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Die aus dieser Auffassung sich entwickelnden SchluBfolgerungen,

Der Versuch einer klinisch symptomatischen Gruppierung fiihrt
nicht zum Ziel

Einleitung.

Ich beabsichtige, die Schilderung einer familidr-hereditiren Er-
krankung des Zentralnervensystems zu geben. — Solche Schilderungen
kénnen nie lange genug sein. Der Begriff des Familidr-Hereditiren
fordert die Wiedergabe ausgedehnter kontinuierlicher Reihen heraus.
Je mehr Generationen aufgestellt, je mehr besonders ausgezeichnete
einzelne Mitglieder innerhalb dieser Generationen vorgestellt werden
kénnen — desto willkommener die Arbeit. — Die Tatsache, daB ich
mehrere Jahre gewartet habe, bis ich mich zu einem AbschluB und
Wiedergabe meiner Sammelarbeit entschlieBen konnte, hingt auch
aufs innigste mit der Natur derartiger Arbeiten zusammen. Die Krank-
heit, den Gesetzen der Hereditit folgend, schreitet weiter, der Be-
obachter folgt lauernd ihr nach, immer neue Opfer erfordert sie — und
der Beobachter wartet, um sie seinem Wissensschatze einzuverleiben.
Es fillt ihm schwer, zu einem Abschlufl zu gelangen, solange die Krank-
heit selbst nicht ruht und immer wieder Neues zu geben verspricht.
Wiire das Warten als harte Geduldsprobe bloB unangenehm, so kénnte
man sie ruhig in Kauf nehmen, sein Hauptfehler ist aber der, dal} es
nicht nur die Eindriicke verwischt, sondern auch die anatomischen
Priparate. Das ist kaum wieder gutzumachen.

Ich will, um noch zu erwartenden Verlusten vorzubeugen, das
wiedergeben, was ich innerhalb mehrerer Jahre zusammenzustellen in
der Lage war, wenn ich auch wohl weil3, dal noch manche Liicke klafft,
die ich bei lingerem Warten hitte erginzen kénnen. Ich habe mich
bemiiht, meine Aufgabe moglichst umfassend zu behandeln. Eine Reihe
gliicklicher &uBlerer Umstéinde war mir behilflich. Der vorteilhafteste
war wohl der, daBl ich mich der Mitarbeiterschaft anderer erfreuen
konnte, zum Teil sogar ohne Wissen derselben. Pelizaeus hat im
Jahre 1885 schon fiir mich gearbeitet — zu einer Zeit, wo ich noch ein
Kleiner Schuljunge war. Wie das zuging, werde ich bald schildern.
Den ersten Anstol zu meinen Untersuchungen gab Oberamtswundarzt
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Dr. Gaupp in Goppingen, durch dessen wohlwollende Aufmerksam-
keit ich in den Besitz des merkwiirdigen Gehirnes kam, dessen Durch-
forschung alle weiteren Untersuchungsergebnisse zeitigte. — So sind
durch gliickliche Zufille die zwei wichtigsten Bausteine zu einem
hereditir-familidren Forschungsgebdude gegeben: eine Anamnese und
ein objektiver Befund, die weit zurlickreichen und durch ein sachver-
stindiges Urteil niedergelegt worden sind, und ein anatomisches Sub-
strat, das, wie wir sehen werden, das entscheidende Wort in der Ab-
grenzung und Beurteilung derartiger krankhafter Gehirnkonstitutionen
abzugeben hat. — Meiner Arbeit sehr férderlich war das bereitwillige
Entgegenkommen verschiedener erkrankter und nichterkrankter Fami-
lienmitglieder; aufmunternd wirkte das immer mehr zutage tretende
Interesse fiir familiire Forschung im allgemeinen und die Beriick-
sichtigung, die meine bereits erfolgten kurzen Mitteilungen {iber den
Gegenstand hier und dort gefunden haben.

