive 544. 
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Algo.myoklonisches Syndrom - Diagnose.Differentialdia. 
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- - und Erbleiden 266. 530. 
- - Rindenatrophie 706. - Einteilung der 527. 
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21. kommen 527f. 
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- sippenmaBige des Phano· - Krallenhand 540. 
typus 243. - Kriegserfahrungen 532. 

AltersprozeB, vorzeitiger 813. - Lateralsklerose, amyotro· 
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Astrocytom 372. 
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- hereditare 256, 610, 657£., 
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- - Achillessehnenreflexe 

663. 
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- - Anatomie, pathologi-

sche 676f. 
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Symptome 661£. 

- - Augenstorungen 665, 
940. 

- - Bauchdeckenreflexe 
664, 688. 
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- - Begleiterscheinungen 

der MARIEschen 
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- - Behandlung 689. 
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- - Blutuntersuchung 671. 
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663, 673, 681, 
684£. 

- - - - Erbgang 242. 
- - CHEYNE-STOKESsches 

Atmen 670. 
- - Chorea 662. 
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- - CLARKEsche Saulen 

677. 
- - Dauer 661. 
- - Demarche taMto-cere-

belleuse 661. 
- - Diabetes mellitus 671. 
- - Differentialdiagnose 

688£. 
- - dystasie areflexique 

MrElditaire 674. 
- - Dystrophia muscu­

lorum progressiva 
659, 666. 
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671. 
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661£. 
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669. 
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230, 657, 672, 683f. 
- - FuB, FRIEDREICHScher 

657, 668f., 673, 675. 
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- - GroBhirn 682. 
- - Heredo-ataxie cere-

belleuse 658, 663, 
673, 681. 
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cerebellare 659, 676, 
682f. 
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- - Hinterstrange, Degene-

ration der 677, 
681. 

- - - Syndrom der 660. 
- - HohlfuB 657, 668f. 
- - Hohlhand 669. 
- - HUNTINGTONSche Cho-

rea 662. 
- - Hyperthyreoidismus 

671. 
- - Hypoplasie 676f., 680f. 
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Ataxie, hereditare, Idiotie 672. 
- - - amaurotische 686. 
- - Infantilismus 671. 
- - Instabilite choreiforme 

662. 
- - Inzuchtsippen -

FRIEDREICHsche 
Form der 248. 

- - Katarakt 666. 
- - Kleinhirnatrophie, an-

geborene - Ab­
grenzung 702. 

- - - hochgradige 659, 
680f. 

- - Kleinhirnseitenstrang­
bahn 677. 

- - Kleinhirnsymptome 
663, 675f. 

- - Klinische Bilder 672£. 
- - Kyphoskoliosen 669£. 
- - Labyrinthfunktionen 

666. 
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- - Lues und 675f. 
- - MARIEsche Form 658, 

663, 673, 681, 684f. 
- - Medulla oblongata 676, 

682. 
- - Muskeldystrophie, pro­

gressive 659, 666. 
- - Muskelatrophien 659, 

666£., 673f., 682, 
686f. 

- - Mutation 683. 
- - Myocarditis 670. 
- - Myx<idem 671. 
- - neurales Syndrom 660. 
- - Neuritis, hypertrophi-

sche von DEJERINE­
SOTTAS 659, 667,686. 

- - NONNE-MARIEsche 
Form - dominanter 
Erbgang bei 236. 

- - Nystagmus 665. 
- - olivo-ponto.cerebellare 

Atrophien 716f. 
- - Opticusatrophie 665. 
- - paroxysmale Tachy-

kardien 670. 
- - Patellarsehnenreflexe 

663. 
- - Pseudohypertrophie 

659, 667. 
- - psychische Verande­

rungen 671. 
- - Ptosis 665. 
- - Pyramidenbahn, Betei-

ligung der 660, 663f., 
677f. 

- - Rachischisis 669. 
- - Recessivitat, einfache 

bei FRIEDREICHScher 
Form 236. 

- - Reflexe medio-pubien 
664. 
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Ataxie, hereditare, Regene­
ration bei FRIED­
REICHscherForm 242. 

- - Rindenatrophie bei 
FRIEDREICHscher 
Form 704. 

- - - bei MARIE scher 
Form 707. 

- - Ruckenmark 676f. 
Schwachsinn 672. 
SensibilitiLtsstorungen 

664. 
Skeletanomalien 668. 
Sklerose, multiple 664, 

683, 688. 
Skoliosen 657, 669f., 

673, 675. 
Spina bifi.da 669. 
spinale Atrophie 659. 

- - - Bahnen 710. 
Spinalpamlyse, spasti­

sche 664. 
Spmchstorungen 662f. 
Status dysraphicus 

669f., 674f. 
Strabismus 665. 
Syndromeinteilung 

MOLLARET 660. 
- - syphilidogene Nerven-

krankheiten 256. 
- - Taubheit 666. 
- - Taubstummheit 686. 
- - vegetative Funktionen, 

Storungen .der 670. 
- - Vererbungsmodus 683f. 
- - Verlauf 674. 
- - Zehe, groBe 663. 
- - Zwergwuchs 671. 
- - Zwillinge 1183. 
- - s. auch unter Klein-

hirnatrophie. 
- bei kindlicher Hemiplegie 

100f. 
- spinale 940. 
Athetose, Fruhgeburt 51. 
- un.d Chorea 742, 745, 755. 
- Dentatum-Bindearm-

system 721. 
- double 31, 44, 77, 99f. 
- - Torsionsdystonie 860. 
- Hemiplegie, infantile 86f. 
- konstitutionelle Einflusse 

91. 
- Pradilektion des Kindes­

alters fUr 89. 
Athetotiker, psychische We­

sensart der 113. 
Atmung bei gehirnlosem Kind 

183. 
- Storungen der - Geburts­

tmuma 50. 
Atonisch-astatischer Sym­

ptomenkomplex 701. 
Atrophia gyrata chorioideae 

et retinae 934. 
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Atrophia olivo-ponto-cerebel­
laris 71Of. 

Atrophie cerebelleuse tardive 
a predominance corti­
cale 704£., 707f. 

- familiare Eigenheit der 
Lokalisation 511. 

- des Kleinhirns s. auch 
unter Kleinhirn. 

- lamelleuse des cellules de 
PURKINJE 704. 

- olivo-rubrocerebelleuse 
710. 

- sekundare 723f. 
Atrophische Myotonie s. unter 

Dystrophia myotonica. 
Aufbrauchtheorie EDINGERS 

227, 248, 540. 
Aufhellungen, herdformige 

und diffuse 49. 
Aufspaltung von Erbsyndro­

men 243. 
Augenast bei Facialisschwache 

86. 
Augenbewegungsa ppara t, 

Storungen im 153. 
Augenerkmnkungen, heredi­

tare 908f. 
- - Abducenspare 908, 912, 

918. 
- - Abiotrophien 909. 
- - Akkommodations-

parese 912. 
- - Albinismus 912f. 
- - Angiomatose der Netz-

haut 935f. 
- - angioneurotisches Ge-

sichtsodem 911. 
- - Anopie 922. 
- - Ataxie, cerebellare 940. 
- - - spinale 940. 
- - Atrophia gyrata chorio-

ideae et retinae 934. 
- - Augenmuskeln, Funk­

tionsdefekte der 
909f. 

- - BARDET-BIEDLSches 
Syndrom 932. 

- - Bulbus, Retraktion des 
910. 

- - Bulbusalbinismus 
914f. 

- - Chorioideremia 934. 
- - Chorioiditis guttata 

929. 
- - Degeneratio-hepato­

lenticularis (WILSON) 
940. 

- - Diplegie, cerebrale 940. 
- - Dystrophia adiposo-

genitalis 932. 
- - Dystrophie, myotoni­

sche 940. 
- - Ehekonsens, Erteilung 

des 941. 
- Facialiskrampf 911. 

Augenerkrankungen, heredi­
tare, Facialislah­
mung 911f., 918. 

- - - rezidivierende 
familiare 911. 

- - Farbenblindheit 920f., 
929. 

- - Farbenschwache 920. 
- - Fundusalbinismus 914. 

Gelb-Blausinn 922. 
- - Gesichtsfeldausfall 931. 
- - Gliom der Netzhaut 

934f. 
- - Hemeralopie 920, 

922f., 930. 
- - Heterochromia compli-

cata 916. 
- - - simplex 916. 
- - Heterochromie 915f. 
- - - sektorenformige 

916. 
- - Hirnsklerose, diffuse 

941. 
- - HORNER-Syndrom 

915f. 
- - HORNERsche Regel, 

Abweichungen von 
der 920. 

- - Idiotie, amaurotische 
familiare 923, 924f. 

- - Iris, gefleckte 916. 
- - Kleinhirncysten mit 

Stauungspapille 935. 
- - Kopfwackeln 914. 
- - LEBERsche Krankheit 

937f. 
- - Levator palpebrae 909. 
- - Lichtsinn, Storungen 

.des 920f. 
- - Lingua plicata 911. 
- - LOSsENsche Regel 937. 
- - Macula lutea, Aplasie 

der 914. 
- - Maculadegeneration, 

familiare 921, 923, 
926f. 

- - Maculaveranderung 
mit "honigwaben­
ahnlichemAussehen" 
929. 

- - Musculus obliquus 
superior, Lah­
mung des 910. 

- - - rectus externus, 
Lahmung des 
910. 

- - Muskelatrophie, pro­
gressive 941. 

- - Myasthenia gravis 
pseudopamlytica 
941. 

- - Myopie 923. 
- - Myotonia congenita 

940f. 
- - Nachtblindheit 920. 

922£., 930. 



Augenerkrankungen, heredi­
tare, Netzhaut, Er­
krankungen der 923 f. 

- - Netzhautgeschwiilste 
bei der tuberosen 
Hirnsklerose 936. 

- - Nystagmus 912£. 
- - Ophthalmoplegia 

interna 912. 
- - - externa 911. 
- - PELIZAEUS-MERZ-

BAcHERSche Krank- . 
heit 940. 

- - Phenomene de MARCUS 
GUNN 910. 

- - Pigmentdegeneration 
der Netzhaut 923, 
927, 929f. 

- - - ohne Pigment 933. 
- - Polydaktylie 932. 
- - Pseudosklerose 

(STRUMPELL-WEST­
PHAL) 940. 

- - Ptosis 909f. 
-.:. - - tardif familial 909. 
- - RECKLINGHAUSENSche 

Krankheit 936. 
- - Retinitis punctata 

albescens 934. 
- - Rot-Griinblindheit 

920f. 
- - Sehnervenatrophie 

!}37f. 
- - - angeborene und 

infantile 939. 
- - Spasmus nutans 914. 
- - Splenohepatomegalie 

(Typus NIEMANN­
PICK) 926. 

Status dysraphicus 912, 
917. 

Sterilisierung bei 941. 
Sympathicushetero­

chromie 917. 
- - Syringomyelie912,917. 
- - Trigeminusparese 912, 

918. 
Augenhintergrund, Geschwiil­

ste des 278f. 
- Idiotie, amaurotische 

397f. 
- tuberose Sklerose 278. 
Augenhintergrundsblutungen 

Geburtstrauma 51. 
Augenlider, Mitbewegungen 

gelahmter 154. 
Augenmuskellahmungen 

beim Kind 86. 
- periphere Symptomatolo­

gie von 169. 
Augenmuskeln s. auch unter 

Augenerkrankungen, here­
ditare. 

Augentics 1066f. 
Ausdehnungsreaktion 68f., 90. 

Sachverzeichnis. 

Babinski der Neugeborenen 
77. 

BABINsKIscher Reflex 31. 
Balkenmangel 4, 8. 
BARDET-BIEDLsches Syndrom 

932. 
Bariumsalz, Vergiftung mit 

lO37. 
Basedow, Langlebigkeit bei 

998. 
- Zittern bei 978, 980, 1001. 
Basedowparaplegie 1037. 
Bauchmuskeldefekte 148, 173. 
Bauchorgane, MiJ3bildungen 

einzelner 148. 
Beckenanomalien, erblich 

iibertragbare 262 f. 
Bergarbeiter-Nystagmus, 

familiare Haufung von 
264f. 

Beschaftigungskrampfe 1080. 
Beugehaltung des Neu­

geborenen 75. 
Beweglichkeitsstorungen im 

Gehirnnervenbereich, 
angeborene 139 f. 

Beweglichkeitsstorungen im 
Gehirnnervenbereich, 
angeborene: 

- Abducenslahmung, kon-
genitale 153. 

- Amnionenge 167. 
- Begriffsbestimmung 143. 
- Behandlung 177 f. 
- bulbare Formen 157 f. 
- Caruncula lacrimalis 156. 
- Diagnose 176 f. 
- Entwicklungsphysiologie 

165 f., 171. 
- als Entwicklungsstorung 

141. 
- Erblichkeit 141, 175. 
- faciale Formen 154 f. 
- Facialislahmung, beider-

seitige und Blick­
lahmung 154. 

- - einseitige und Ohr­
muscheldeformitat 
156, 169. 

- Haut, Veranderungen der 
155. 

- Hemiatrophia faciei 155. 
- Heterotopien 163. 
- Kernmangel 169. 
- Kernschwund, infantiler 

160 f. 
- Kombination mit Muskel­

defekten 157. 
- Lidphanomen MARCUS 

GUNN 154, 164. 
- Nervenaplasie 159. 
- Nomenklatur 152. 
- oculare Formen 153 f. 
- Oculomotoriuslahmung, 

cyclische 154, 164. 
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Beweglichkeitsstorungen im 
Gehirnnervenbereich, 
angeborene: 

- Ohrmuscheldeformitat 
156, 169. 

- Ophthalmoplegia externa 
154. 

- pathologischeBefunde 158f. 
- Pseudobulbarparalyse 157. 
- Ptosis, congenitale 153 f. 
- Symptomatologie 152 f. 
- Terminationsperiode, tera-

togenetische 164, 167. 
- Tranensekretion 169. 
- Verteilung 153. 
- Yaw winking 154. 
- s. auch unter Muskel-

defekte, angeborene. 
Bewegungen, unwillkiirliche, 

cerebrale Kinderlahmung 
116. 

Bewegungsantriebe, instink­
tive, Zentrum fUr 790. 

Bewegungsreflexe beim Saug­
ling 78. 

Bewegungsstorungen, extra­
pyramidale bei kindlicher 
Hemiplegie 86 J. 

Biotrophie 227. 
Bildwandel, familiarer 243 f. 
Bindearm und Herderkran-

kungen 719, 721. 
Bindegewebsproliferation 213, 

372 f., 374. 
Blasenstorungen, olivo-ponto­

cerebellare Atrophie 710, 
717. 

Blastomatosen 270. 
Bleineuritis 416. 
- Amyotrophie 564. 
Bleivergiftung, chronische und 

Erbleiden 266. 
Blepharospasmus 1102f., 1107. 
- psychogener 1067. 
Blickkrampfe, Torsions-

dystonie 855. 
Blicklahmung 154, 665. 
Blindheit, Erbgang bei 236 f. 
Blinzeltic 1066 f. 
Blutung, fetale Keimschicht 

47, 57. 
- intracerebrale 47, 53, 55. 
Blutzuckergefalle 1016. 
Brachybasie 785. 
Brachydaktylie 145. 
Bradyphrenie 795. 
Bradypsychie 795. 
Braunsteinvergiftung, experi-

mentelle 813. 
BRUDZYNsKyscher Reflex 79. 
Bmcke, gekreuzte Kleinhirn­

atrophie 723 f. 
Briickensymptome bei Erb­

leiden 247. 
Brustdriise, VergroBerung der 

lO7. 
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Brustmuskelmangel 144. 
Brustwarze, Anomalien der 

144. 
Bulbarparalyse ohne anatomi­

schen Befund B. unter 
Myasthenia gravis 
pseudoparalytica. 

- infantil-familiare Form der 
545. 

- progressive 544, 560. 
Bulbus, Retraktions­

bewegungen des 910. 
Bulbusalbinismus 914 f. 
BURDAcHscher Strang 195, 

197 f. 

Caninus raptus 1049. 
Caput obstipum 262, 902f., 

904. 
Carcinomatose 627. 
Caries, Amyotrophie 564. 
Carrefour 1002. 
Caruncula lacrimalis, Fehlen 

der 156. 
Cebocephale 9. 
Cephalocele 4. 
- nasoorbitalis 8. 
Cephalodysplasien, erbliche 

271. 
Cephalonen 2. 
Cerebellum, Gewicht bei Ver­

kleinerung 659, 680f. 
- motorische Rinde - Bahn 

zwischen 723. 
Cerebrale Kinderlahmung s. 

unter Kinderlahmung, cere­
brale. 

Cherry-red spot, ldiotie, amau­
rotische 397. 

CHIARISche MiBbildung 186, 
194. 

Chorea, Ataxie (i62. 
- electrica 894, 898f., 902. 
- gravidarum 754. 
- Hemiplegie, infantile 86f. 
- Huntington 729f., 845. 
- - agnostische Storungen 

741. 
- - Akinesen 742f., 745, 

753. 
- - Alter der Erkrankung 

737. 
- - Anatomie, pathologi­

sche 733, 748. 
- - Athetose 742, 745, 755. 
- - atypische FaIle 730, 

733, 742, 745. 
-- - Beginn 730, 738. 
- - Behandlung 754. 
- - Beruf 738. 
- - Bewegungsablauf, kon-

tinuierlicher 739. 
.- - Briickensymptome247. 
- - Choreasippen 746. 
- - Demenz 745, 747. 

Sachverzeichnis. 

Chorea,Huntington, Diagnose Chorea Huntington, Trauma 
754. 734£., 738. 

- - Epilepsie 733f., 742, - - Umwelt, Einstellung 
745. zur 746. 

- - Erbgang 730f., 732. - - Ursache 735f. 
- - Erregungen, reaktive - - Veitstanz 729, 733, 735, 

746. '737, 747. 
- - Euphorie 747. - - Vererbungsmodus bei 
- - Familiengeschichte, Er- 235, 238f. 

hebung der 730f., - - Verlauf 753£. 
735. - - Versteifung 742£', 745, 

- - FRIEDREICHsche 753. 
Krankheit mit 662. - - vorgeschrittene Krank-

- - Friihdiagnose 755. heit 738. 
- - Friihfalle 737. - - W ASSERMANNsche Re-
- - Geschichte 729. aktion 255. 
- - Gesicht 739. - - Willkiirbewegungen 
- - Gestaltwandel des PM- 738f., 740. 

notypus 243. - maior 729. 
- - Haufigkeit 736. - metencephalitische 755. 
- - Hereditat, nicht nach- - minor 729, 754. 

gewiesene 732. - - hereditiire Disposition 
- - Hyperkinese 738£., 753. 91. 
- - Hypotonie 741. __ Ischias, familiare 259. 
- - "Ichnahe" 740. __ Kindesalter, Disposi-
- - Infektion 735f. tion im 89. 
- - kOrperliche Erschei- __ Tic und 1080 . 

. nungen 738. 1_ senile 255. 
- - Liquor 7.45. _ variabilis 862. 
- - Myoklome 8~7.. Chorea-Athetose, Myoklonus-
- - Myoklonusepilepsw755. epilepsie mit 721. 
- - Nachkommenschaft 

von Kranken 746. Choreiforme Unruhe, Verstei-
__ Phanotypen 734. fung 712. 
__ pramorbide Personlich- Chorioideremia 934. 

keit 746. Chorioiditis guttata 929. 
__ Progredienz 732f. Chronaxie 774. 
__ Pseudokornerschicht Chronaxiemessung' 421, 450. 

751. CHVOSTEKsches Phanomen 
- - Pseudosklerose 755. 474. 
- _ psychische Storungen Ciliarmuskel, Parese 912. 

745. CLARKESche Zellen 189. 
- _ Psychosen 747. Claudicatio intermittens 245. 
- - rassenmaBige Disposi- Cocainschadigung, chronische 

tion 737. und Erbleiden 266. 
- - Rechtliche Bedeutung Cochlearis, hereditiire Erkran-

754. kungen des 950f. 
- - Reflexe 741. Cochlearis, hereditare Erkran-
- - Regellosigkeit 739. kungen des: 
- - Renteninteressen 730f. - Abartungsytpen 952. 
- - Rheumatismus 735, - Horreste 960f., 964. 

737, 741£. - Horstorung, Grade der964. 
- - Rigiditat 742, 753. - InnenohrschwerhOrigkeit, 
- - Schlaf 740. juvenile (kongenitale) 
- - Selbstmord 748. 964. 
- - Sprache 740. - MENrEREscher Sym-
- - Statusfibrosusdes Stri- ptomenkomplex 968. 

atums 748. - MiBbildungen 952. 
- - Striatumzellen 861. - Mittelwindung 954. 
- - Symptomatologie 733, - Otosklerose 970f. 

737f. - SchwerhOrigkeit, chroni-
- - Syphilis 255, 257. sche, progressive, laby-
- - subjektive Einstellung rintMre 965f. 

der Patienten 740. - Sinnesorgan, Abarten eines 
- - Torsionsspasmus 742, 952. 

745, 861£. - Taubstummheit 952f. 



Cochlearis, hereditii.re Erkran. 
kungen des: 

- Taubstummheit, cochleo­
palpebraler Reflex 960£. 

- - endemische 962. 
- - Erbanlage und Fami-

lienforschung 963. 
- - ererbte 955. 
- - erworbene 955. 
- - Horreste 960f. 
- - klinische Untersuchung 

959. 
- - pathologische Anato· 

mie 955f. 
Cochlearisdegeneration 267. 
Cochleopalpebraler Reflex 

960f. 
Colitis, erbliche Beziehungen 

245. 
Cornealring 827, 839£., 844f. 
Corpus-Striatum-Syndrom 96. 
Cucullarisdefekt 146£., 151. 
Cutis, Ausbildung der 184f. 
Cyclopie 9f. 
Cysten des Riickenmarks s. 

unter Riickenmark, Mill· 
bildungen. 

Degeneratio hepato-Ienticula­
ris 827f. 

- - Abdominal-WILSON 
838£., 844. 

- - ALZHEIMERsche atypi-
sche Glia 842f. 

- - Argyrose 844. 
- - Ascites 838f. 
- - Auslosung der Krank-

heit 832. 
- - Beginn der Krankheit 

832. 
- - Behandlung 846. 
- - Cornealring 827, 839f., 

844f., 940. 
- - Dauer der Krankheit 

832f. 
- - Diagnose 842, 845£. 
- - Erblichkeit 828f. 
- - Exitus 833. 
- - extrapyramidale Syn-

drome 828, 834. 
- - Geschlecht 832. 
- - Haufigkeit 832. 
- - Hautpigmentierung 

840. 
- - Hirnveranderungen 

844f. 
- - Hyperkinese 834. 
- - Hypertonie 832, 834. 
- - Lebercirrhose 827f., 

834, 838f., 842, 844f. 
- - Liquor 846. 
- - Linsenkernerweichung 

Sachverzeichnis. 

Degeneratio hepato-Ienticula­
ris, pathologische 
Anatomie 842f. 

- - Peritonitis, tuberkulose 
832, 838. 

- - Pigmentanomalien 
839f., 844f. 

- - progressive lentikulare 
Degeneration 827. 

- - psychische Erschei-
nungen 837, 84lf. 

- - Rigiditat 834. 
- - Sprache 835. 
- - Stadien der 833. 
- - Stoffwechsel 845. 
- - Torsionsspasmus 835, 

837, 841. 
- - VerIauf 841. 
- - Wackelbewegungen 

828, 834. 
- (WILSON) Augenerkran­

kungen bei 940. 
Degeneration, einfache 270. 
- prim are, neurologischer 

Symptome 236. 
- progressive lentikulare 827. 
Degenerationstypus, cerebello­

fugaler 702, 705. 
Dehnung, passive 125. 
Dehnungserregbarkeit, er­

hohte der Muskulatur 770. 
Dehnungsrigiditat 768. 
Delirium tremens und Nach­

kommenschaft 266. 
Demarche tabeto·cerebelleuse 

661. 
Dementia myoclonica 899. 
Demenz, HALLERVORDENsche 

Krankheit 875, 879. 
- senile, Paralysis agitans 

762, 795. 
Denervation, Ausfall der 770. 
Dentatum, Erkrankungen des 

718f., 721£. 
Depressionszustande 114. 
Dermoidcysten, Entstehung 

von 204. 
Deuteranomalie 921. 
Dextrokardie 149. 
Diabetes mellitus 626. 
- - bei hereditarer Ataxie 

671. 
Diastematomyelie 194f. 
Diataxia cerebralis infantilis 

100. 
Diathermie des Zwischenhirns 

123. 
Diathese aneurysmatique 245. 
Diathesen, erbliche 270. 
Dilatator pupillae, Storungen 

in der Innervation 
des 346f. 

842. I - - Parese 912. 
- - Milzschwellung 839. 
- - Organanalysen 844. 
- - Pathogenese 842f. 

I 
Dimerie 234, 238f. 
Diplegie, Geburtstrauma 52. 
- cerebrale 117, 940. 
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Diplegie, cerebrale, HALLER-
VORDENsche Krankheit 880. 

Diplomyelie 194f. 
Dominanz 228. 
- unregelmaBige 229. 
- unvollkommene 239. 
Dominanzwechsel 240. 
Druckdifferenz, intracerebrale 

Blutungen durch 47. 
Durasinusthrombose,cerebrale 

KinderIahmung 53. 
Dys.~sthetisch-algetisches, 

Aquivalent 762. 
Dysarthrische Storungen 102. 
Dysbasia lordotica 856. 
Dysplasia periostalis hypo-

plastica hereditaria 263. 
Dysplasien, blastomatose 270. 
- dysglandulare 271. 
Dysraphie 367f., 371, 377. 
Dyssynergia cerebellaris myo-

clonica 720. 
Dystasie arMlexique Mredi­

taire 674. 
Dystonia lenticularis 99. 
- musculorum deformans 

849, 862. 
Dystonie 852f. 
Dystonismus 868. 
Dystrophia adiposogenitalis 

12, 18, 932. 
- musculorum progressiva 

412f., 423f., 431£. 
Dystrophia musculorum pro-

gressiva: 
- abortive FaIle 446. 
- Ataxie, hereditare 666. 
- Augenmuskeln 941. 
- Behandlung 451. 
- Chemismus des dystrophi-

schen Muskels 452. 
- Chronaxiemessungen 450. 
- Differentialdiagnose 447. 
- Einteilung 432. 
- endokrine Komplikationen 

444. 
- Entartungsreaktion, elek­

trische - FeWen der 
440. 

- eugenische Erwagungen 
433. 

- Extremitaten, obere 437. 
- - untere 437f. 
- Facialismuskel 439. 
- Glykokollbehandlung 414, 

451. 
- Hereditat 432. 
- Historisches 431. 
- infantile Form 433f. 
- juvenile Form der 436. 
- Klinik 431£. 
- Knochen und Gelenke 445. 
- Kontrakturen 440. 
- Kreatin und Stoffwechsel 

414. 



1150 Sachverzeichnis. 

Dystrophia musculorum pro- Dystrophia myotonica, Kor- Encephalitis, epidemische, Tic 
gressiva: relationsatiologie bei 1l00f. 

- Lahmung paroxysmale 245. - - Zittern 1002. 
1038. - - Kreatinstoffwechsel - genuine 118, 122. 

- Muskeldefekte, angeborene 415. - interstitialis congenita 49. 
151. - - Magenfunktion 477. - myoklonisches Syndrom 

- - atypische 174_ - - mechanische myotoni- 902. . 
- neurologische Komplika- sche Reaktion 472. - Paramyoclonus 898. 

tionen 445. - - Nervenstatus 467. - periaxialis diffusa 941. 
- Organismus, nichtmusku- - - Paramyotonia conge- - postinfektiose Il9. 

liirer 442. nita 484. - Spinalparalyse 626. 
- Pathogenese 448f. - - pathologische Anato- Encephalitozoon Chagasi 44. 
- pathologisch-anatomische mie 479f. Encephalocele 7. 

Befunde bei 412, 414, - - Prognose 480. Encephalocystocele 7. 
423f., 448f. - - psychische Verande- Encephalographie 119, 121. 

- Pradilektionsstellen 174. rungen 477 f. Endarteriitis, cerebrale Kin-
- Prognose 446f. - - psychisches Verhalten derlahmung 69. 
- Pseudohypertrophie 435, 468. Endhirn 612. 

438. Sarkoplasma, Schadi- Endokarditis, Hirn, Beein-
- psychisches Bild 445. gung des 481. trachtigung des 55. 
- Schultergurtel, Muskel- Schilddruse 474. Endometritis, mutterliche 261. 

schwund des 437. Sehnenreflexe 473. 
_ Stoffwechsel 443. Soziales 467. Entartung, Begriff der 242. 
_ Sympathicus und Para- Stammbaume 483. - infolge nervoser Heredo-

sympathicus 450. Stirnglatze 475. degeneration 242f. 
- Verlauf 446. Stoffwechsel 476. Entartungsreaktion, elektri-
Dystrophia myotonica 241, - - sympathisch-parasym- sche 440. 

412, 415, 422, 423f., pathisches System Enthirnungsstarre 397, 776. 
465f. 477. Entwicklungshemmungen 902. 

- - Aktionsstrome 482. - - Symptomatologie 467f. Entwicklungsphysiologie, 
- - Anatomische Befunde - - Verlauf 480. erbbiologische 141. 

482. - - Vorkommen 465f. Entwicklungsstorung, ange-
- - Ataxie 473. - - Wesen der myotoni- boreneMuskeldefekte 141. 
- - Atrophie der Hoden schen und dystro- - Begriff der 165. 

undNebenhoden474. phischen Storungen Enuresis nocturna 209. 
- - Augenerkrankung bei 481. Epicanthus 17, 104. 

940f. - - s. auch unter Myo- Epidermoidcysten, Ent-
- - Behandlung 483. pathien. stehung von 204. 
- - Beginn 467. Epidermolysis bullosa dystro-
- - CHVOSTEKsches Pha- phica 224£., 258. 

nomen 474. ECONoMoscheKrankheit 1046. Epilepsie, Chorea 733f., 742, 
- - Dauerkontraktion 472. Eierkopf 10. 745. 
- - Degeneration 469, 484. Eklampsie-"Gift", kindlicher _ Gehirnschrumpfung 26. 
- - Diagnose, Kardinal- Organismus, Ubergang auf _ Gyrusanlage 1. 

symptome der 469. den ~2. _ Hemiatrophia cerebri 28. 
- - Differentialdiagnose Ekla~ptl.scher Anfall der _ hemipIegique infantile Ill. 

480. Saugl.mge 262. . ' _ Kinderlahmung, cerebrale 
- - elektrischemyotonische EklKrama.Pmtlpscfhe-slPlaOs.mophile I 67, 109f., 113, 129. 

Reaktion 473. 
- - Erbgang 238f., 241 f., Elektivitat, segmentare 268f. - ~OSHEWNIKowsche 901. 

243, 466. Embolie, cerebrale Kinder- - Laf:~ng, paroxysmale 
- - Eugenisches 466. lahmung 54. . 
- - Extremitaten 472. Embryo, Entwicklung und - als Lahmungsursache Ill. 
- - geschlechtsgebundene Anfalligkeit 6. I - Langlebigkeit bei 998. 

Recessivitat bei 236. Encephalitis, echte ange- - Liquorraume, Verodung 
- - Gesichtsmuskeln 469f. borene 45. der IlO. 
- - Halsmuskeln 472. ; - epidemische 1046. - myoklonisches Syndrom 
- - Hautveranderungen - - Amyotrophie 563. 900f. 

476. - - individuelle Anlage zur - PACCHIONIsche Granula-
- - Herz und Kreislauf477. 259. tionen 1l0. 
- - hormonale Storung415. - - intrauterine Uber- I - Tic und 1058, 1078f. 
- - Innervationsanderung, tragung 44f. - Vererbung 242. 

autonome 481. : - - Kinderlahmung, cere- Epileptiforme Anfalle, Status 
- - Katarakt 474. brale 56. marmoratu8 31. 
- - Knochenatrophien 476'1' - - Substantia nigra 712, Epileptische Anlage, cere-
- - Komplikationen 478f. 722. braler Faktor der 244. 



EpileptischeGeistesstorungen, 
Kinderlahmung 113. 

Epiloia 273. 
Erbeinheiten, Koppelung von 

234. 
Erbleiden. Einteilung der 

269£. 
- pseudoneuritisches 259. 
- rudimentare Formen 237. 
- s. auch unter Nerven-

krankheiten, erbliche 
organische. 

"Erblich", Anwendungsmog­
lichkeit des W ortes 222, 
223, 225. 

Erblichkeit, Begriff der 250. 
- echte 228. 
Erbregeln, Abweichungen 

234f. 
ERBsche Krankheit 431 f. 
- - s. auch unter Dystro­

phia musculorum 
progressiva und 
Myasthenia gravis 
pseudoparalytica. 

Erbsyndrome, Aufspaltung 
von 243. 

Erbveitstanz s. auch unter 
Chorea HUNTINGTON. 

Erinnerungskrampfe, koordi­
nierte 1052. 

Ersatzleistung, peripherische 
116. 

Etat marbre 30, 72, 96. 
Ethmocephalie 9. 
Eunuchoidismus 12, 32, 515. 
Exophthalmus 104. 
Expressivitat, hera bgesetzte 

237. 
Extremitatenlahmung beim 

Saugling 152. 
- periodische Blutzucker­

gefaIle bei 1016. 
Extremitatenmuskulatur, De­

£ekte der 147, 149. 
Extrapyramidale Bewegungs­

storungen bei kind­
licher Hemiplegie 
86f. 

- - Lokalisationsfragen 88. 
Extrapyramidalmotorische 

Symptome, Dentatum­
schiidigung 718f., 722. 

Facialis-Abducensparese, 
kombinierte 176. 

Facialisgebiet, oberes, starkere 
Beteiligung des 155. 

Facialiskern 159, 161 f. 
Facialiskrampf 911. 
Facialislahmung, beiderseitige 

154. 
- - und Blicklahmung 154. 
- einseitige 156, 911f., 918. 
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Facialislahmung, einseitige I GALANTScher Riickgratreflex 
und Ohrmuscheldefor- 79. 
mitat 156, 169. ,Gang, Little-kranker Kinder 

- rezidivierende, familiare 94. 
911. Ganglienzellen, biaxonale 618. 

- s. auch unter Nervus faci- Ganglioneurom 299. 
aliso Gasvergiftung, Einwirkung 

Facialistic, peripherer orga- auf das Kind vor der Ge-
nischer 1087f. burt 42. 

----, psychogener 1066f. Gaumensegelkrampf, Nucleus 
- striarer 1102. dentatuslasion 719. 
Fahrlassigkeit, pathologische Gaumenspalte, doppelseitige 

249. 9. 
Familiar, Anwendung des _ Mongolismus 21. 

Wortes 225. Gebarmutter, Raumbeschran-
Familiare amaurotische Idio- kungen der 262. 

tie S. unter Idiotie. Gebarmutterstorungen und 
Familiiires Auftreten, Begriff familiare Leiden 261. 

der Bezeichnung 223f. Geburt, abnorme, Hirnlasion 
Familienlues 250. 5l. 
Farbenblindheit 233, 920f., _ S. auch unter Friihgeburt. 
_ to:~:' 922. Geburtsschaden, mechanische, 
Farbenschwache 920. Verhiitung von 122. 

Geburtstrauma 118, 122. 
Farbensinn, Storungen des _ cerebrale Kinderlahmung 

920£., 943. 46f. 
Farbensinnstorung, ange- _ funktionelle Kreislauf-

borene Maculadegene-
t · 929 storungen 48. 

ralOn . b'L h K kh' _ Typen der 921. - el ITTLESC er ran elt 
FaustschluB beirn Saugling 77. I 96: . 
Fetale Keimschicht, Blutung - Statlstik 51 f. 

47, 57. Geburtsverletzung, Behand-
- Motorik 75. lung der stattgehabtenl22. 
Fetus chronische Infektionen Geburtsvorgang, GefaB-

1.Jbertragungen auf de~ nervenerregbarkeit bei 
42, 44. dem 48. 

- Encephalitis epidemica, Gehirn, Angiomatose des 286. 
"Ubertragung auf die 44. - Anlagestorungen des S. 

- Rontgenstrahlen, Einwir- auch unter MiBbil-
kung auf den 45. dungen. 

Fibrillare Zuckungen 417, 440. - entziindliche Prozesse im 
Fibromatose, subunguale kindlichen 73. 

278f. - Lipoidstoffwechsel des 
Fibrome 203. kindlichen 58. 
Fibroneurinom 292, 296. - MiBbildungen des-so auch 
Fischschuppenhaut, Mongolis- unter MiBbildungen. 

mus 21. - Reaktionsweise des un-
Fixationsreflex, FOERSTER reifen 69. 

772, 776. - Regeneration, echte im 
FOERSTERsche Operation 127. kindlichen 71. 
"Formes frustes" 237, 250, - Re<;>rganisation des kind-

673f., 761, 796. lIChen 81. 
FRIEDREICHsche Krankheit S. - W ALLERSChe Degeneration 

unter Ataxie, hereditare. I bei unentwickeltem 70. 
FRIEDREICHscher FuB 668. - Wassergehalt des kind-
Fruchthaut und Konstitu- lichen 58. 

tionsanomalien 262. - S. auch unter Hirn, Be-
Friihgeburt, Bekampfung der weglichkeitsstorungen 

121. im Gehirnnervenbereich. 
- cerebrale Kinderlahmung GehOrstic 1066£. 

5lf. Gelenke, tonische Reflexe auf 
- Hysteroplasie 53. die 78. 
- Pradisposition bei 118. Genatrophien 227. 
Fundusalbinismus 914. Gene, schwache 237. 
FuBklonus, falscher 766. Genotypie 236. 
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Geschlechtschromosom-
gebundenheit 232f. 

Geschlechtsgebundenheit 232. 
GesichtsfeldausfaIl 931. 
Gesichtsiidem, angioneuroti-

ache 911. 
Gesichtsskoliose, familiare 

FaIle 262. 
Gesichtstic 1065f., 1087. 
Gewebsart, bestimmte, krank­

hafte Anlage 245. 
Gift, "'Ubergang auf kindlichen 

Organismus 42. 
- s. auch unter den verschie­

denen Intoxikations-
prozessen. . 

Gleichgewicht, Regelung 705. 
Gliom der Netzhaut 934f. 
Gliomatosis 270, 273. 
Gliose, erbliche 244. 
Globus pallidus, Beziehung 

zur Zona reticulata 
der Substantia nigra 
875, 878. 

- - Pigmentdegeneration 
des 874. 

Glykogenose 407. 
GlykokoIlbehandlung 412f. 
- bei Myotonie, dystrophi-

scher 415. 
- bei progressiver Muskel­

dystrophie 414, 451. 
- und Testishormon 422. 
Graviditat, cerebrale Kinder-

lahmung 42f. 
- Trauma wahrendder 45. 
GroBhirn, Affektionen des 115. 
- "Kinder ohne GroBhirn" 

65, 81, 109. 
-.:... Kleinhirnatrophie durch 

Lasion des 723. 
- Lage- und Bewegungs­

reflexe 78. 
- regionare Verteilung arte­

riosklerotischer Veran­
derungen im 810. 

GroBhirnrinde, Atrophie der 
715f. 

- beim Neugeborenen 75. 