Letzteres gerade war auch mitentscheidend, dafl ich mich zu einer
ausfithrlichen Publikation entschlol. Der Krankheitstyp, den ich hier
schildern will, hat bereits unter dem Namen der Pelizaeus-Merz-
bacherschen Krankheit Eingang in die Literatur gefunden. Es ist
an der Zeit, zu zeigen, ob es sich tatsdchlich um eine Krankheit sui generis
handelt, dem ein eigener Name auch zukommt. Der eindeutige anato-
mische Befund, den kurz zu schildern ich mich bereits anderen Orts
bemiiht habe, ist weiteren Kreisen durch objektive Abbildungen noch
nicht vorgefithrt worden. Wer einmal die Abbildung meiner Hirnbefunde
gesehen hat, wird erst in der Lage sein, Parallelen zu eigenen Unter-
suchungen zu ziehen und iiber die systematische klinische Stellung mit
ein Urteil abgeben konnen. Ich selbst werde auf den kommenden Seiten
auch auf #dhnlich aussehende und doch tatsichlich verschiedene Be-
funde hinweisen.

Das Programm unserer Arbeit ist gegeben.

Auf die Familiengeschichte der Fille, die ich selbst beobachtet
habe, werde ich ausfiibrlich eingehen. Ich werde verschiedene Krank-
heitsgeschichten bringen konnen, teils auf Grund eigener Erfahrung,
teils unter Wiedergabe der Befunde von Pelizaeus, teils mich auf die
Mitteilung von Kollegen berufend. Mit besonderer Ausfiihrlichkeit
werden wir uns mit den anatomischen Verinderungen beschif-
tigen, die der Krankheit zugrunde liegen. Nachdem wir in dieser Weise
eine objektive Schilderung der Erkrankung gegeben haben, wird es am
Platze sein, uns allgemeineren Betrachtungen hinzugeben, deren Haupt-
zweck der sein wird, das Gefundene bereits Bekanntem an-
zugliedern, der Endzweck, den jede Einzelschilderung zu ver-
folgen hat.

1%
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I

Ich beginne mit der Wiedergabe des anatomischen Befundes.
Ich setze denselben nicht deshalb an die Spitze unserer Erorterung,
um die Entwicklung meiner Untersuchungen, wie sie sich tatsiichlich
vollzogen hat, wiederzugeben, sondern vorziiglich in der Erwigung,
daB erst die Bekanntschaft mit dem anatomischen Befunde der Kkli-
nischen Darstellung ihre bestimmte Richtung geben und einer Reihe
sich aufdringender Betrachtungen und Vergleichungen die Spitze
brechen kann. Die Krankheit, die ich zu schildern mich anschicke,
ist vor Jahrzehnten beschrieben worden, sie hat zu zahlreichen Er-
orterungen und Kontroversen gefiihrt, die jetzt erst nach Bekannt-
werden des anatomischen Befundes hinfillig geworden sind. Gerade
unsere Fille sind geeignet zu zeigen, wie unsicher tastend unsere dia-
gnostischen Bestrebungen sind, solange sie sich lediglich auf die kli-
nische Symptomatik berufen kénnen.

Die folgende Mitteilung der makroskopischen und mikroskopischen
Verhdltnisse des von mir untersuchten Gehirnes mufl nach mancher
Richtung hin als fragmentarisch bezeichnet werden. Eine Reihe von
Umstéinden sind dafiir verantwortlich zu machen. Ich habe den Be-
sitzer des betreffenden Gehirnes zu seinen Lebzeiten nicht gekannt,
erst nachdem das Gehirn bereits fixiert und zerlegt worden war, erfuhr
ich, iiber welch kostbares Material ich verfiigte. Da war es bereits zu
spdt, um erginzende Untersuchungen auszufiihren. Auch hatte das
makroskopische Aussehen des Gehirnes mich auf falsche Fahrten ge-
fiihrt, so daB eine Reihe von Betrachtungen, die notwendig gewesen
wiren, nachtriglich nicht mehr herangezogen werden konnten. Was
sich jedoch noch feststellen lieB, geniigt immerhin noch, iiber den
krankhaften ProzeB als solchen Auskunft zu geben.

Bereits die Mitteilung iiber den makroskopischen Gehirn-
befund ist lickenhaft.

Makroskopischer Befund.