Hamangioblastom 374. 
HamatomY!llie, Amyotrophie 

562. 
- latente Syringomyelie 379. 
Hamosiderin 50. 
Halbseitentremor 87. 
HALLERVORDENsche Krank-

heit 874£. 
- - Alter 874. 
- - Demenz 875, 879. 
- - Diplegie, cerebrale 880. 
- - Erbgang 874. 
- - familiares Auftreten 

874. 

Sachverzeichnis. 

HALLERVORDENsche Krank­
heit, Globus pallidus, 
Beziehung zur Zona 
reticulata der Sub­
stantia nigra 875. 

- - Globus pallidus, Pig­
mentdegeneration 
des 874. 

- - Reflexe 875. 
- - Rigor 875. 
- - Sehstorungen 875, 879. 
- - spastische Spinalpara-

lyse und 879. 
- - SpitzhohlfuBsteIlung 

874. 
- - Status dysmyelinisatus 

877. 
- - Substantia nigra, Pig­

mentdegeneration 
der 874£. 

- - Tod 875. 
- - Ursache 881. 
Halsmark 211, 214. 
Halsmuskelkrampf 855f., 902. 
Hals-Nackentic 1069f. 
Halsreflexe (MAGNUS-

DE KLEJNSche) 79, 775. 
Halsrippen 147. 
Halswirbelsaule, Lordose der 

213. 
Hampelmannphanomen 50,78. 
- Aufbrauchtheorie 540. 
Hand, Entwicklungsstiirungen 

an der 145. 
- Linkshandigkeit, familiare 

FaIle von 262. 
- Tic der Hande 1072. 
HandmiBbildungen 174. 
Handreflex, tonischer 78. 
Handschrift 978f., 999f. 
Hasenscharte, mediane 9. 
- Mongolismus 21. 
Haube, Faservermehrung und 

Neubildung in der 71. 
Haubensyndrom, myokloni­

aches 901. 
Haut-Liquorblasen (Bonnevie) 

168, 171, 173. 
Hautsack 186£., 189f. 
Hautveranderung, gelahmter 

Teile 155. 
HEINE-MEDINSche Krankheit 

35, 39, 56. 
Hemeralopie 920, 922, 930. 
Hemianopsie, Kinderlahmung, 

cerebrale 104. 
Hemiaplasia faciei, familiare 

FaIle von 262. 
Hemiatrophia cerebri 27f. 
- - Epilepsie 28. 
- - gekreuzte Kleinhirn-

atrophie bei 723. 
- - Hemiplegie mit intak­

ter Pyramidenbahn 
28f. 

Hemiatrophia cerebri, Kalk­
ablagerungen in der 
Rinde 29. 

- - schubweiserVerlauf27. 
- faciei 155. 
Hemicephalie, familiare Hau­

fung von 262, 263. 
Hemichorea posthemiplegica 

86f. 
Hemihyperplasia faciei, fami­

liare FaIle von 262. 
Hemihypertonia apoplectica 

90. 
Hemihypoplasie, totale 106, 

262. 
Hemiplegie, bilaterale 92. 
- extrapyramidale Stiirun­

gen bei kindlicher 86f. 
- Facialisbeteiligung bei in­

fantiler 85. 
- Gang bei infantiler 85. 
- bei intakter Pyramiden-

bahn 28f., 73f. 
- kindliche 82f. 
- Tonuserhiihungen bei in-

fantiler 83. 
Hemispharen-Verkleinerung 

27. 
Hemispharenatrophie, sklero­

sierende 64f., 67, 73. 
Hemistelen, Trennung der 

1OOf. 
Hemitonie 87, 90. 
HENOCH-BERGERONSche 

Krankheit 897. 
Hereditare Ataxie s. unter 

Ataxie. 
- Augenerkrankungen 

s. unter Augenerkran­
kungen, hereditare. 

Hereditat, Plusseite und Mi­
nusseite 226. 

- s. auch unter Nerven-
krankheiten, erbliche. 

Heredoataxie 235. 
- spinocerebeIlare 659. 
Heredo-ataxie-cerebeIleuse 

658, 663. 
- dorsaleKleinhirnpartie707. 
- Markerkrankungen 716f. 
- s. auch unter Ataxie, 

hereditare. 
- s. auch unter Kleinhirn­

atrophie. 
Heredodegeneratio spastica 

606. 
Heredodegeneration 222, 

226f., 268. 
- ataktische auBere Einwir­

kungen 248. 
- Begriff der 246. 
- cerebeIlare und spinale, 

Durchfiihrung der Tren­
nung 708. 

- fortschreitende Entartung 
infolge von 243. 



Heredodegeneration, spino· 
cerebellare ohneHin· 
terstrangbeteiligung 
717. 

- - olivo-ponto-cerebellare 
Atrophie 710. 

Heredodegenerative System­
erkrankungen 902. 

Heredokonstitution 226, 238, 
268. 

Heredosyphilis 250. 
Hemien, MongoIismus 21. 
Herzgeschwulst 284. 
Heterochromia complicata 916. 
- simplex 916. 
Heterochromie 915f., 942. 
- sektorenformige 916. 
Heterotopien 1, 163. 
- des Riickenmarks 214£. 
Heuschnupfen 245. 
Hinterhorn, Verbreiterung 

des - Pyramidenbahn 71. 
HIPPEL-LINDAusche Krank­

heit 286, 935. 
Hirn, Veriinderungen des -

Leber 844£. 
Hirnanlage, Nebennieren­

anlage 6. 
Hirnatrophie, Encephalogra­

phie bei 120. 
Hirnbriiche 4, 7£. 
Hirnembolie, Kinderlahmung 

54. 
Hirngewebe, Zerfallsprozesse 

im - durch Geburts­
trauma 48. 

Hirngewichte, hohe 2f. 
Hirnhaut, Geschwiilste der 

harten 301. 
Hirnhemisphare, . linke, "Ober­

gewicht der 262. 
Hirnhiillen, Verwachsung der 

1l0. 
Hirnlasionen, Kalkablagerun­

gen bei kindlichen 69. 
- vikariierende Hypertro­

phie bei kindlichen 71. 
Hirnmil3bildungen s. auch 

unter MiI3bildungen. 
Hirnrinde, Epilepsie 1l0. 
- Kalkablagerungen in der 

29. 
- bedingte Reflexe 79. 
Hirnsklerose, diffuse 941. 
- tuberose Netzhautge-

schwiilste bei der 936. 
Hirnspalte-Kranioschisis 4. 
Hirnsubstanz, Erkrankungen 

der - beim Kind 54. 
Hirnsyphilis und Erbleiden 

253. 
Hirntumor, Sklerose, tubero­

ser 276. 
Hirntumoren, Hohlen- und 

Spaltbildungen in Kom­
bination mit 339. 

Sachverzeichnis. 

Hirnvenenthrombose, cere-
brale Kinderlahmung 53. 

Hodenatrophie 474. 
Hohlengraubradyphrenie 795. 
Horreste 960f., 964. 
Horstorung, Grade der 964: 
Horstummheit 103f. 
Hohlful3, hereditare Ataxie 

657, 668f. 
Hohlhand 669. 
Holoacranie 4. 
Holoanencephalie 4. 
Holorachischisis 184. 
Homochromie 247. 
HomodrOInie 247. 
Homogenie 247. 
Homohistie 247. 
Homologie 246. 
Homotypie 223, 246f., 267. 
HORNERsche Regel, Abwei-

chungen von der 920. 
HORNERscher Symptomen-

. komplex 912, 915f., 942. 
Hornhautring 828, 839f., 844. 
Hiiftgelenk, Luxation des 108. 
Hundskramp£ 1049. 
HUNTINGTONSche Krankheit 

s. unter Chorea Hunting­
ton. 

Hyaloplasmatheorie 405, 407. 
Hydrocephalus 2£. 
- Behandlung des 123. 
- syphilitischer, Plexusver-

anderungen 43. 
Hydromyelie 210. 
- Syringomyelie 373, 375. 
- Vererbung bei 213. 
Hydromyelocele 204£. 
Hyperdaktylie bei Syringo-

myelie 377. 
Hyperkinese 834. 
- Chorea Huntington 738. 
- extrapyramidale, opera-

tive Beseitigung von 129. 
- Nucleus dentatus 712, 718, 

722. 
Hyperplasie 2. 
Hyperthyreoidismus 671. 
Hypertonie 101, 117. 
- intentionelle massive 770. 
Hypertrichosis 209. 
Hypertrophie, der kontralate-

ralen Pyramidenbahn70. 
- vikariierende, bei kind-

lichen Hirnlasionen 71. 
Hypoglossus 355. 
- Hemiplegie, kindliche 85. 
Hypokinese 789. 
Hypoplasie 106. 
- Blutung, geburtstrauma-

tische 110. 
Hypospadie 233. 
- Mongolismus 21. 
Hypotonie 100£. 
- Chorea 741. 

Handbuch der Neurologie. XVI. 
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Hypotonie, Mongolismus 20. 
- Spatsklerose 834. . 
Hysterie, Tic und 1052, 1055, 

1077, 1082. 
- Torsionsdystonie 859£. 
Hysteroplasie 53. 

Icterus neonatorum, cerebrale 
Kinderlahmung 54. 

Idiokinesie 243. 
Idiotie, amaurotische 73, 113, 

394£. 
- - Ataxie, hereditare bei 

juveniler 688. 
- - Augenerkrankung, 

hereditare 923, 924 £. 
- - Augenhintergrund 

397 f. 
- - Blutverwandtschafts­

ehen 396. 
- - cerebellopetaler 

Degenerationstypus 
703. 

- - Cherry-red spot 397. 
- - Diagnose 397 f., 401 f. 
- - Enthirnungsstarre 397. 
- - Erblindungshaufigkeit 

398. 
- - extrapyramidale Er-

scheinungen 399 f. 
- - GIykogenose 407. 
- - Hirngewichte 3. 
- - histopathologischer 

Befund 405. 
- - Hyaloplasmatheorie 

405, 407. 
- - Hyperasthesie 397. 
- - Hyperakusis 397. 
- - infantile 396£., 402, 

924 f. 
- - juvenile 394 f., 396, 

398, 40lf., 924 f. 
- - Keimblattwahl 405, 

408. 
- - Kinderlahmung, 

cerebrale 73, 113. 
- - Kleinhirn 401. 
- - Kleinhirnatrophie 402, 

702. 
- - LebensaIterbindung 

241. 
- - Lipoide 408. 
- - Maculadegeneration, 

progressive 401. 
- - Morbus Gaucher 406. 
- - NIEMANN-PIcKsche 

Krankheit 406 f. 
- - Opticusatrophie, erb­

liche 401. 
- - RassenzugehOrigkeit 

395, 398. 
- - Recessivitat, einfache 

236. 
- - Retinitis pigmentosa 

398 f., 401. 

73 
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Idiotie, amaurotische und 
Rindenatrophie 703. 

- - SCHAFFER. SPIEL­
MEYERScher Zell­
prozeB 394, 402 f. 

- - Schaumzellen 406. 
- - Segmentwahl 405. 
- - SpatfiiJle 401, 407. 
- - spiitinfantile 395, 398. 
- - Taubstummheit 40l. 
- - vegetative Stiirungen 

397. 
- mongoloide 13. 
- torsionsdystone 262. 
ldiotismus, Tic 1079. 
Imbecillitas cerebello-atactica 

699. 
Impfencephalitis 56. 
ImpossibiliM der relachement 

musculaire 77l. 
Infantilismus 671. 
- motorischer 76, 80, 115. 
- statischer 10l. 
Infektionen und Erbleiden 

258. 
Infektionskrankheiten, Fetus 

42. 
- Kinderliihmung, cerebrale 

55. 
"Infiltration celluleuse" 62. 
InstabiliM choreiforme 662. 
Intentionstremor, halbseitiger 

bei kindlicher Hemiplegie 
87. 

Intentionszittern 765. 
Intracerebrale Blutungen 47, 

53, 55. 
Inzuchtsippen 248. 
Iris, gefleckte 916. 
- Heterochromie der 912. 
Irresein, manisch-melancholi-

sches 259. 
Ischamie, paroxysmale Lah-

mung 1041 £., 1043. 
Ischias, erbliche 259. 
- Spina bifida occulta 209. 
"isolierte" FaIle 235. 

JAKOB-CREUTZFELDTsche 
Krankheit 882 f., 885. 

Kalkablagerungen bei kind-
lichen Hirnlasionen 69f. 

- in der Rinde 29. 
Kaltparese der Hande 514. 
Katarakt 104, 474. 
Katatonie, Tic 1057, 1076. 
Kaumuskulatur 156. 
Keimblattwahl 268, 405. 
Keimplasma, krankhafte Erb-

anlage durch Schadigung 
des 264f. 

Kerndefekt 140. 
Kerndegeneration 718f. 

Sachverzeichnis. 

Kerndegeneration s.auch unter Kinderlahmung, cerebrale: 
Kleinhirnatrophien. - Behandlung, Malariakur 

Kernikterus der Neugeborenen 123. 
54. - - Medianusdurchtren-

Kernmangel 169. nung 126, 129. 
Kernschwund, infantiler 140, - - Mitbewegungen 124. 

160f. - - Muskeln, Durchschnei-
Kernstudien, atrophische Vor- dung von 125. 

gange 417. - - Nervendurchschnei-
Keuchhusten, cerebrale Kin- dung 125. 

derlahmung 55f. - - Nerveniiberpflan-
Kieferbewegungen, Mitbewe- zungen 126. 

gungen 154. - - Pyramidenbahnlasio-
Kiefergelenk, schlotterndes 19. nen 124f. 
Kieferspalte, doppelseitige 9. - - Quengelbehandlung 
Kinderlahmung, bilaterale 125. 

Formen der 92. - - Radicotomie 127. 
- cerebrale 35f. - - Redressement 125. 
Kinderlahmung, cerebrale: - - Resektion der Rami 
- Abbauvorgange beim Kind communicantes 127. 

59f. - - Sehnenverlangerungen 
- Atiologie 40f., 69. 125. 
- Alter 39. - - STOFFELsche Operation 
- Anamnese 118. 126. 
- Anbetestellung 84. - - symptomatische 123f. 
- angeborene FaIle, Verlanf - - Syphilis 123. 

der 115, 118. - - Tenotomie 125. 
- Anlagemomente 40. - - Ubungsbehandlung, 
- Aphasie, angeborene 102, orthopiidische 128. 

103. 1- - - bei Paresen 124. 
Arbeitsfahigkeit 116. - - Ulnarisdurchtrennung 
Asphyxie 48f., 1I8. 129. 
Ataxie bei 100f. - Beugehaltung des Neuge-

- Athetose bei 86f., 89. borenen 75. 
- double 99f. - Beugung im Handgelenk 
Athetotiker, psychische 77. 

Wesensart der 113. - Bewegungen, unwillkiir-
- atonisch-astatischer Sym- liche 1I6. 

ptomenkomplex 701. - Bezeichnung 39. 
- - Typus der 101. - BIELSCHOWSKYScher Typ 
- Aufhellungen, herdfiirmige der 74, 90. 

und diffuse 49. - Blutungen, intracerebrale 
- Augenmuskellahmungen 47, 53, 55. 

bei 86. - Charakterveranderungen 
- Ausdehnungsreaktion 68£. 113. 
- Babinski der Neugebore- - Chorea bei 86£., 89. 

nen 77. - Dauererscheinung - Ini-
- Beginn nerviiser Kompli- tialstadium 82. 

kationen 56. - Depressionszustande 113. 
- Begriff 36f., 39. - Diagnose 117f. 
- Behandlung, Analyse der - Diplegie, cerebrale -

Funktionsstiirungen Ubungen der Beine 117. 
123. - Druckdifferenz - intra-

- - Dehnung, passive 125. cerebrale Blutung 47. 
- - Diathermie des Zwi- - Durasinusthrombose als 

schenhirns 123. Ursache der 53. 
- - Epilepsie 129. - Dystonia lenticularis 99. 
- - extrapyramidale - Einleitung 35f. 

Stiirungen 128f. - Einteilungsversuch von 
- - FOERSTERsche Opera- Symptomen 114. 

tion 126f. - eklamptisch-spasmophile 
- - Geburtstrauma 122. Krampfe 110. 
- - Hydrocephalus 123. - Encephalitis epidemica, 
- - Hyperkinesen, extra- i.J?trauterine 

pyramidale 129. Ubertragung 44f. 
- - kausale 123. I - - - als Ursache der 56. 



Kinderlahmung, cerebrale: 
- Encephalitis interstitialis 

congenita 49. 
- - postinfektiose 119. 
- Encephalographie - Dia· 

gnose 119, 121. 
- Endarteriitis 69. 
- Endokarditis 55. 
- Endzustande organischer 

Hirnaffektionen 37. 
- Epicanthus 104. 
- Epilepsie, Beziehungen zur 

67, 109 f. , 129. 
- epileptische Geistessto­

rungen 113. 
- Ernahrungsstorungen der 

Sauglinge 117. 
- Ersatzleistung, peripheri. 

sche 116. 
- Erweichungsherde, Aus­

dehnung und Intensitat 
62f., 65f. 

- Exophthalmus 104. 
- extrapyramidale Sto-

rungen 86f. 
- Facialis und Hypoglossus 

bei kindlicher Hemiple­
gie 85. 

- famililires Vorkommen 41. 
- fetale Keimschicht 47, 57. 
- Fluchtsprung der Mfen 

84. 
- FrUhgeburt, Bekampfung 

der 118, 121. 
- - Pradisposition bei 118. 
- - als Ursache der 5lf. 
- funktionelle Kreislaufsto-

rungen - als Ursache 
der 54f. 

- Gang bei infantiler Hemi­
plegie 85. 

- Geburt, nach der einwir· 
kende Schadlichkeiten 
53f. 

- Geburtstrauma als Atio­
logie der 46f. 

- - klinische Symptome 
50f. 

- - bei LITTLEscher Krank-
heit 96. 

- - Statistik 51£. 
- - Verhiitung 122. 
- - Wirkung funktioneller 

Kreislaufstorungen 
48. 

- Geburtsvorgang, Anoma­
lien im - Diagnose 118. 

- Gehen, Dorsalflexion der 
groBen Zehe beim 78. 

- Graviditat 42f. 
- GroBhirnaffektionen 115. 
- GroBhirnrinde beim Neu-

geborenen 75. 
- Halbseitentremor bei 87. 
- Halsreflexe, tonische sym-

metrische 79. 

Sachverzeichnis. 

Kinderlahmung, cerebrale: 
- Haltungen, charakteristi­

sche 83. 
- Hampelmannphanomen 

78. 
- Hemianopsie 104. 
- Hemihypertonia apoplec-

tica 90. 
- Hemiplegie, bilaterale 92. 
- - bei intakter Pyrami-

denbahn 73f. 
- hemiplegische Form 82f. 
- Hemispharenatrophie, 

sklerosierende 64f., 67, 
73. 

- Hemitonie 87, 90. 
- heredo-degenerative 

Krankheiten 40. 
- Hirnatrophie - Diagnose 

120. 
- Hirnembolie als Ursache54. 
- HirnmiBbildungen - En-

cephalographie 120. 
- Hirnvenenthrombose als 

Ursache der 53. 
- Horstummheit 103f. 
- Hydrocephalus, Behand-

lung des 123. 
- - Diagnose 120. 
- - syphilitischer 43. 
- Hypertrophie der kontra-

lateralen Pyramiden­
bahn 70f. 

- - vikariierende bei kind­
lichen Hirnliisionen 
71. 

- Hysteroplasie 53. 
- Icterus neonatorum als 

Ursache 54. 
- Idiotie, amaurotische 73, 

113. 
- Impfencephalitis 56. 
- Infekt.ionen der Mutter 42. 
- Infektionskrankheit -

Diagnose 119. 
- Infektionskrankheiten als 

Ursache 55. 
- Initialliisionen 35. 
- Initialstadium 115f. 
- Intentionstremor, halb-

seitiger 87. 
- Intoxikationen, extraute· 

rine 57. 
- - der Mutter 42. 
- intracerebrale BIutungen 

47. 
- intrauterine Schaden 121. 
- Kalkablagerungen 69f. 
- Katarakt 104. 
- Kerngruppe der 35, 39, 56, 

ll5, 117. 
- Keuchhusten 55f. 
- Kinder ohne GroBhirn 65, 

81, 109. 
- Kindesalter, Motilitats· 

storungen des 39. 
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KinderIahmung, cere brale : 
- kindliches Gehirn, Reak­

tionen des 39. 
- Kleinhirn 101. 
- Kleinhirnatrophie als Teil-

erscheinung 699. 
- Kletterhaltung der Mfen 

77, 84. 
- Kontrakturen bei infan­

tilen Pyramidenlasionen 
85. 

- Koordinationsstorungen 
100f. 

- Kreislaufstorungen, funk­
tionelle als Ursache 54. 

- Kriechreflex des Sauglings 
78. 

- ohne Lahmung 36, Ill. 
- Lage- und Bewegungs-

reflexe 78. 
- Lipoidstoffwechsel des 

kindlichen Gehirns 58. 
- LITTLEsche Krankheit 92f. 
- Luftfiillung - Lumbal-

punktion 120. 
- Luxation, paralytische und 

spastische 108. 
- Lyssa 56. 
- MiBbildungen, peristatisch 

bedingte 57, 60. 
- Mitbewegungen 76, 86. 
- monoplegische Formen 85. 
- Motorik, fetale 75. 
- motorische Funktionen, 

normale und patho­
logische Entwicklung 
74f. 

- - Infantilismen 76, 80. 
- - Storungen 8lf. 
- Muskelatrophien 105. 
- Muskelhypertrophie 105. 
- Muskelschlaffheit 101. 
- Muskelstarre - Diagnose 

117. 
- Nephritis 55. 
- Nystagmus 96, 105. 
- Osteoporose 106. 
- Pallidum beim Neugebo-

renen 75. 
- para- und diplegische 

Formen der 91£. 
- paradoxe Lahmung 36, 

Ill. 
- paranoide Erscheinungen 

113. 
- paraplegischer Typus 117. 
- Parese, spinale spastische 

117. 
- pathologische Anatomie 

57f. 
- Plexus, Veranderungen 43. 
- Pocken 44. 
- Porencephalie 60, 65. 
- Porusbildungen - Dia-

gnose 120. 

73* 
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Kinderlahmung, postnatale 
Schadigungen U8, 122. 

- Prastase 48, 67. 
- Prognose U6f. 
- Prophylaxe 12lf. 
- Pseudoathetose 99. 
- Pseudobulbarparalyse, in-

fantile 95. 
- psychische Storungen bei 

112f. 
- Pupillenstorungen 104. 
- pyramidale Stiirungen 82f. 
- quadrupedales Syndrom 

80. 
- reflektorische Bewegungen 

beim Neugeborenen 76. 
- Reflexe, bedingte 79. 
- Regeneration, echte im 

kindlichen Gehirn 71 f. 
- Rentenanspriiche U6. 
- Reorganisation und Funk-

tionswiederherstel­
lung 72. 

- - des kindlichen Gehirns 
81. 

- - zentrale U6. 
- Reparationsvorgange beim 

Kind 59. 
- Restitution - ProzeBaus­

dehnung 116. 
- Rhexisblutungen 46. 
- Rindenerweichungen beim 

Kind 64. 
- Rontgenstrahlen - Frucht 

im Mutterleib 45. 
- Sauglinge, interkurrent 

verstorbene 50. 
- Saugreflex 78. 
- Schadelasymmetrie bei 

105. 
- Schadelverletzungen 54. 
- Scharlach 55f. 
- SCHILDERsche Krankheit 

100. 
- Schwachsinn bei 112f. 
- segmental-gliedweise Lah-

mung 82f. 
- Sehnervenatrophie 104. 
- Selbstdifferenzierung 57, 

74. 
- Sensibilitatsstorungen 

104f. 
- Skeletveranderungen, se-

kundare 108f. 
- Sklerose,lobare 64. 
- - tuberose 73, 113. 
- soziale Existenz 114, 116. 
- Spontangeburt 118. 
- Sprachstorungen bei 102f. 
- Stase 48, 67. 
- statische Funktion, Scha-

digung der 101. 
- Status dysmyelinisatus 

115, U8. 
- - marmoratus 96. 

Sachverzeichnis. 

Kinderlahmung, Sterblichkeit 
der Neugeborenen 46, 
49,53. 

- Strabismus bei 86. 
- - bei Little 96. 
- Striatum beim Neugebo-

renen 75f. 
- Striatumsyndrom 96, 116, 

U9. 
- Symptomatologie 80£. 
- Syphilis U8, 121, 123. 
- - kongenitale 43f. 
- - syphilitisch Schwan-

gere, Behandlung 
121. 

- TentoriumzerreiBungen 46. 
- Thrombosen der Hirnarte-

rien 53. 
- tonischer Reflex auf die 

Gelenke 78. 
- Tonuserhiihungen bei in-

fantiler Hemiplegie 83. 
- Tonusstorungen 100f. 
- Torsionsspasmus 100. 
- Trauma der Mutter 45. 
- trophische Stiirungen 105£. 
- Typhus 44. 
- Ulegyrie 64. 
- Umklammerungsreflex 78. 
- Ursachen, auBere 4lf. 
- - innere 39, 40f. 
- VerIauf U4f. 
- Vestibularis, Storungen 

104. 
- Wachstumsstorungen 

105£. 
- - bei spinaler und 106. 
- W ALLERSChe Degeneration 

bei unentwickeltem Ge­
hirn 70. 

- Wassergehalt des kind­
lichen Gehirns 58. 

- WERNICKE-MANNscher 
Lahmungstyp, Fehlen 
des 82. 

- WILSON -Pseudosklerose­
gruppe 99f. 

KinderIahmung, paradoxale 
36. 

- spinale 35, 39, 106. 
Kindertic lO60f., 1082, 1085. 
Kinesia paradoxa 790. 
Kleinhirn, Hypoplasie des 

681. 
- bei juveniler Paralyse 

675f. 
- kindliche Tumoren des 689. 
- Lasion im Kindesalter 101. 
Kleinhirnatrophien 4Olf., 

697f. 
- Agenesien 699. 
- Akinese 722. 
- Altern, vorzeitiges lokales 

705£., 707, 709, 714, 
717. 

Kleinhirnatrophien, ange­
borene 698f. 

- Athetose 721. 
- atonisch-astatischer Sym-

ptomenkomplex 701£. 
- Atrophia olivo-ponto­

cerebellaris 710f. 
- Atrophie cerebelleuse 

tardive a predomi­
nance corticale 704f., 
707f. 

- - olivo-rubro-cerebel­
leuse 710. 

- Beginn der Rindenatrophie 
707. 

- Bindearm 719. 
- Blasenstorungen 710, 717. 
- cerebrale Kinderlahmung 

699_ 
- Degenerationstypus, cere­

bellofugaler 702. 
- Dyssynergia cerebellaris 

myoclonic a 720_ 
- Encephalogramm 702. 
- endogen bedingte 701. 
- Entwicklungshemmungen 

699. 
- familiares Vorkommen der 

Rindenatrophie 707f. 
- FRIEDREICHSche Ataxie 

716f. 
- - - Abgrenzung der 

702, 704. 
- Gaumensegelkrampfe 719. 
- gefaBabhangige Bedingt-

heit 700_ 
- gekreuzte 57, 724. 
- GroBhirn, Veranderungen 

des 708_ 
- GroBhirnrinde 715f. 
- Hemiatrophia cerebri 723. 
- Heredo-ataxie-cerebelleuse 

707, 716f. 
- Heredodegeneration 697. 
- hochgradige 659, 680f. 
- Idiotie, amaurotische 702. 
- Kerndegenerationen 718f. 
- kongenitale cerebellare 

Ataxie 698f. 
- Markerkrankungen 710f. 
- Myelose, funikulare 706. 
- Myoklonie 720. 
- Myoklonusepilepsie 719f., 

721. 
- Nucleus dentatus 707,711, 

718f., 720f., 722. 
- Oliven 703, 705, 707, 710, 

713f., 719, 721. 
- Paralysis agitans 7U, 719. 
- PrcKsche Krankheit 707. 
- Prognose bei erhaltener 

Intelligenz 702_ 
- Pseudokalk 718. 
- PURKINJE-Zellen 710, 713, 

716f. 



Kleinhirnatrophien, Rinden­
atrophie, totale 700. 

- Rindenatrophien 702f. 
- Schadelgrube, hintere 699, 

702. 
- sekundare Atrophien 723f. 
- Starre - Nucleus dentatus 

719. 
- Striatum 715. 
- Substantia nigra 711f., 

715, 722. 
- Versteifung 707, 711f., 

718, 719, 722. 
Kleinhirncysten mit Stauungs­

papille 935. 
Kleinhirnrinde, Spatatrophie 

der 704. 
Kleinhirnsymptome bei here­

ditarer Ataxie 660, 663. 
Kletterhaltung des Affen 77, 

84. 
Klumpfu13, Mongolismus 2l. 
Klumpfu13bildung 194, 201, 

205, 207. 
Kniescheibe, Hochstand der 

108. 
Knochentumor, Amyotrophie 

564. 
Kohlenoxydvergiftung 810. 
- Paralysis agitans 798. 
Konduktoren 224, 232. 
Kongenitale Zustande 25l. 
Konstitution und Krankheits-

proze13 238. 
Konstitutionskrankheiten, 

Proze13krankheiten 239. 
Kontraktion, paradoxe 772. 
Kontraktur, echte Hemi­

plegie, kindIiche 83. 
Kontrakturen bei Dystrophie 

440. 
- Pyramidenlasionen, infan­

tile 85. 
Konvergenzstarre 912. 
Konvergierende Vererbung 

224. 
Konversionsneurosen, pra­

genitale 1057. 
Kopfwackeln, hereditarer 

Nystagmus 914. 
Koppelung von Erbeinheiten 

234. 
Korrelationsatiologie 245. 
Krallenhand 540. 
Krampf, G€burtstrauma 50. 
- Tic und - Unterschei-

dungsmerkmale 1049, 
1052. 

Krea tin -Krea tinin -Stoff­
wechsel 412£., 423. 

Kreislaufstorungen, funktio­
nelle, Geburtstrauma 
48. 

- - beim Kind 54. 
Kriechreflex 78. 
Kriegstics 1063f., 1082. 

Sachverzeichnis. 

Kropf, endemischer 233. 
Kryptorchismus 149. 
Kyphoskoliose 72l. 
Kyphoskoliosen, Ataxie, here-

ditare 669f. 

Lahmung, paroxysmale 1023 f. 
- - Abkiihlung, anfall­

auslosende 1036. 
- - Acetonurie 1033. 
- - Adrenalininjektion, 

.. provozierende 1037. 
- - Atiologie 1038. 
- - Albuminurie 1032. 
- - Alter 1027. 
- - Anatomie, pathologi-

sche 1040. 
- - AnfaIle, abortive 1024, 

1034. 
- - - Abklingen der 1029, 

1034. 
- - - Ausliisung, kiinst­

Iiche der 1036. 
- - - Beginn des Ein­

setzens der 1027. 
- - - Dauer der 1034. 
- - - Haufigkeit der 

1024, 1035. 
- - - jabreszeitliche 

Scbwankungen 
der 1035. 

- - - Tod im 1034. 
- - - Zwischenzeiten 

1038. 
- - ASCHNERsches Pha­

nomen 1033. 
- - BABINsKIscher Reflex 

1029. 
- - Basedowsymptome 

1026, 1037. 
- - Beginn 1024, 1027. 
- - Behandlung 1040. 
- - Bewu13tsein 1030. 
- - Blut, Ca-Spiegel des 

103l. 
- - - chemiscbe Be­

schaffenheit des 
103l. 

- - Blutbild 103l. 
- - Blutdruck 103l. 
- - Calciumgaben 1037. 
- - Charakter der Kranken 

1027. 
- - Chronaxie 1028. 
- - Diat 1040. 
- - Differentialdiagnose 

1039. 
- - Driisen, Dysfunktion 

der 1040. 
- - Durstempfindung 1028. 
- - Dystrophia muscu-

lorum progressiva 
1038. 

- - elektrische Erregbar­
keit 1024, 1029. 
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Lahmung, paroxysmale, 
Elektrokardiogramm 
1030, 1037. 

- - Ephetoninwirkung 
1037. 

- - epileptische AnfaIle 
1039. 

- - Epithelkorperchen 
103l. 

- - - Hyperfunktion der 
1040, 1042. 

- - Erblichkeit und Erb­
gang 1026. 

- - - geschlechts­
begrenzte 1027. 

- - Erbrechen 1028. 
- - Erregbarkeit, mechani-

sche 1024, 1029 f. 
- - - reflektorische 1024, 

1029. 
Gesamtkreatinin 1032. 
Geschlecht 1027. 
Geschichte 1023. 
Gesichtsmuskulatur 

1028. 
Glykosurie 1032. 

- - Harnsaureausschei-
dung 1033. 

- - Hautreflex 1029. 
- - Hei13hunger 1028. 
- - heredo-familiare Er-

krankung 1025. 
- - Herz, Veranderungen 

am 1024, 1030. 
- - Histologie 104l. 
- - Hyperglykamie im An-

faIl 1032. 
- - Hyperventilation 1038. 
- - Indikanurie 1033,1038. 
- - IntervaIl, freies 1024. 
- - Ischamie 1041 f., 1043. 
- - ischamische Natur der 

1034. 
- - Japan, Vorkommen in 

1025. 
- - Kadaverreaktion 1030. 
- - Kalteempfindung 1034. 
- - KaIiumgehalt des 

Blutes 1032. 
- - Kinderreichtum 1026. 
- - Klimakterium 1027, 

1035. 
- - Korpertemperatur 

1033. 
- - Kohlehydrate 1032. 
- - Konstitution 1026. 
- - Kreatininausscheidung 

1033. 
- - Lahmung, Verteilung 

der 1024, 1028. 
- - LANDRYSche Paralyse 

1039. 
- - LevatorIahmung 1028. 
- - Liquor cerebrospinalis 

1034. 
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Lahmung, paroxysmale, 
LUNDBORGSche Hy­
pothese 1037, 1040, 
1042 f. 

- - Malariainfektion 1023, 
1039. 

- - Mg-Spiegel 1031. 
- - Mg-Zufuhr 1037. 
- - Migrane 245, 1039. 
- - l\filchsauregehalt des 

Blutes 1032. 
- - muskelphysiologische 

Forschung 1043. 
- - Nahrungsaufnahme, 

anfallauslosende 
1035 f. 

- - Narkolepsie 1039. 
- - Parathyreoidea-

praparate 1037. 
- - Pathogenese 1024, 

1041, 1043. 
- - Pilocarpingaben 1037. 
- - Prodrome 1027 f., 1043. 
- - Prognose 1040. 
- - Pseudohypertrophie 

1038. 
- - Pubertat 1027. 
- - PuIs 1031. 
- - Ruhe, anfallauslosende 

1035. 
- - Schilddriisenfiitterung 

1037. 
- - Schlaf 1034. 
- - SchweiBausbriiche 

1028, 1033 f. 
- - Sehnenphanomene 

1029. 
- - Sensibilitat 1030. 
- - Speichelsekretion 1028. 
- - sporadische Falle 1025. 
- - Struma 1026, 1033, 

1037, 1039. 
- - Traubenzuckerzufuhr 

1037. 
- - Untersuchung, bio-

chemische 1041. 
- - Urin 1032. 
- - - Ca-Gehalt im 1033. 
- - Urin- und Stuhlentlee-

rung 1030. 
- - vegetative Symptome, 

Pathogenese der 
1043. 

- - vegetatives Syndrom 
1033. 

- - Vererbungsmodus bei 
235, 237. 

- - VerIauf 1024, 1027. 
- - Zuckerstoffwechsel 

1032. 
- segmental-gliedweise 82 f. 
- spastische, cerebrospinale 

Form der 117. 
LANDAuscher Reflex 79. 
LANDRYSche Paralyse, par­

oxysmale Lahmung 1039. 

Sachverzeichnis. 

Langlebigkeit 977,984,988 f., 
996 f., 998 f. 

Lateralsklerose, amyotrophi-
sche 524f., 628f. 

- - 4biotrophie 533. 
- - Atiologie 527, 629. 
- - Alter 537, 629. 
- - Augenmuskellahmun-

gen 55H. 
- - BABINSKIScher Zehen-

reflex 554. 
- - Beginn 550f., tl29. 
- - Behandlung 586f.,656. 
- - bulbar-paralytische 

Erscheinungen 551, 
630. 

- - bulbo-spinale nucleo-
motorische Bahn640. 

- - Chronaxie 552£., 630. 
- - Dauer 560, 628f. 
- - degenerative Entziin-

dung 585. 
- - Diagnose 56H., 630, 

655f. 
- - Einsetzen, ortliches, 

des Prozesses 558f. 
- - elektrische Reaktion 

552, 630. 
- - encephalitische Pseudo­

form 652. 
- - Endogenitat 583, 628f. 
- - essentielle oder endo-

genprimare Form 
629f. 

- - exogen-sekundareForm 
65lf. 

- - Extremitaten, Befal­
lensein der 550f. 

- - Faktorentrias-patho­
logische 642, 648f. 

- - familiares Auftreten 
529, 629. 

- - fibrillare Zuckungen 
629f. 

- - hereditarfamiliiires Vor-
kommen 527f., 629. 

- - Histopathologie 633f. 
- - Historisches 524, 628. 
- - Infektionskrankheiten 

533, 654. 
- - Intoxikation 533, 654. 
- - KeWkopferscheinungen 

551. 
- - Keimblattelektivitat 

642. 
- - Liquor 556. 
- - multipelsklerotische 

Pseudoform 653. 
- - Muskelaffektionen, bul­

bare 630. 
- - Muskelatrophien, spi­

nale 630. 
- - Nervenfasem 573f. 
- - Paralyse, progressive 

654. 

Lateralsklerose, amyotrophi­
sche, Paraparese, 
spastis~he 630. 

- - PARKISON -ahnliche 
Ziige 557. 

- - Pathologie und Patho­
genese 416, 566f., 
583, 647f. 

- - Prognose 560. 
- - psychischer Zustand 

557, 630, 632. 
- - Pyramidenbahn, Dege­

neration der 553f., 
574f., 631, 639f. 

- - Reflexe 553, 630. 
- - Segmentelektivitat 

642, 649. 
- - Sensibilitatsstorungen 

555, 632. 
- - Sinnesnerven 555. 
- - Spastizitat 554. 
- - Spinalparalyse, spasti-

sche 610. 
- - symptomtaische Form 

65H. 
- - Symptomatologie 550f. 

629f. 
- - Syphilis 534. 
- - syphilitische Pseudo-

form 65lf. 
- - Syringomyelie 359, 

564, 584. 
- - Systemelektivitat 642; 
- - Temperatur 556. 
- - Tod 628, 630. 
- - vegetative Zentren 

555f. 
- - VerIauf 560,585, 628f., 

633. 
- - Vorkommen 527. 
- - Zellveranderungen 

567f. 
- - Zwangsaffekte 557. 
- - s. auch unter Amyotro-

phien, chronisch pro­
gressive nucleare. 

Lateropulsion 779. 
Lathyrismus 627. 
LAWRENCE-BIEDLsches Syn-

drom 402. 
Leberanlage, fehlerhafte 832. 
Lebercirrhose 827 f., 834, 838 f., 

842, 844f. 
LEBERsche Krankheit 233, 

937f. 
Leitungsbahn, Unterbrechung 

der 158. 
Lepra, tJ'bertragung auf den 

Fetus 44. 
Leuchtgasvergiftung, Paraly­

sis agitans 798. 
Leukodystrophia cerebri pro­

gressiva hereditaria 891. 
Levator palpebrae 909. 
Lichtsinn, Stiirungen des 

920f., 943. 



Lidphanomen, MARCUS GUNN-
sches 154, 164, 910. 

Lidreflex, akustischer 960. 
LINDAusche Krankheit 935. 
Lingua plicata 911. 
Linkshandigkeit, familiiire 

FaIle von 262. 
Linsenkern 261, 263. 
Lipatrentherapie 24. 
Lipoidstoffwechsel des kind-

lichen Gehirns 58. 
Lipome, intramedulliire 203. 
Liquor cerebrospinalis bei he­

reditarer Ataxie 671. 
- - Blut im - Geburts­

trauma 51. 
- - Lateralsklerose, amyo­

trcphische 556. 
- - Muskelatrophie, neu-

rale 515. 
Liquorraume, Verodung der 
-- epileptischer Zustand llO. 
LITTLEsche Krankheit 92f. 
- - Arm 95. 
- - Friihgeburt 51. 

Gang bei 94. 
Geburtstrauma 96,627. 
Gruppen und Misch-

formen 98. 
Sitzen bei 94. 
Skeletveranderungen 

bei 108. 
Strabismus bei 96. 
Striatumsyndrom, 

VOGTsches 98. 
Syphilis 257. 

- - VOGTsche Krankheit30. 
- - s. auch unter Kinder-

lahmung, crebrale. 
Lokomotion, Regulationsme-

chanismus fiir 721. 
LOSsENsche Regel 937. 
Liickenzone 59. 
Lues, cerebrale 43. 
- und hereditare Ataxie 675. 
- kongenitale 251. 
- - beiKindern und Klein-

hirnataxie, Abgren­
zung 676. 

- - Mongolismus 17, 21. 
- Paralysis agitans 798. 
- Spinalparalyse 626. 
LUNDBORGSche Hypothese 

1037,1040,1042f. 
Lunge, hernienartige Vorwol­

bung der 145. 
Lymphraume, VIRCHOW­

ROBINsche 62. 
Lyssa, cerebrale Kinderlah­

mung 56. 

Macrobioticus multiparus 977, 
984, 988f., 996f., 998f. 

Macula lutea, Aplasie der 914. 
Maculadegeneration, erbliche 

267. 

Sachverzeichnis. 

Maculadegeneration, familiare 
921, 923, 926f. 

- honigwabenahnliche 929. 
Main bote 669. 
Makrocephalie und Erblich-

keit 263. 
Maladie des tics 848, 862,1075. 
Malaria, paroxysmale Lah­

.. mung 1039. 
- Ubertragung auf den Fetus 

44. 
Malariainfektion, paroxysmale 

Lahmung 1023. 
Mamillenaplasie 144. 
Mamillendysplasie 144. 
Manganvergiftung 798, 810. 
Marche des gallinacees 94. 
MARFANsche Krankheit 43. 
MARIEsche Krankheit s. auch 

unter Ataxie, hereditare 
und Kleinhirnatrophien. 

Mark, Erweichung des Hemi­
spharenmarks 65. 

Markerkrankungen 7l0£. 
Markreifung, Porencephalie 

60. 
Masern, Mongolismus 24. 
Masernencephalitis 56. 
Medianus-Radialisplastik 126. 
Medulla oblongata 153, 158, 

160, 162. 
Medullarplatte 182f., 184£., 

186, 194, 197. 
Medullarrohr 182, 194, 201, 

203, 210, 366f., 373. 
Megalencephalie 2 f. 
Membrana reuniens 209f. 
MENDEL-Proportionen 234. 
MENDELsche Erbregeln 228f. 
- - scheinbare Abwei-

chungen 239. 
MENIEREscher Symptomen­

komplex 968. 
Meningocele 7, 207f. 
- Differentialdiagnose zwi­

schen Myelocystocele 
und 204£. 

Meningoencephalitis, gekreuz­
te Kleinhirnatrophie 
724. 

- mit Linsenkernbeteiligung 
26l. 

Meningoencephalocele 7. 
Meningoencephalocystocele 7. 
Meroacranie 4. 
Meroanencephalie 4. 
Merorachischisis 184. 
MERZBACHER-PELIZAEussche 

Krankheit 40. 
Metencephalitische Chorea 

755. 
Migrane, Chorea 247. 
- Lebensalterbindung 24l. 
- paroxysmale Lahmung 

245, 1039. 
- Ptosis bei 250. 
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Migrane, Tic 1058, 1079. 
Mikrocephalie, familiare Hau-

fung von 263. 
Mikrographie 785. 
Mikrogyrie l. 
- sekundare 26. 
Mikroheredodegeneration 238. 
Mikrotie 156. 
Minusmutationen 264 . 
Miosis 912. 
Mischungssymptome 247. 
MiBbildungen, diotypisch be-

dingte 40. 
- echte 142f. 
- erbliche 269f. 
- des Gehirns If. 
- - Agyrie 1. 
- - Anencephalie 4f., 11. 
- - Arhinencephalie 9f. 
- - Balkenmangel 4, 8. 
- - Cebocephale 9. 
- - Cephalocele 4. 
- - Cyclopie 9f. 
- - Encephalographie bei 

120. 
- - Ethmocephalie 9. 
- - Hasenscharte, mediane 

9. 
- - Heterotopien 1. 
- - Hirnbriiche 4, 7f. 
- - Hirngewichte, hohe 2f. 
- - Kiefer- und Gaumen-

spalte, doppelseitige 
9. 

- - LAWRENCE-MoON· 
BIEDLsches Sym­
ptom 12. 

- - Megalencephalie 2f. 
- - Mikrogyrie 1. 
- - Oocephalie 10. 
- - Pachygyrie 1. 
- - Spaltbildungen 4f. 
- - Trigonocephalie 10. 
- mongoloide 14. 
- peristatisch entstandene 

57, 60. 
- des Riickenmarks s. auch 

unter Riickenmark. 
Mitbewegungen, Behandlung 

von 124. 
- gelahmter Augenlider 154. 
- bei Hemiparkinson 787. 
- bei kindlicher Hemiplegie 

76, 86. 
- beim Neugeborenen 76. 
Mittelphalangen 145. 
Mongolismus 13f. 
- Alopecia areata 21. 
- Anatomie, pathologische 

23. 
- Behandlung 24. 
- Degenerationszeichen 21. 
- Driisensystem, innersekre-

torisches 14. 
- EiweiBreaktion 21. 
- Entwicklungshemmung14. 
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Mongolismus, Epikanthus 17. 
- Fischschuppenhaut 21. 
- FuB 20f. 

Gaumenspalte 21. 
GebiB, Reduktionsvor­

gange des 18£. 
Geburtenreihe, Platz in der 

15. 
- Habitus 17. 
- Hasenscharte 21. 
- Hereditat 14. 
- Hernien 21. 
- Hypospadie 21. 
- Hypotonie 20. 
- innere Sekretion 2lf., 24. 
- Kiefergelenk, scWottern-

des 19. 
- Lues congenita 17, 21. 
- Luesreaktionen 21. 
- Masern 23. 
- Ossa nasalia 18. 
- Patellarluxationen 21. 
- Produktionserschopfung 

15, 17. 
- psychisches Bild des 22. 
- Rippen, gegabelte 21. 
- Rontgenbestrahlung 24. 
- Sella 18. 
- Skelet, Beziehungen zum 

19f. 
- StirnhOhle 18. 
- Syndaktylie 21. 
- Tuberkulose 17, 23. 
- Uberstreckbarkeit, typi-

sche 22. 
- Ursachen des 17. 
- Verlauf 23. 
- Verwandte, psychische 

Anomalien bei 15. 
- Zunge 19. 
- Zwillinge 15, 17. 
- Zwischenkiefer 17f. 
Mongoloidismus 262. 
Monomerie 234. 
Monoplegia pedis 85. 
Morbus Gaucher 406. 
- Parkinson s. auch unter 

Paralysis agitans. 
Morphinismus und Erbleiden 

266. 
Motilitatsstorungen, doppel-

seitige 92f. 
- kindliche 80. 
Motorik, fetale 75. 
Motorische Funktionen beim 

Kind 74£. 
- Infantilismen 76, 80. 
Movements of cooperation 

788. 
MULLERscher Muskel 346f. 
Musculus obliquus superior, 

Lahmung des 910. 
- rectus externus, Lahmung 

des 910. 
-trapezius, Defekte des 146. 
Muskel, Hypertrophie der 105. 

Sachverzeichnis. 

Muskel, Pseudohypertrophie Muskelatrophie, neurale, Gan-
der 435, 438. glien, spinale 503. 

Muskelatonie, angeborene - - GescWecht, mannliches 
264, 485f. 509. 

- - Aligemeinzustand 489. - - Heilungsaussichten 
- - Atmungsmuskeln 487. 520. 
- - Atonie 486. - - Hinterstrange, Degene-
- - Beginn 485, 491. ration 504. 
- - Behandlung 495. - - Hirnnerven 514. 
- - Bronchopneumonie489. - - Hypertrophie der Mus-
- - Differentialdiagnose keln 512. 

490f. - - Kaltparese der Hande 
- - elektrische Erregbar- 514. 

keit 488. - - Krankheitsformen 
- - familiare FaIle 494. 518£. 
- - Lebensfahigkeit, ver- 1- - Kyphoskoliose der Wir-

minderte 489. belsaule 512. 
- - Neurotisation, unfer- - - Lebensdauer 521. 

tige der quergestreif- I - - Liquor 515. 
ten Mnskulatur 494. - - motorische Storungen 

- - Pathogenese 492f. 509f. 
- - pathologische Anato- - - Muskel, histologische 

mie 492£. Befunde 504f. 
- - Prognose 490. - - Neuritis, progressive 
- - psychisches Verhalten! hypertrophische 

489. 515f., 518. 
- - Schwache 486. - - Pathogenese 505f. 
- - Sehnen- und Periost- - - pathologische Anato-

ref1exe 488. mie 501. 
- - sensible Storungen 489. - - periphere Nerven 501, 
- - Symptomatologie 486f. 518. 
- - Ursache 494. - - psychische Storungen 
- - Verlauf 490. 515. 
- - s. auch unter Myo- - - Pupillenstorungen 515. 

pathien. - - Riickenmarksverande-
- bei cerebraler Kinderlah- rungen 564. 

mung 105. - - Sehnenreflexe 512. 
- idiopathische und nucleare - - Sehnervenatrophie 

Formen 565. 518f. 
Muskelatrophie, neurale 415, - - sensible St6rungen 513. 

.. 422, 497f. - - Spontanschmerz 513. 
- - Atiologie 500f. - - Symptomatologie 509£. 
- - Alter 499f., 508. - - Trophik, Storung der 
- - Augenhintergrund 515. 512. 
- - Behandlung 522. - - Vegetativ-trophische 
- - bulbare Erscheinungen Storungen 514. 

511, 515. - - Vererbung 233. 
- - CHARCOT-MARIE 498, - - Verlauf 520f. 

659, 666. - - Vorderhornganglien-
- - Diagnose 521£. zellen 504. 
- - distale Abschnitte, Be- - - Vorkommen und Ver-

ginn der ProzeBaus- breitung 499. 
wirkung 507. - - Wurzelnerven 501. 

- echte neurale 509£. . - - Zehenstrecker 510. 
- elektrische Erregbar- - spinale 416. 

keit 512. - - ARAN-DuCHENNEsche 
- - Entwicklungsstorungen Form der 539. 

515. - - infantile hereditar-fa-
- - Erbbiologie 507 f. miliare Form der 543. 
- - Extremitaten, obere - - scapulo-humerale Form 

511. 541. 
- - fibrillares Zittern 511. - - Syringomyelie 359. 
- - FiiBe, Deformierung - - VULPIAN-BERNHARD-

der 510. sche Form 541. 
- - Funktionseinschran- - - WERDNIG-HoFFMANN-

kung 512. sche Form 529, 543. 



Muskelatrophie bei Syringo­
myelie 34L 

Muskelatrophien, chronisch­
progressive-nucleare 524£. 

~Iuskeldefekte, ange borene 
139£. 

- - Amnionenge 167. 
- - anatomische Befunde 

149f. 
- - Atavismen 174. 
- - Bauchmuskeldefekte 

173. 
- - Bauchwand 14S. 
- - Begleitanomalien 175. 
- - Begriffsbestimmung 

142. 
- - Behandlung 177 £. 
- - Diagnose 176f. 
- - Einseitigkeit 170. 
- - Entwicklungsphvsio-

logie 165f. • 
- - Entwicklungsstorung 

14L 
- - Erblichkeit 141, 175. 
- - Extremitatenlahmung 

152. 
- - Extremitatenmuskula­

tur 149. 
- - Funktionsausfalle 149. 
- - HandmiBbildungen 

145, 174. 
- - Haut-Liquorblasen 

(BONNEVIE) 169, 
171, 173, 175. 

- - Kernmangel 169. 
- - Kombinationen 157. 
- - mannliches Geschlecht 

149. 
- - mUltiple 147, 174. 
- - Muskeldystrophie 

151£., 174. 
- - Nacken- und Rucken­

muskulatur 146f. 
- - neurogene 152. 
- - Pectoralisdefekt, dop-

pelseitiger 146. 
- - - einseitiger 144. 
- - - und HandmiBbil-

dungen 145. 
- - - und Mamillendys­

plasie 144. 
- - - und Rippendefekt 

145. 
- - Prognose 149. 
- - Pseudohernia ventralis 

14S. 
- - Schultergiirtell44, 150. 

Serratusdefekt 146. 
SPRENGELSche Defor­

mitat 147, 170. 
Symptomatologie 143f. 

- - Trapeziusdefekt 146. 
- - untere Korperhalfte 

147. 

Sachverzeichnis . 1161 

Muskeldefekte, angeborene Myasthenie, Mineralstoff-
- - s. auch unter Beweg- wechsel 1016. 

lichkeitsstorungen - MiBbildungen lOIS. 
im Gehirnnerven- - Muskelatroph1en 1013. 
bereich. - Muskulatur, glatte 1010. 

Muskeldystrophie, progressive - - quergestreifte 100S. 
s. unter Dystrophia mus- - Nackenmuskeln 1009. 
culorum progressiva und·. - ophthalmoplegische For-
Myopathien. I men 1014. 

Muskelfaser, Verfettung der - Organe mit glatter Musku-
419f. I latur 1010. 

Muskelinnervation (KEN 1- Pathogenese 1019f. 
KURE) 41Sf. ; - Progn?se 1017. 

Muskelschlaffheit bei Kinder- - psychlsche Symptome 
lahmung lOL lOlL 

Muskelspasmen, lokale und - Ptose 1006, 100S. 
Tics 1094. - remittierende Lahmung 

Muskelstarre, arteriosklero­
tische S09. 

- - Paralysis agitans 797. 
Myasthenia gravis pseudo-

.. paralytica 1005£. 
- Atiologie 1017£. 
- Amyotrophie und 565. 
- anatomischer Befund 1019. 
- Apokamnose 1006, 1011. 
- AteInlahmung 1017. 
- Augenmuskeln 94L 
- ausscWieBliche - der 

Extremitaten 1014. 
- Behandlung 1020. 
- - Ephedrin 1021. 
- - Glykokoll 102L 
- - Prostigmin 1021. 
- Blutbefunde 1016. 
- DauerIahmungen 1011, 

1014. 
- Differentialdiagnose 1020. 
- elektrische Reaktion, my-

asthenische 1012f. 
- endogene Faktoren lOIS. 
-- Entwicklungshemmullgen 

lOIS. 
- exogene Faktoren 1017. 
- Extremitatenmuskeln 

1010, 1014. 
- eugenische Erwagungen 

1022. 
Gaswechsel 1015. 

- Graviditat, Unterbrechung 
102L 

- Haufigkeit 100S. 
- Halsmuskeln 1009. 
- innere muskulare Organe 

1010. 
- Kaumuskeln 1009. 
- Kehlkopfmuskeln 1009. 
- klinische Symptome 100Sf. 
- Komplikationen 1014£. 
- Konstitution lOIS. 
- Kreatininstoffwechsel 

1015. 
- Liquor 1017. 
- Milchsaureproduktion 

1016. 

1007. 
- ScWuckakt 1009. 
- Sehnen- und Hautreflexe 

lOlL 
- sekretorische Storungen 

lOlL 
- sensible Storungen 1010. 
- Sinnesnerven 1010. 
- soziale Fragen 1022. 
- Stoffwechsel 1015£. 
- Symptomatologie 1006f. 
- Thymusgeschwulst lOIS. 
- trophisch -vasomotorische 

Storungen 1011. 
- VerIauf 1017. 
- Vorkommen 1007. 
- Zentralnervensystem 1019. 
Myatonia congenita s. unter 

Muskelatonie, angeborene. 
Myelite cavitaire 370. 
- necrotique subaigue, 

Amyotrophie 563. 
Myelocele lS4£. 
- Pradilektionsstelle der 194. 
Myelocystocele 204f. 
Myelocystomeningocele 

dorsalis 205. 
- dorsoventralis 206f. 
- ventralis 205£. 
Myelomeningocele aperta lS5. 
- subcutanea lS5, 194. 
Myelopunktion 213. 
Myelose, funikulare 706. 
Myocarditis 670. 
Myokinesigramm 94. 
Myoklonie 984f. 
- algo-myoklonisches Syn­

drom 902. 
- Atrophie, cerebello-olivare 

905. 
- Chorea electrica S94, S98f., 

902. 
- Encephalitis 902. 

. - Entwicklungshemmungen 
I 902f. 

1

- Epilepsie s. auch unter 
Myoklonus-Epilepsie. 

Handbuch der Neurologie. XVI. 73a 
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Myoklonie, Erscheinungsfor· 
men des myoklonischen 
Syndroms 896f. 

- extrapyramidal bedingter 
Symptomenkomplex 
895. 

- extrapyramidale Hyper. 
kinesen 720. 

- Haubensyndrom, myo· 
klonisches 901. 

- HENOCH·BERGERONSche 
Krankheit 897. 

- Heredodegenerative 
Systemerkrankungen 
902. 

- HUNTINGTONSche Chorea 
897. 

- Muskelwogen 895. 
- Myoklonusepilepsie 899f. 
- Nystagmusmyoklonie 903. 
- organische Herde als 

Grundlage 9Olf. 
- Paramyoclonus multiplex 

894. 
- pathologische Anatomie 

905f. 
- Pathophysiologie 906. 
- SinguItusfiiJIe 902. 
- Tic 895, 1080, 1100. 
- Torticollis spasticus 903. 
- UNVERRICHTsche Krank· 

heit 897. 
- Vorkommen 897. 
Myoklonus.Epilepsie 243, 755, 

897, 899f. 
- Chorea 247. 
- Dentatumbeteiligung bei 

719f., 721. 
- Dyssynergia cerebellaris 

myoclonica 720. 
- Vererbung 232. 
Myokymie 895. 
Myolipofibrom 209. 
Myopathien 412f., 431£. 
- Chronaxiemessung bei 421, 

450. 
- Dystrophia musculorum 

progressiva, Ana· 
tomie 412f., 414, 
423f. 

- - - Klinik 431£. 
- - myotonica 412, 415, 

422, 423f. 
- elektrische Untersuchungs. 

verhaItnisse am quer· 
gestreiften Muskel 421. 

- fibrillare Zuckung 417,440. 
- Glykokollbehandlung 

412f., 415, 422, 451. 
- hypolemmale Ringfaser. 

bildungen 429. 
- Klinik der 43lf. 
- Kreatin-Kreatinin-Stoff· 

wechsel 412f., 423. 

Sachverzeichnis. 

Myopathien, Muskelatonie, 
angeborene 485f. 

- Muskelinnervation, An· 
schauungen uber die 
(KEN KURE) 418f. 

- Myotonia congenita 412, 
415, 429, 452f. 

- neural bedingte 415f., 422. 
- pathologische Anatomie 

412f. 
- primare 415f. 
- Pseudohypertrophie 434f., 

438. 
- Verfettung der Muskel. 

faser 419f. 
- Vorderhorll·Ganglienzell­

Affektion 422. 
- s. auch unter Dystrophia 

musculorum progressiva, 
Dystrophia myotonica, 
Myotonia congenita, 
Muskelatonie, angebo­
rene undMuskela trophie, 
neurale. 

Myopie 923. 
Myotatischer Reflex 777. 
Myotonia acquisita 463. 
- congenita 412, 415, 429f., 

452f. 
- - aktive Bewegung 456f. 
- - Aligemeinzustand 456. 
- - anatomische Unter-

suchungen 463. 
- - Augenerkrankung bei 

940f. 
- - Behandlung 464f. 
- - Degeneration 484. 
- - Differentialdiagnose 

464. 
- - elektrische Reaktion 

458. 
- - endokrine Organe 460. 
- - Erblichkeit 454. 
- - intermittens 462. 
- - kongenitale Paramyo-

tonie 461. 
- - konstitutionelle Form 

249. 
- - mechanische Reizung 

der MuskeIn 458. 
- - pathologische Anato­

mie 429f. 
- - psychisches Verhalten 

461. 
- - Reaktion, myotonische 

453f. 
Stoffwechsel 460. 

- - Symptomatologie 
452f., 455f. 

- - Tonus 459. 
- - VerIauf 464. 
- - Vorkommen 454. 
Myotonie, Torsionsdystonie 

862. 

Myotonische Dystrophie s. 
unter Dystrophia myoto­
nica. 

Myxiidem 671. 

Nachlassigkeit, pathologische 
249. 

Nachtblindheit 231, 920, 922f. 
Nackenmuskulatur, Defekte 

der 146. 
Naevi 277, 290. 
Naevus Pringle 277f. 
- sebaceus 245. 
Narkolepsie, paroxysmale 

Lahmung 1039 .. 
Nasentic 1068. 
Nebennieren, Anencephalie 4, 

6. 
Nekrohamartosen 270. 
Nekrose 226. 
Neoplasmen im Kindesalter 

73. 
Nephritis chronica 627. 
- Hirnlasion 55. 
Nervenaplasie 159. 
N ervendurchschneidung 125. 
Nervenkrankheiten, erbliche 

organische 222f. 
- Abiotrophien 227. 
- Alternanz, progressive 240. 
- angeborene - Abwei-

chungen 223. 
- Anteposition 242f. 
- Aufbrauchtheorie EDIN· 

GERS 227, 248. 
- Aufspaltung von Erbsyn­

dromen 243. 
- Beckenanomalien 262. 
- Beginn des Krankheits 

ausbruches 238, 242. 
- Bildwandel 243f. 
- Blastomatosen 270. 
- Bleivergiftung 266. 
- Bruckensymptome 247. 
- Cephalodysplasien 271. 
- Diathesen 270. 
- Dominanz 228. 
- - unregelmaBige 229. 
- - unvollkommene 239. 
- Dominanzwechsel 240. 
- Dystrophie, myotone 241. 
- Einteilung 269f. 
- Encephalitis epidemica, 

Anlage zur 259. 
- Erbveitstanz 223,231,255. 
- Familiaritat 223. 
- formes frustes 237. 
- FRIEDREICHSche Krank-

heit 256. 
- Gebarmutterst6rungen 

und familiare Leiden 
261. 

- Genatrophien 227. 
- Generationen, Uber-

springen von 240. 



N ervenkrankheiten, Heredo­
ataxie 235. 

- Heredodegeneration 222, 
226f., 268. 

- Heredokonstitution 226, 
268. 

- Hirnsyphilis 253. 
- Homotypie 246, 267. 
- HUNTINGTONSche Krank-

heit 255. 
- Idiotie, amaurotische 24l. 
- Infektionen und Erbleiden 

258. 
- Intensitatsunterschiede 

238. 
- Ischias, erbliche 259. 
- Konduktoren 224, 232. 
- kongenitale Zustande 25l. 
- Konstitution und Krank-

heitsproze/3 238f. 
- Korrelationsatiologie 245. 
- Lebensalterbindung 241. 
- LITTLESches Syndrom 257. 
- Mehrortlichkeit der .Aus-

wirkung erblicher 
Krankheitsanlagen 245. 

- Merkmale, milde ausge­
pragte oder unvoll­
standige 237. 

- Migrane 24l. 
- MikrocephaIie 263. 
- Mikroheredodegenerati-

onen 238. 
- Mikroheredodegene­

rationen 238. 
- Minusmutationen 264. 
- MiBbildungen, erbliche 

269f. 
- Mongoloidismus 262. 
- Morphinismus und Erb-

leiden 266. 
- Muskelatrophie, neurale 

233. 
- Myatonie, connatale 264. 
- Myoklonus-Epilepsie, Ver-

erbung der 232. 
- Myotonia congenita 249. 
- Nekrohamartosen 270. 
- Nekrose 226. 
- Nystagmus, hereditarer 

265. 
- Ophthalmoplegie 256. 
- Paralyse, juvenile 252f. 
- Parese, erbliche spastische 

256. 
- PELIZAEUS-MERZBACHER­

sche Krankheit 233. 
- Phanotypus, sippenmaBige 

.Alternanz des 243. 
- phyletische Merkmals-

anreicherung 241£. 
- Postposition 242. 
- Probandenmethode 234. 
- Pseudotabes, familiii.re 258. 
- Rachitis 264. 
- Recessivitat 228. 

Sachverzeichnis. 

N ervenkrankheiten, Regene­
ration 242. 

- rudimentiire Formen 237. 
- Schadelverbildung, famili-

are 263. 
- Schwere der Krankheit 

238. 
- Sippenbild, .Abweichungen 

241. 
- Sippenregeneration 242. 
- Sklerose, multiple 259. 
- sporadische FaIle 235. 
- Syndromalternanz, ein-

fache 240. 
- Syphilis und Erbleiden 

250f. 
- System erblicher Leiden 

266£. 
- Tabesjuvenile,.Anlagezur 

26l. 
- Tetanie, familiiire 262. 
- Trunksucht 266. 
- Tuberkulose 258. 
- Turmschadel 263. 
- Unfii.lle und Erbleiden 249. 
- Vererbung, geschlechts-

begrenzte 233. 
- - geschlechtsgebundene 

232. 
- - konvergierende 224. 
- - transformierende 244. 
- Vererbungsarten 228f. 
- Verlii.ufe 238. 
- WILsoNsche Krankheit 

254. 
- Zwillingsforschung 234. 
Nervus abducens, kongenitale 

Lahmung 153. 
- - Parese 910, 912, 918. 
- cochlearis s. auch unter 

Cochlearis, hereditare 
Erkrankungen des. 

- facialis 153f. 
- - Halbseitenlahmung der 

Kinder 85. 
- - mechanische Erregbar­

keit des 474. 
- - mimische Funktionen 

95. 
- hypoglossus, Halbseiten-

lahmung der Kinder 85. 
- medianus 126, 129. 
- oculomotorius 153f. 
- trigeminus, s. auch unter 

Trigeminus. 
- uInaris 129. 
Netzhaut, .Angiomatose 935. 
- Erkrankungen 923f., 943. 
- Gliom der 934f. 
- Pigmendegeneration 927, 

929f. 
- s. auch unter .Augenerkran­

kungen, hereditare. 
NetzhautgeschwUlste bei der 

tuberosen Hirnsklerose 
936. 

1163 

N eugeborener, Beugehaltung 
75. 

- Funktionen 75. 
- Mitbewegungen 76. 
- Reflexe 77. 
- Sterblichkeit 46, 49, 53. 
Neurinofibrom 296. 
Neurinomatosen 270. 
Neurinomatosis centralis 273, 

304. 
Neuritis, progressive hyper­

trophische (DEJERINE­
SOTTAS) 515£., 659, 667, 
686. 

- - - periphere Nerven 
518. 

Neurofibromatose 289f. 
- .Augenerkr/Plkungen 936. 
- .Augenhintergrund 278. 
- Behandlung 314. 
- endrokrines System 311. 
- Fibroneurinom 292, 296. 
- Ganglienzellen, Verspren-

gung 303. 
- Ganglioneurom 299. 
- GefaBveranderungen 303. 
- Geschwiilste, echte 304. 
- Hauttumorbildungen 289. 
- Hautveranderungen 289. 
- Herde von groBen Zellen 

301. 
- Hirnhaut, harte, Verande­

rungen 30l. 
- Knochensystem, Verande-

rungen 310. 
- Markflecken 304. 
- Neurinofibrom 296. 
- Neurinome, zentrale 304. 
- Pathogenese 311f. 
- periphere Nerven, Ver-

anderungen 292f. 
- Pigmentanomalien 289. 
- Prognose 314. 
- Psyche, Veranderungender 

310. 
- Rankenneurose 292. 
- Sklerose, tuberose 278,286. 
- Vererbbarkeit 313. 
- Zentralnervensystem, Ver-

anderungen 301£. 
Neuromyositis 416. 
Nevrite interstitielle hyper­

trophique progressive 519, 
565. 

Nevrose tremulante 976. 
NIEMANN-PICKsche Krankheit 

397, 406. 
Nierengeschwulst 285 . 
Nuclearatrophie, primii.re pro­

gressive bulbopontine 
544. 

- - spinale progressive 539. 
Nucleus ambiguuB 163, 177. 
- dentatus, .Ausfall beiKlein-

hirnatrophien 707, 711. 
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Nucleus dentatus, Gaumen­
segeIkrampfe 719. 

- - hyperkinetische Bewe­
gungsstorung 712, 
718, 722. 

- - und Krankheitspro­
zesse 718f., 721£. 

- - Starre 719. 
Nystagmus 105, 264f., 912f., 

942. 
- Ataxie, hereditare 665. 
- cerebrale Kinderlahmung 

105. 
--=- dominanter Typus des 913. 
- hereditarer 265. 
- heredoataktischer 264. 
- bei LITTLE 96. 
- Myoklonie 903. 
- recessiv geschlechtsgebun-

dener Typ des 914. 
- Unfruchtbarmachung 942. 
- velopalatinus 719. 

Oculomotorius, Beweglich­
keitsstorungen 153f. 

Oculomotoriuslahmung, cycli­
ache 154, 164. 

Odem, kongenitales lymph­
angiektatisches 171. 

Ohnmachtszustande, gynako­
logiache Anomalien 262. 

Ohraffektionen, hereditare s. 
auch unter Cochlearis. 

Ohrmuschel, VerbiIdung der 
156, 169. 

Oliven, Atrophie der 703, 705, 
707, 710, 713f., 719, 721. 

Oocephalie 10. 
Ophthalmoplegia chronica 

progressiva 548, 560. 
- externa 154, 911. 
- interna 912. 
Ophthalmoplegie, erbliche Be-

dingtheit der 256. 
Opticusatrophie 937f. 
- Ataxie, hereditare 665. 
- erbliche 237, 401. 
Orbicularislahmung 154. 
Ossa nasalia 18. 
Osteoporose 106. 
Otoaudion 961. 
Otosklerose 968f. 
- Erbgang der 970. 

P ACCHIoNIsche Granulationen, 
EpiIepsie und ScMdigung 
der lIO. 

Pachygyrie 1. 
Pallidum beim Neugeborenen 

75. 
- Status dysmyelinisatus 33. 
Pallidumsyndrom 115, 772, 

778. 
Paralyse, choreiforme 255. 

Sachverzeichnis. 

Paralyse, juvenile, Kleinhirn 
675. 

- - Tabes 251£. 
- myasthenische s. unter My-

asthenia gravis pseudo­
paralytica. 

- progressive, choreatische 
Erscheinungen bei 
255. 

- - Lateralsklerose, amyo­
trophische 654. 

Paralysie musculaire progres­
sive de la langue, du voile 
du palais et des levres 544. 

Paralysis agitans 757 f. 
Paralysis agitans: 
- Adaptationsreflex FOER­

STERB 776. 
- Adaptionsspannung 772. 
- adaptative Verlangerung 

768. 
- Adiadochokinese 784. 
- affektive Anomalien 794. 
- Akathisie 790. 
- Akinese 789. 
- AltersprozeB, vorzeitiger 

813. 
- AltersverteiIung 759. 
- aIUllestisches Syndrom 

795 .. 
- Anatomie, pathologische 

802£. 
- Antagonistenphanomen 

771, 782. 
- Antagonistentremor 765. 
- arteriosklerotische Mus-

kelstarre 797. 
- Arthritis, Beziehungen 

zwischen 820. 
- arthritische Hereditat 821. 
- Artikulation 781. 
- Ausdrucksbewegungen 

780. 
- Begutachtung, praktische 

820. 
- - ziviIrechtliche 796. 
- Behandlung 799f. 
- - Atropin 800. 
- - Bulbocapnin 801. 
- - Calcium 801. 
- - I>atura Stramonium 

800. 
- - Gonoscopolamin 800. 
- - Harmin 801. 
- - hydrotherapeutische 

MaBnahmen 801. 
- - Hyoscin 799. 
- - Lufteinblasung, intra-

lumbale 801. 
- - Organpraparate 799. 
- - Scopolamin 799. 
- - Striaphorin 799. 
- Bewegungsakte, zusam-

mengesetzte - SW­
rungen der 780f. 

Paralysis agitans: 
- Bewegungsantriebe, in­

stinktive - Zentrum 
fUr 790. 

- Bewegungsbremsung 771. 
- Blickbewegungen, Ein-

schrankung 781. 
- Brachybasie 785. 
- Bradyphrenie 795. 
- Bradypsychie 795. 
- .Braunsteinvergiftung, ex-

perimentelle 813. 
- Bremsung, verstarkte 777. 
- Calorienbedarf 793. 
- cerebellares System 806. 
- Chronaxie 774. 
- cruciata 796. 
- I>ehnung, Anpassung des 

Muskels an die 772. 
- I>ehnungserregbarkeit, er­

Mhte der Muskulatur 
768, 770. 

- I>ehnungsreflex, ErMhung 
des 777. 

- I>emenz, senile - Bezie­
hungen zur 762, 795. 

- I>enervation, Ausfall der 
770. 

- I>ifferentialdiagnose 797 f. 
- dysasthetisches algeti-

schesAquivalent 762. 
- - Krankheitsstadium 

763. 
- Einleitungsstadium 763f. 
- Einzelbewegungen, will-

kiirliche - SWrungen 
der 780f. 

- elektrische Reizung des 
Muskels 774. 

- emholische Striatumapo-
plexie 797. 

- Enthirnungsstarre 776. 
- Erblichkeit 760, 814. 
- Fixationsreflex FOER-

STERS 776. 
- Fixationssp3.nnung 772. 
- Formes frustes 761, 796. 
- FuBkionus, falscher 766. 
- Gemiitsbewegungen 815. 
- Geschlechtsverteilung 759. 
- Globus pallidus 866. 
- GroBhirnrinde 806. 
- Grundspannung 770. 
- Halsreflexe, MAGNUS-DE 

KLEJNSche 775. 
- Haltungsanomalien 767f. 
- historisches 757. 
- Hohlengrauhradyphrenie 

795. 
- Hypertonie intentionelle 

massive 770. 
- hypothalamische Kerne 

804. . 
- impossihiIite du rillA-che­

ment musculaire 771. 
- Infektionskrankheiten 820. 



Paralysis agitans: 
- innersekretorischer Appa­

rat, SWrung im 812. 
- Intentionszittern 765. 
- Intoxikation, endogene 

813. 
- juvenile Form 760, 810, 

862. 
- Kerndegeneration 719. 
- Kinesia paradoxa 790. 
- Kleinhirnsymptome, 

Nachweis von 718. 
- Korperstellung, Einwir­

kung der - auf den 
Rigor 769. 

- Kohlenoxydvergiftung 
798, 810. 

- Kontraktion, paradoxe 
772. 

- kontrakturierende Form 
796. 

- Konvergenzbewegung, 
mangelhafte oder 
fehlende 781. 

~ Kreatinstoffwechsel 793. 
- Lahmungen, echte 781. 
- Langlebigkeit 998f. 
- Langsamkeit der Bewe-

gungen 782. 
- Lateropulsion 779. 
- Leberschadigungen 793. 
- Leuchtgasvergiftung 798. 
- Lues 798. 
- Magen-Darmstorungen 

793. 
- Manganvergiftung 798, 

810. 
- Mikrographie 785. 
- Mineralstoffwechsel 793. 
- Mitbewegungen 787. 
- Motorik, Storringen 764. 
- motorisch eingeengte Per-

sonlichkeit 789. 
- movements of cooperation 

788. 
- Muskelkontraktion, reflek­

torische Regulierung der 
775. 

- Muskelstarre, arterioskle­
rotische 809. 

- Muskelverhalten bei pas-
siver Dehnung 768f. 

- Myoklonusepilepsie 720. 
- myotatischer Reflex 777. 
- Nucleus basalis 804. 
- - pigmentosus dentero-

encephalicus 805. 
- Pallidum, Befunde 803. 
- Pallidumsyndrom 772, 

778. 
- Paresen, Verteilung 783. 
- Parkinsonismus, postence-

phalitischer 798, 810. 
- - auf dem Boden eines 

syphilitischen Him­
prozesses 815. 

Sachverzeichnis. 

Paralysis agitans: 
- PAItKINSON-Kachexie 797. 
- Pathogenese 811f. 
- Pendelbewegung, fehlende 

der Arme 787. 
- Phonation 781. 
- Polyurie 792. 
- Pradilektionsstellungen 

777. 
- Prodrome, sensible 763. 
- Prognose 796. 
- Propulsion 779. 
- Pseudoadiadochokinese 

784. 
- Pseudoarthritis deformans 

821. 
- pseudorheumatisches End­

stadium 762. 
- pseudokataleptisches Ver­

halten 773. 
- psychisches Verhalten 

793f. 
- Reaktionsbewegungen 

778f. 
- Reaktionszeiten auf op­

tischen Reiz 782. 
- Reflexe, Verhalten 774f. 
- regionare Verteilung arte-

riosklerotischer Veran­
derungen im GroBhirn 
810. 

- Retropulsion 779. 
- Rheumatismus, chroni-

scher 820. 
- Rigor 768, 776. 
- rigorfreie Starre 778. 
- Riickenmark 806. 
- Ruherigor 770. 
- Ruhespannung 770, 776. 
- Schrift 766, 785. 
- sekundare automatische 

Bewegungen 788. 
- Sensibilitat, Storungen 

791£. 
- shortening and lengthening 

reaction 776. 
- sine agitatione 765, 767, 

796. -
- SpeichelfluB 792. 
- Spinalganglien 807. 
- Spontanleistungen, Ten-

denz zur Einsparung 
785. 

- Stammganglienerkran­
kungen, vascular be­
dingte 808. 

- Starre ohne Hypertonie 
778. 

- Status desintegrationis 
809. 

- stellunggebender Faktor 
cerebellaren Ursprungs 
777. 

- Stirnhirntumor 799. 
- stretch reflex 777_ 
- Striatum 803. 
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Paralysis agitans: 
- Subs~antia nigra 804,807. 
- syndrome stria d'origine 

lacunaire 797, 809. 
- Thalamus 804. 
- tonische Fixierung 773. 
- - Nachdauer der Inner-

vation des Agonisten 
784. . 

- Tonus, formgebender 768. 
- Tonus-Begriff 775. 
- Trauma und 815, 817. 
- Traumen, periphere 820. 
- Tremor 765f. 
- - Verteilung des 766. 
- tumorose Prozesse 799. 
- vasomotorische Stiirung 

792. 
- vegetatives Nervensystem, 

792f. 
- Verkiirzungsreflex 776. 
- Verlauf 796. 
- Versteifung 711. 
- Vorkommen 759. 
- Warmeregulation 792. 
- WIDALsche hamoklastische 

Krise 793. 
- Zahnradphanomen 773. 
- Zitteranfalle, krisenartige 

767, 978. 
- Zuckerstoffwechsel 792. 
- Zwerchfellbewegungen 

781. 
Paramyoclonus multiplex 894, 

898. 
Paramyoklonus ohne Epilepsie 

721. 
Paramyotonia congenita 461, 

484. 
- - Vererbungsmodus 235. 
Paranoide Erscheinungen 113. 
Paraparese, spastische der 

Beine 257. 
Paraplegische Starre 117. 
Parese, spinale spastische 117, 

256. 
- Ubungsbehandlung beil24, 

128. 
Parkinson s. unter Paralysis 

agitans. 
Parkinsonismus, postencepha­

litischer, Mark­
erkrankungen 711. 

- - Morbus Parkinson 810. 
- - Torsionsdystonie 862. 
- - toxisch verursachte Zu-

stande von 798. 
- - Zittern bei 978. 
Paroxysmale Lahmung s. unter 

Lahmung, paroxysmale. 
Patellarluxationen, Mongolia-

mus 21. 
Pectoralisdefekt 144£., 149. 
- doppelseitiger 146, 156. 
- einseitiger 144£., 156. 
- Hautveranderung bei 156. 



lI66 Sachverzeichnis. 

PELIZAEUS-MERZBACHERsche Porus 59. 
Krankheit 233,236, 887f., Porusbildungen, Encephalo-
889f., 940. graphie bei 120. 

Pellagra 627. Postposition 242. 
- JAKOB-CREUTZFELDTsche Prastase, Geburtsvorgang 48, 

Krankheit 885. 67. 
Penetranz 237. Probandenmethode 234. 
Peritonitis, tuberku16se 832, Progression, phasenhafte 250. 

838. Propulsion 779. 
Periventrikulare Gebiete, Blu- Prostigmin 1021. 

tung 47. Protanopie 920f. 
Phanotypie, Genotypie 236. ProzeBkrankheiten, erbliche 
Phanotypus, sippenmaBige Ursache 268. 

Alternanz 243. - Konstitutionskrankheiten 
Phakomatosis 273. 239. 
PMnomene de MARCUS GUNN Pseudoadiadochokinese 784. 

154, 164, 910. Pseudoarthritis deformans821. 
Phyletische Mel'kmalerweite- Pseudoathetose 88f., 99. 

rung 241.. . I Pseudobulbarparalyse 157. 
PICKsche Krankhelt, Atrophle - infantile 95. 

neocerebellarer Teile Pseudohernia ventralis 148. 
706f. Pseudohypertrophie 434, 

~ - lokales Altern 707. 435f., 438. 
Pled bot 668. . - Ataxie, hereditare 659,667. 
PIERRE MARIEsche Krankhelt - Syringomyelie 342. 

s. Ataxie, hereditare. Pseudokalk 718. 
P~etinement 51~. Pseudoparalyse, HUNTING-
Pigmentanomahen 277, 289f. TONsche Krankheit 255. 
Pigmentd~generation, Globus Pseudosklerose, Chorea bei 

palhdus 874. 755. 
-der Netzhaut 923, 927, _ Globus pallidus 866. 

929f.. _ Sklerose, multiple 261. 
- ohne Pigmen~ 93.3. _ spastische (JAKOB) 882f. 
- der Su?stantm mgra 874. _ (STRUMPELL-WESTPHAL) 
Placentar~ilter 4~.. . 827f., 940. 
Pla1~es flbromyehmques 34, - Torsionsdystonie 862. 

. .... - WESTPHAL-WILSoNsche, 
Plexus c~orI<?ldel, Blutungen Bedingungen der, 

III dIe 47. Krankheitsmanifesta-
- - Veranderungen an den tion 259. 

43.. . Pseudosyringomyelie 213. 
Pocken, Frucht 1m MutterI81b Pdt b f il'" 258f 44. seu 0 a es, a~ lare . 
Poliomyelitis acuta, Amyo- Psyc~oanalyse, TIC und 1056. 

trophie 562f. PtOSIS 665, 909f., 1006, 1008. 
- chronica (subacuta) 587f. - angeborene erbliche, Erb-
Poliomyelitis chronica (sub- gang 153f., 242. 

acuta): - Kernschwund 160. 
- Behandlung 592. - Migrane 250. 
- Differentialdiagnose 590. - tardif familial 909. 
- pathologische Anatomie Pupillenstarre 912. 

590f. Pupillenstorungen 104. 
- Prognose 590. PURKINJE-Zellen bei olivo-
- Smyptome 588f. ponto-cerebellarer Atro-
- Tod 590. phie 710, 713, 716, 717. 
- VerIauf 589. - bei Rindenatrophie 702f. 
Polydaktylie 12, 402, 932. Pyknolepsie 262. 
Polymerie 234, 236. Pyramidenbahn bei heredi-
Polymorphismus, phanotypi- tarer Ataxie 660, 663f., 

scher 244. 677f. 
Polyneuritis, friihlnfantile491. - Hemiplegie bei intakter 
Polyphanie 234. 28f., 73f. 
Polyurie 792. - Hypertrophie der kontra-
Ponshaube, Syndrom der 901. lateralen 70f. 
Porencephalie 26, 59f., 65. Pyramidenbahnlasion, infan-
Poromyelie 374f. tile 82f. 

Pyramidenbahnlasionen, Be­
handlung der 124f., 128. 

- Kontrakturen bei infan­
tilen 85. 

Quadrupedales Syndrom 80. 
Quecksilber, Giftwirkung 

225f. 
QuengelbehandJung 125. 
QmNcKEsches Odem 245, 270. 

Rachitis 490 f. 
- und Erbleiden 264. 
Rachischisis, hereditare 

Ataxie 669. 
- partialis 184. 
- posterior 183 f. 
- totalis 184. 
Radicotomie 127. 
Radiuskopfchen, Luxation 

des 108. 
Rami communicantes, Resek-

tion 127. 
Rankenneurome 292. 
Raphebildung 201, 204. 
- Starung in del' 366, 369 f., 

374. 
RAYNAUDSche Krankheit und 

Sklerodermieverwandt­
schaft 245. 

Recessivitat 228, 230. 
RECKLINGHAUSENsche Krank­

heit 289 f. 
- - s. auch unter Neuro-

fibromatose. 
Redressement 125. 
Reflexe, bedingte 79. 
- beim Neugeborenen 77. 
- beim Saugling 78 f. 
RMlexe medio-pubien 664. 
Regeneration, echte im kind-

lichen Gehirn 71 f. 
- bei Erbleiden 242. 
Reorganisation, Begriff der 

72. 
- des kindlichen Gehirns 81. 
- zentrale lI6. 
Reparationsvorgange beim 

Kind 59. 
Respirationstic 1073. 
Respiratorische Affekt­

krampfe, gynakologische 
Anomalien 262. 

Restitution bei kindlicher 
Hemiplegie 85. 

- ProzeBausdehnung lI6. 
Retinitis pigmentosa 267, 401, 

923, 927, 929 f. 
- punctata albescens 934. 
Retraktionen 440. 
Retropulsion 779. 
Rheumatismus, Chorea Hun-

tington 735, 737, 741 f. 
- chronischer, Paralysis 

agitans 820. 



Rhexisblutungen 46. 
Rhinencephalon 11. 
RICKERsche Lehre 48, 66. 
Riechhirn, Gehirn ohne 11 f. 
Rigor 768 f., 776. 
Rigorzustande, halbseitige 87. 
Rindenatrophie, progressive 

sklerosierende 64. 
- - - lohare 723. 
- totale 700. 
Rindenatrophien 702 f. 
"Rindenblasenporencephalie" 

65. 
Rindenerweichungen beim 

Kind 64. 
Rindenlasionen bei Kindern 

82 f. 
Rindensaumporencephalie, 

zentrale 65. 
Rippen, gegabelte 2l. 
Rippendefekt 145. 
Rontgenstrahlen, Frucht im 

Mutterleib 45. 
Rudimentare Formen der Erb-

leiden 237. 
Riickenmark, Anatomie 210 f. 
- Entwicklung 182. 
- Heterotopien 214 f. 
- MiBbildungen des 182 f. 
- - Amyelie 182 f. 
- - Anatomie 210 f. 
- - Area medullo-vascu-

losa 183 f. 
- - Diastematomyelie 194f. 
- - Diplomyelie 194 f. 
- - Hydromyelie 210 f. 
- - - erworbene 210. 
- - Hydromyelocele 204 f. 
- - Meningocele 207 f. 
- - Myelocele 184 f. 
- - Myelocystocele 204 f. 
- - Myelocystomeningocele 

dorsalis 205. 
- - - dosoventralis 206 £. 
- - - ventralis 205 f. 
- - Rachischisis posterior 

183 f. 
- - Spina bifida 194. 
- - - - occulta 209. 
- - Vererbung 213. 
- - Zona dermatica 183. 
- - - epithelioserosa 183. 
- sekundare Veranderungen 

an der weiBen Substanz 
340. 

- Tumoren des, Amyotrophie 
563f. 

- Zweiteilung des 194 f. 
Riickenmarksplatte 20 l. 
Riickenmarksveranderungen, 

Kleinhirnatrophie 716. 
Riickenmuskulatur, Defekte 

146. 
Ruhespannung, Paralysis 

agitans 770, 776. 
Rumpf tic 1072. 

Sachverzeichnis. 

Saugling , Bewegungen und 
Funktionen 75f. 

- Ernahrungsstorungen 117. 
- interkurrent verstorbener 

50. 
- Lage- und Bewegungs­

reflexe 78f. 
Sauglingssterblichkeit, Ge-

burtstrauma 46, 49, 53. 
Saugreflex 78. 
Saturnismus, chronicus 626. 
Schadel, Wachstumshemmun-

gen des 105. 
Schadelasymmetrie, cerebrale 

Kinderlahmung 105. 
- familiare FaIle 262. 
Schadelgrube, hintere, Yer­

kleinerung 699. 
Schadelskoliose, erbliche An­

lage 263. 
Schadelverbildungen,familiare 

Haufung 263. 
Schadelverletzungen, funk­

tionelle Kreislaufstorungen 
54. 

SCHAFFERS Keimblattwahl 
268. 

Scharlach, Hirnlasion 55f. 
Schauanfall 1104. 
- psychogener 1068. 
Schaumzellen 406. 
Schiefhals 262, 903£. 
SCHILDERsche Krankheit 40, 

58, 64, 100. 
Schizophrenie, Yererbung 234, 

238f. 
SchlieBungsmechanismus, Sto-

rungen 203. 
Schlucktic 1073f. 
Schiittellahmung 765f. 
- s. unter Paralysis agitans. 
Schulterblattanomalien 147. 
Schultern, Tic 1072. 
Schwachsinn bei cerebraler 

Kinderlahmung 112f. 
SchweiBsekretion, Storungen 

345. 
Schwerhorigkeit, chronische, 

progressive, labyrin­
thare 965f. 

- juvenile (kongenitale) 964f. 
- s. auch unter Cochlearis. 
Scoliose Mreditaire essentielle 

tardive 670. 
Scrotalzunge 19. 
Segmentwahl405. 
Sehnenverlangerung 125. 
Sehnervenatrophie 937f. 
- angeborene 939. 
- bei cerebraler Kinderlah-

mung 104. 
- HALLERVORDENsche 

Krankheit 875. 
- infantile 939. 
- neurale Muskelatrophie 83. 
- Unfruchtbarmachung 943. 
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Sehnervverodung, erbliche 
233. 

Seitenwenderlahmung, bilate-
rale 154. 

Sella turcica (Mongolismus) 18. 
Sepsis 627. 
Septa posteriora 198. 
Serratusdefekt 144, 146. 
Shaking palsy 765. 
Shortening and lenthening 

reaction 776. 
Singultus, Myoklonisches Syn­

drom 902. 
Sinusthrombose im Kindes­

alter 53. 
Sippenbild, Abweichungen 

241. 
Sippenregeneration 242. 
Skeletsystem, Entwicklungs­

storungen am 145. 
Skeletveranderungen, kind-

liche 108f. 
Sklerodermie RAYNAUD 245. 
Sklerose, diffuse familiare: 
- akute infantile Form 887f. 
- anatomischer Befund 891£. 
- chronische Form 887, 889£. 
- Diagnose 893. 
- Marklager, progressiver 

Schwund 89l. 
- Sklerose, konzentrische 

892. 
- spastische Spinalparalyse 

888. 
- subakute juvenile Form 

888. 
Sklerose, lohare 26f., 64. 
- multiple, Amyotrophie563. 
- - und Ataxie 664, 683, 

688. 
- - individuelle Anlage 

260f. 
- - Spinalparylase 626. 
- tuberose 273£. 
Sklerose, tuberose: 
- Adenoma sebaceum 277. 
- Anatomie 280. 
- Angioma tose des Gehirns 

286. 
- atypische groBe Zellen 28l. 
- Diagnose 280. 
- Fibromatose, subunguale 

278. 
- Geschwiilste des Augen-

hintergrundes 278. 
- Hauterscheinungen 277. 
- Herzgeschwiilste 284. 
- HrPPEL-LINDAusche 

Krankheit 286. 
- Hirntumor bei 276. 
- Kinderlahmung, cerebrale 

73, 113. 
- Klinik 276f. 
- naevi 277. 
- Naevus Pringle 277 f. 
- Nierengeschwiilste 285. 
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Sklerose, tuberose: 
- Pathogenese 285. 
- in Verbindung mit Ga-

schwiilsten anderer Or­
gane 245. 

Skoliosen 657, 669f., 673, 675. 
Spaltbildungen des Gehirns 4f. 
Spasmus nutans 914, 1071£. 
- Tio - Versohiedenheiten 

zwischen 1053. 
Spastische Paraparese der 

Beine 257. 
- Pseudosklerose JAKOB 

882f. 
- Starre der Beine 263. 
SPATZ-HALLERORDENsche 

Krankheit 40. 
Sphinoter, Parese 912. 
Sphingomyeline 406. 
Spina bifida 4, 8, 11, 194,201, 

205, 669. 
- - ooculta 209f. 
Spinalganglien 182f. 
Spinalganglion 189, 192. 
Spinalparalyse, spastisohe 

605f. 
- - Atiologie 606f. 
- - .A£fenspalte 612. 
- - anatomischer Befund 

612. 
- - Beginn 607. 
- - Behandlung 625, 627. 
- - Blutsverwandtschaft 

607. 
- - Diagnose 625, 627. 
- - Endhim 612. 
- - endogene oder essen-

tielle Form 606. 
- - Erbgang, dominanter 

607. 
- - ERBsohe syphilitische 

627. 
- - exogene oder sympto-

matisohe Form 626f. 
- - familiare 606. 
- - - diffuse Sklerose 888. 
- - Fibrillenbilder 61M. 
- - Ganglienzellen 615, 

617f. 
- - Haute und C:oefaBe 619, 

624. 
- - HALLERVORDENsohe 

Krankheit 879. 
- - und hereditare .Ataxie 

610, 664. 
- - Hereditatsfragen 605, 

607. 
- - Heredodegeneratio 

spastica 606. 
- - histopathologischer Be­

fund 611f., 620f. 
- - Lateralsklerose, amyo· 

trophische 610. 
- - Pathogenese 624. 
- - peripher-motorisches 

System 616. 

Sachverzeichnis. 

Spinalparalyse,spastische,Pro­
gnose 625. 

- - Schwellung 613, 615. 
- - Spinalganglien, System 

der 617. 
- - starre, allgemeine 627. 
- - Strukturanalyse 624. 
- - Symptomatologie 608f. 
- - Unfallfolge 627. 
- - Vererbungsmodus, re-

zessiver 608. 
- - Verlauf 625. 
Splenohepatomegalie 397, 406, 

926. 
Splenomegalie, lipoidzellige 

267. 
Spondylodysmorphien 271. 
Spongioblastomatosis centra­

lis 273. 
Spongioblastosen 270. 
Spontangeburt, kindliches Ge­

him 118. 
"Sporadische" FaIle von Ver­

erbung 235. 
Sprachstiirungen bei heredi­

tarer .Ataxie 662f. 
- Kinderlahmung, cerebrale 

102. 
Sprachtic 1074. 
SPRENGELSche Deformitat 

147, 170. 
Springtic 1073. 
Starre, spastische, der Beine 

263. 
Stase, Geburtsvorgang 48,67. 
Statik, Regulationsmechanis­

mus fUr 721. 
Statische Funktion, Schadi­

gung der - im Kindes­
alter WI. 

Status desintegrationis 809. 
- dysmyelinisatus 33, 115, 

118. 
- - bei HALLERVORDEN­

scher Krankheit 149, 
877. 

- dysraphicus 367f., 378, 
918. 

- - .Ataxie, - hereditare 
669f., 674f. 

- - .Augenmuskelparesen 
912. 

- - Heterochromie 917. 
- - Korrelationsatiologie 

bei 245. 
- fibrosus des Striatums 748. 
- marmoratus 30£., 902. 
- - Kindesalter 96. 
- - Regenerationsfahigkeit 

72. 
- - Striatumlasion 95£. 
Stammganglienerkrankungen, 

vascular bedingte 808. 
STEINERSche Trias 244. 
Stereognose, Stiirungen 104. 
Stirnhirnrindenatrophie 715. 

Stirnhirntumor, Paralysis agi­
tans 799. 

Stirnhohle, Pneumalisierung, 
verspatete 18. 

STOFFELsche Operation 126. 
Strabismus bei .Ataxie 665£. 
- bei Kindem 86. 
- bei LITTLE 96. 
Stretch reflex 777. 
Striatum, Etat marbre 30, 33. 
- Lasion 95. 
- bei Markerkrankungen 715. 
- beim Neugeborenen 75f. 
Striatumapoplexie, embo­

lische 797. 
Striatumsklerose, infantile 

partielle 33. 
Striatumsyndrom, bilaterale 

cerebrale Storungen 96£. 
- C. VOGTsches 97, 116, 119. 
STRUMPELL-WESTPHALSche 

Krankheit 827f., 940. 
Struma, paroxysmale Lah­

mung 1026, 1033, 1037, 
1039. 

Substantia nigra, Encephalitis 
epidemica 712, 722. 

- - Globus pallidus 875, 
878. 

- - Markerkrankung 711, 
715. 

- - Pigmentdegeneration 
der 874. 

Substanz, rezeptive 416f. 
Symbrachydaktylie 145, 150. 
SympathicusheterochroInie 

917. 
Sympathicusparese 912. 
Symptomenkomplex, ato-

nisch-astatischer 701. 
Syndaktylie, Mongolismus 21. 
Syndrom, quadrupedales 80. 
Syndromalternanz, einfache 

240. 
Syndrome DE MME. VOGT 97. 
- strie d'origine lacunaire 

797, 809. 
Syphilis, amyotrophische La­

teralsklerose 534. 
- Bedeutung fiir die Ent-­

stehung erblicher Ner­
venleiden 258. 

- cerebrale Kinderlahmung 
43£., 118, 121, 123. 

- und Erbleiden 250£. 
- FRIEDREICHsche Krank-

heit 256. 
- HUNTINGTONSche Krank-

heit 255, 257. 
- LrTTLEsches Syndrom 257. 
- Ophthalmoplegie 256. 
- Parese, erbliche spastische 

256. 
- WILsoNsche Krankheit 

254. 
- Zittern bei 980. 



Syphilitisch Schwangere, Be­
handlung von 121. 

Syphilitische, unmittelbare 
Nachkornmenschaft 253_ 

Syphilitischer HirnprozeB, 
Parkinsonismus 815. 

Syringobulbie 354. 
Syringomyelie 319f. 
- Abducens 356. 
- Accessorius 355. 
- Acusticus 356. 
- Atiologie 377 f. 
- Amyotrophie 564, 584. 
- angeborene Entwicklungs-

storung 337, 368, 370, 
373f., 375, 378. 

- Arachnitis cystica prolife-
rans 337, 370f., 373f. 

- Art des Prozesses 324. 
- Augenmuskelparesen 912. 
- Beginn 360. 
- Behandlung 380 f. 
- Beriihrungsernpfindung 

345. 
- Beruf 372, 378. 
- Bindegewebsproliferation 

372 f. 
- bulbare Symptome 352 f. 
- bulbo-medullarer Typus 

358. 
- CervicaItypus 357. 
- Differentialdiagnose 361 f. 
- - anatomische 340. 
- Dilatator pupillae, 

Storungen in der Inner­
vation 346. 

- Dysraphie 367 f., 371, 377. 
- EmpfindungsquaUtiiten, 

Stiirungen der einzelnen 
343. 

- Entschadigungsanspriiche 
379. 

- Ependyrnbelag 373. 
- extrablastomatose 331, 

374. 
- Facialis 356. 
- farniliares Auftreten 368, 

377 f. 
- Friihfalle 369, 375. 
- Geburt, schwere und 379. 
- GefaBveranderungen 376. 
- Gelenkveranderungen 350. 
- Geschlechterbeteiligung 

360. 
- Gliose 369 f., 372. 
- GIossopharyngeus 355. 
- Heredodegeneration 368. 
- Hirntumor, Kornbination 

mit 339. 
- HORNER-Syndrom 917. 
- humero-scapulare Form 

360. 
- Hydromyelie 212 f., 373, 

375. 

Sachverzeichnis. 

Syringomyelie, Hyperdaktylie 
377. 

- infektiiiser ProzeB 371. 
- innere Organe, Inner-

vationsstiirungen 347. 
- intrablastomatiise 331. 
- Knochen, trophische 

Stiirungen 349 f. 
- konstitutioneller Faktor 

371. 
- Kontraktionszustande, 

toxische 341. 
- latente 379. 
- Lateralsklerose, amyo-

trophische - ahnliche 
Krankheitsbilder 359, 
564, 584. 

- Lokalisationsbeginn 369. 
- Lumbaltypus 357. 
- mannliches Geschlecht, 

Bevorzugung 213, 372 f., 
378. 

- makroskopische Be­
schreibung 319 f. 

- Medullarohr 366 f., 373. 
- Mikroskopische Be-

schreibung 322 f. 
- motorische Ausfalls­

erscheinungen 341 f. 
- MULLERscher Muskel 346. 
- Muskelatrophie, spinale 

- ii.lmliche Krankheits-
bilder 359. 

- Muskelatrophien 341. 
- Muskelparesen 342. 
- Oculomotorius 356. 
- Olfactorius 356. 
- Opticus 356. 
- Pachymeningitische Form 

der 360. 
- Pathogenese 366 f. 
- pathologische Anatomie 

319 f. 
- Porornyelie 374. 
- Pradilektionsstelle 375 f. 
- Prognose 380. 
- Progredienz des Prozesses 

372 f., 375 f. 
- Pseudohypertrophie 342. 
- pseudotabische Form der 

359. 
- psychische Storungen 

356 f. 
- Raphebildung, Stiirung in 

der 366, 369 f., 374. 
- Reflexstiirungen 352. 
- Riickenmark, Hiihlen- und 

Geschwulstbildung 
im 331 f. 

- - sekundiire Verande­
rungen an der weiBen 
Substanz 340. 

Sacraltypus 357. 
Schmerzempfindungs­

stiirungen 344. 
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Syringomyelie, SchweiBsekre­
tion, Stiirungen der 345. 

- seitliche Spaltbildung 376. 
- sensible Ausfallserschei-

nungen 343. 
- - Reizerscheinungen 342. 
- Spontanbewegungen 341. 
- Sternumanomalien 368, 

378. 
- Symptomatologie 340 f. 
- Temperaturempfindung 

344. 
- Thoraxveranderungen 

351 f. 
- Tiefensensibilitat 345. 
- Topik 322. 
- Trauma 372 f., 378 f. 
- Trigeminus 353 f. 
- Trochlearis 356. 
- trophische Stiirungen 

347 f. 
- - - MORvANscher 

Typus 359. 
- Tumor 369, 371 f. 
- Vagus 355. 
- vasomotorische Stiirungen 

346f. 
- vegetative Storungen 346 f. 
- VerIauf 358 f. 
- Wirbelsaulenverande-

rungen 351. 
- Zentralkanal 369 f. 

Tabes FRIEDREIOHSche 657. 
- juvenile Anlage zur 261. 
- - und Paralyse 251£. 
Tachykardie, paroxysmale 

670. 
Tanzkrankheit 729. 
Tapetoretinaldegeneration, 

pigmentlose 933. 
Taubheit, Erbgang 236f. 
Taubstummheit 952£. 
- Abartung, Stigmata 961. 
- Adrenalin-Sondversuch, 

MUOKScher 961. 
- cochleopalpebraler Reflex 

260f. 
- Diagnose 959, 963. 
- endemische 962. 
- Erbanlage 955, 963. 
- erworbene 955. 
- Formen von 953. 
- Hiirpriifungsapparat 961. 
- Hiirreste 960f. 
- klinische Untersuchung 

959£. 
- Konsanguinitat der Erzeu­

ger 963 .. 
- pathologische Anatomie 

955f. 
- Vererbung 686. 
TAy-S.A.OHSSche Krankheit s. 

unter Idiotie, amauroti­
sche. 
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344. Tic, Gelegenheitsursachen Temperaturempfindung 
Tenotomie 125. 
TentoriumzerreiBungen,Sterb-

lichkeit der Neugeborenen 
46,49. 

Tephromalacie 562. 
Terminationsperiode, terato­

genetische 10, 164, 167. 
Testishormon 415, 423. 
Tetanie, familiiire, Konstitu­

tionsanomalie der Mutter 
. 262. 

THOMsENsche Krankheit 235, 
247. 

- - Vererbungsmodus 235. 
- - s. auch unter Myotonia 

congenita. 
Thrombosen der Hirnarterien 

53. 
Thymusgeschwulst, Myasthe­

nie 1018. 
Thyreotoxikose, Syringomye-

lie 380. 
Tic 1046f. 
- Atiologie 1058f. 

1062. 
- Geschichtliches 1047f. 
- Gesichtsmuskulatur 1087. 
- Gesichtstic 1065f. 
- der GliedmaBen 1072f. 
- Hande 1072. 
- Halsmuskeln, Kriimpfe 

1089f. 
- Hals-Nackentic 1069f. 
- Hereditiit 1058 . 
- Hundskrampf 1049. 
- Hysterie und 1052, 1055, 

1077, 1082. 
- hysterischer und striiirer 

1095. 
- ldiotismus und 1079. 
- Kindertic 1060f., 1082, 

1085f. 
- KIinik 1065f. 
- klonische und tonische 

Zuckung 1048. 
- Konstitution, neuro- und 

psychopathische 1059, 
1077. 

- Alter 1060. 
_ anatomische Befunde 1100. - koordinierte Erinnerungs-
_ Arme 1072. kriimpfe 1052. 
_ Begriff des 895. - Krampf - Unterschei-
_ Behandlung 1082f. dungsmerkmale 1049, 

1052. - - Chirurgie des striiiren 
Torticollis 1107. - Kriegstics 1063f., 1082. 

__ funktioneller Tics - Lustempfindung - Unlust 
1082f. 1056, 1062. 

__ Hypnose 1083. - Maladie des Tics 848, 862, 
__ Ignorierungsbehand- 1075. 

lung 1084. - m~n~~l 1046, 1058. 
__ Kindertic 1085f. - Migrane 1058, 1079. 
- - organischer Tics 1089.' - Muskelspasmen,. lokale, 
- - Psychoanalyse 1084f. und 1094. 
- - Psychotherapie 1082. - Myo~~nie 895,.1080, 1100. 
- - striiirer Tics 1106. - narzlstlsche Emstellung 
- - Vbungsbehandlung 1057, 1062. 

1082. - Nasentic 1068. 
- Beschiiftigungskriimpfe - organischer 1087f. 

1080. - Pathogenese 1049. 
- Chorea und 1080. - Prognose 108lf. 
- convulsif 1048. - psychisches Verhalten 
- Definition 1051, 1055. 1050. 
- Differentialdiagnose lO77f. - Psychoanalyse 1056. 
- Disposition, motorische - Psychogeniebegriff 1046. 

1056. - Rasse 1060. 
- douloureux 1050, 1087. - Respirationstic 1073f. 
- Encephalitis lethargica - Rhythmus 1056. 

1100f. - rotatoire 904. 
- Epilepsie, Verwandtschaft - des Rumpfes 1072. 

1058, 1078f. - Schauanfall 1104. 
- Facialistic und Parese 911. - Schlucktic 1073f. 
- - peripherer organischer - Schrifttum 1046. 

1087f. - der Schultern 1072. 
- - psychogener 1066f. - Spasmus nutans 1071£. 
- - striiirer 1102. - - Verschiedenheiten 
- funktioneller 1049f. zwischen 1053. 
- GehOrstic 1066f. - Sprachtic 1074. 
- Geisteskrankheiten und - Springtic 1073. 

1079. - striiirer 1091£., 1095. 

Tic, Torticollis, peripherer 
organischer 1091. 

- - psychogener 1069f. 
- - spasticus 1093. 
- - striiirer 1104, 1107. 
- Trismus, psychogener 

1068f. 
- Verlauf 1081£. 
- Wesen 1049, 1052. 
- Zivilisation 1060. 
- Zwangslachen, striiires 

1106. 
- Zwangsneurose 1059. 
- Zwangsweinen, striiires 

1106. 
Tiefensensibilitiit 345. 
Tiefenuntersuchung 236. 
Tonischer Reflex auf die Ge-

lenke 78. 
Tonus, Begriff des 775. 
Tonuserhiihungen, bei infan-

tiler Hemiplegie 83. 
Torsionsdystone Idiotie 262. 
Torsionsdystonie 849f. 
- Alter 851. 
- Anfangssymptome 851. 
- AtMtose double 100, 860. 
- Babinski 857. 
- Beginn 860f., 862. 
- Behandlung 869f. 
- Beruf 851. 
- Blickkriimpfe 127. 
- Blutdriisen 857. 
- Chorea 742, 745, 861£. 
- Dauer 858f. 
- Degeneratio hepato-Ienti-

eularis 835, 837, 841. 
- Diagnose 859f. 
- Dystonie 852£. 
- Entartungszeichen 852. 
- Erniihrungszustand 852. 
- Familiaritiit 850. 
- Gang 851, 854, 857, 869f. 
- genuine 868. 
- Geschlecht 849. 
- Greisenalter 851, 868. 
- Hiiufigkeit 849. 
- Halsmuskelkrampf 855f. 
- Hauptsitz der Erkrankung 

866, 868. 
- Hereditiit 850. 
- Hirnnerven 852. 
- Hypo- und Hypertonie853. 
- Hysterie 859f. 
- Infektionskrankheiten als 

Ursache 850. 
- innere Organe 857. 
- Intelligenz und Psyche 852. 
- Komplikationen 863f. 
- Liquor 857. 
- Maladie des tics 848, 862, 

1075. 
- Myoklonie 897. 
- Myotonie 862. 
- Namengebung 849. 
- Nationalitiit 849. 



Torsionsdystonie, Natur des 
Prozesses 866. 

- negative Symptome 858. 
- obere GliedmaBen 856f. 
- Paralysis agitans, juvenile 

862. 
- Parkinsonism us, postence­

phalitischer 862. 
- Pathogenese 866f. 
- pathologische Anatomie 

864£. 
- Prognose 859. 
- Pseudosklerose 862. 
- Rasse 850. 
- Reflexe 857. 
- Remissionen 858. 
- Schlaf 853, 855. 
- Schmerzen 858. 
- Sprache 852. 
- Stationarbleiben 858, 860. 
- symptomatische 868. 
- Torticollis s. unter Torti-

collis. 
- Trauma und 850f. 
- Tod 859. 
- untere GliedmaBen 857. 
- unwillkiirliche Bewegun-

gen 854£. 
- Verlauf 858. 
- WILsoNsche Krankheit 

862. 
- Wirbelsaule 856. 
- Torsionsspasmus s. unter 

Torsionsdystonie. 
Torticollis, peripherer orga-

nischer 1091. 
- psychogener 1069f. 
- spasticus 903f., 1093. 
- - Athetose double 1092. 
- - Corpus striatum 856. 
- striarer 1104, 1107. 
Tranenlosigkeit 169. 
Trapeziusdefekte 146. 
Trauma wahrend der Gravi-

ditat 45. 
- psychisches, beim Kind 54. 
Tremophilie 974, 976. 
Tremor 765f., 974f. 
- s. auch unter Zittern, 

erbliches. 
Tichterbrust 918. 
Trigeminus 353f. 
- Anasthesie im Gebiet des 

rechten 159. 
Trigeminusparese 912, 918. 
Trigonocephalie 10. 
Trimerie 234. 
Trismus, psychogener 1068f. 
Trochlearislahmung, isolierte 

153. 
TrophOdem, cmonisches 245. 
Triimmerzone 59. 
Trunksucht, EinfluB auf Nach-

kommenschaft 266. 

Sachverzeichnis. 

Tuberkulose, erbliche Nerven­
leiden 258. 

- Mongolismus 17, 23. 
- ttbertragung auf den Fetus 

44. 
Tuberose Hirnsklerose 936. 
Tumor 369, 371 f. 
- des Riickenmarks -

Amyotrophie 563f. 
Tumorose Prozesse, Paralysis, 

agitans 799. 
Turmschadel, familiare Hau­

fung von 263. 
Typhus, Frucht im Mutterleib 

44. 

tlberstreckbarkeit 22. 
Ulegyrie 1, 26, 64. 
Umklammerungsreflex 78. 
UnfaIle und Erbleiden 249. 
UNVERRICHTsche Krankheit 

897. 
Urticaria, Akroparasthesien­

erbliche Beziehungen 245. 

Veitstanz 729, 733, 735, 737, 
747. 

- s. auch Chorea minor. 
Vena magna Galeni, Blutung 

263. 
- - - Kreislaufstorungen 

im Gebiet 90£. 
Venenthrombose beim Kind 

53. 
Ventrikel, Blutungen in die 

47. 
Vererbung, alternativer Mo­

dus 235. 
- dominant geschlechts­

gebundene 232. 
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VOGTsche Krankheit 30f. 
- Striatumerkrankung 97, 

99. 
V OGT-Sl'IELMEYERSche 

Krankheit s. unter Idiotie, 
amaurotische. 

Vorderhorn -Ganglienzell­
Affektion 422. 

Vorderhornzellen, Nuclear­
atrophie, primare spinale 
progressive 539. . 

Wachstumshemmungen 105£. 
Wackeln 828, 834. 
W ALLERSche Degeneration bei 

unentwickeltem Gehirn 70. 
Wassergehalt, kindliches Ge­

him 58. 
W ASSERMANNsche Reaktion 

252, 254£., 255, 256f. 
WERDNIG-HoFFMANNsche 

Form der spinalen Muskel­
atrophie 492, 529, 543. 

WERNICKE-MANNscher Lah­
mungstyp, Fehlen bei in­
fantiler Pyramidenbahn­
lasion 82. 

WERNICKESches Zentrum 
beim Kind 102f. 

WESTPHAL-STRUMPELL-WIL­
sONsche Pseudo­
sklerose 827f., 831£. 

- - Bedingungen der 
Krankheitsmanife­
station 259. 

- - Erbgang bei 236, 238. 
WilIkiirbewegungen, Unfahig­

keit zu 29. 
WILsoNsche Krankheit 99f., 

827f. 
- geschlechtsbegrenzte 233. __ Erbleiden 254. 
- geschlec~tsgebun~ene 232. __ Torsionsdystonie 862. 
- konve~glCrend.~ 2 :. ' __ s. auch unter Degene-
- sporadlsc~e FaIle 35. ratio hepato-Ienticu-
- transformlerende 244. laris und WESTPHAL-
- s. au?h unter ~ervenkrank- STRUMPELLsche 

helten, erbhche. Pseudosklerose. 
Vererbungsarten 228f.. .. 
Verfettung der Muskelfasern Wmdungsanlage, Storungen 

419f. der If. 
Verkiirzungsreflex 776. Wirbelsaule, Kyphoskoliose 
Versteifung, Atrophie tardive 512. 

707. - Luxation 108. 
- Chorea Huntington 742f., - Torsionsdystonie 856. 

745, 753, 845. Wirbelsaulenanomalien 147. 
- choreiforme Unruhe 711. Wirbelspalten 184, 193, 209. 
- Nucleus dentatus 712,719, Wortstummheit, temporale 

722. beim Kind 103. 
Verteilungstypus der Lah- Wurm, Klaffen der Furchen 

mungen 82. 705£. 
Vestibularis-Storungen 104. 
VIRcHow-RoBINSche Lymph-

raume 62. "Yaw winking" 154. 
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Zahnradphanomen 773. 
Zangenkinder 122. 
Zelldegeneration, spezifische 

270. 
Zellen, cerebello-fugaler De­

generationstypus 702 f., 
705. 

Zentrum fur instinktive Be-
wegungsantriebe 790. 

Zittern, erbliches 974 f. 
- - Alter 975. 
- - Altersgrenzen in Zitter-

familien 977, 984, 
988 f., 996 f., 998 f. 

- - Basedow 978, 980, 
lOO1 f. 

- - Behandlung lO03 f. 
- - Carrefour lO02. 
- - EinfluB auf die feineren 

Bewegungen 975, 
999. 

- - Encephalitis, epidemi­
sche lO02. 

- - Geschlechtsgebunden-
heit 980 f., 984. 

- - Handezittern 978, 980f. 
- - Handschrift 978 f., 999. 
- - Heredodegeneration 

988, 990. 
- - Kennzeichen, charak­

teristisehes 975. 

Sachverzeichnis. 

Zittern, erbliches, Kinder­
reichtum in Zitter­
familien 977, 984, 
989. 

- - Kinnmuskelzittern 987. 
- - Lokalisation des Tre-

mors 974, 980. 
- - Makrobiose 977, 988 f., 

996, 998. 
- - monosymptomatischer 

Genealogismus 997. 
- - Nein-zittern 978 f. 
- - neurologischer Befund 

987. 
- - Pathogenese lOOO. 
- - Reihenfolge des Auf-

tretens des Tremors 
974. 

- - Syphilis 980. 
- - Tremophilie 976. 
- - Tremor, Charakter 

974f. 
- - - essentialis 974, 

996 f., 998. 
- - - hereditarius 974. 
- - - idiopathicus 974. 
- - Varianten von Bewe-

gungsstiirungen 997, 
lO02. 

- - vegetativer Befund 
987. 

Zittern, erbliches, Vererbung, 
Art der 977. 

- fibrillares 539 f. 
- s. auch unter Paralysis 

agitans. 
Zona dermatica 183. 
- epithelioserosa 183. 
- reticulata 875. 
Zuckungen der Orbital­

muskeln - Geburts­
trauma 50. 

Zunge, Mongolismus 19. 
Zungenatrophie 156 f., 160. 
Zungenlahmung 177. 
Zwangslachen, striares 1106. 
Zwangsneurose, Tic lO59. 
Zwangsweinen, striares 1106. 
Zwergbecken 263. 
Zwergwuchs 671. 
Zwillinge mit FRIEDREICH-

scher Ataxie 720. 
- hereditare Ataxie 683. 
- Mongolismus 15, 17. 
Zwillingsforschung, endogene 

Ursachen 41. 
- Nervenkrankheiten, erb-

liche organische 234. 
Zwischenhirn, Diathermie 123. 
Zwischenkiefer, kalkarmer 17. 
Zylinderepithel 187 f. 