Das Gehirn kam erst einige Wochen nach dem Tode des Otto R. in meinen
Besitz. Ich selbst war bei der Autopsie nicht anwesend. Sie erfolgte unter nicht
geringen &ufleren Schwierigkeiten in der Wohnung des Toten. Der Kollege, den
das lebhafte Interesse fiir den ganzen Fall zu energischem Handeln veranlafBt
hatte, vermochte nur, die Kopfsektion zur Ausfithrung bringen zu lassen. — Es
ist recht bedauerlich, daB unter diesen Umstinden das Riickenmark unserer
Untersuchung verloren ging, die iibrigen Organe nicht beachtet werden konnten
und daB schlieBlich die Konservierung des Gehirnes selbst nicht in einer Weise
erfolgen konnte, die allen technischen Anforderungen entspricht.

Der Verlust des Riickenmarkes wird einigermaflen dadurch kompensiert, daf3
die Medulla obl. relativ weit nach unten abgetrennt wurde und die Untersuchung
derselben einige Schliisse auf die Bildung des Riickenmarkes selbst zuldBt.
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Das Gehirn kam zundchst in eine Formollésung, deren Konzentrationsgrad
unbestimmt ist. Wahrscheinlich war es etwa eine 5proz. Recht unzweckmiBig
war das Gefi, das zunichst das Gehirn aufnahm!). Durch einen engen Hals
wurde es in den Glasbehilter hineingezwingt, das Gefil mulite erst zusammen-
geschlagen werden, um das Gehirn zu befreien. Ich erhielt so ein in Formol ge-
hirtetes, in der Lingsachse gekriimmtes Gehirn.

Eine Wigung des Gehirnes fand nicht statt. Eine Gewichtsangabe iiber das
formolgehirtete Gehirn wird bedeutungslos wegen der einmal eingetretenen Vo-
lumensénderung. Die Grofenbestimmungen des Gehirnes, die ich zu bieten in
der Lage bin, sind sehr diirftig. Ich besitze nur das Lingenmaf der rechten Hemi-
sphéire mit 14 cm. — Uber die GréBenverhiltnisse der Frontalschnitte bin ich
dagegen orientiert. Die Zahlen haben nur Wert in ihrer Relation zu gesunden

Fig. 1.

Links: Frontalschnitt durch ein normales Gehirn.
Rechts: Entsprechender Schnitt durch das Gehirn des O. R.

Gehirnen. Die GréBenverhiltnisse lassen sich am besten an vergleichenden Ab-
bildungen veranschaulichen, wie sie in Fig. 1 geboten werden. Rechts haben wir
einen Frontalschnitt unseres Gehirnes, links eines gesunden, das in gleicher Weise
vorbehandelt worden ist. Beide Gehirne sind etwa gleich lang (21/, Jahre) in 10 proz.
Formollésung gelegen. Die Vergleichsbilder konnen recht anschaulich das eine
zeigen, worauf es uns besonders ankommt — némlich die enorme Verschmélerung
und Verarmung des Marklagers bei unserem Gehirne, wihrend die Masse der Rinde,
wie der grauen Substanz iiberhaupt kaum nennenswert verringert erscheint. Durch
die Abnahme des Markkorpers erklirt sich auch die Verkleinerung des Breiten-
durchmessers des Schnittes, wihrend der Lingsdurchmesser wenig stark in Mit-
leidenschaft gezogen wird. — Ich teile einige Vergleichszahlen mit:

1) Man bedenke, daB die Sektion in einer kleineren Provinzialstadt mit pri-
mitiven zur Verfiigung stehenden Hilfsmitteln ausgefiihrt wurde.
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normal pathol.

GroBter Lingsdurchmesser . . . . . . . . . . . . . .. 11,0 cm 10,0 cm
GroBter Breitendurchmesser . . . . . . . . . . . . .. 70 ,, 55 ,,
GroBter Breitendurchmesser oberhalb des Balkens . . . . . 6,8 ,, 48 ,,

Linie in der Verlingerung des Nucl. caud. . . 2,3 ,, 0,7 ,,
von der Spitze des Ventrikels bis zur Rinde. 3,2 ,, 1,2
Basis der Markmasse der oberen und medialen

Zentraler Stirn-windungen . . . . . . . . .. .. 08 ,, 0,3 ,,
Markkorper | Basis der Markmasse des Temporallappens in
der Verlingerung des unteren Astes der

Fiss. Sylvii . . . . . .. ... . ... 0,7 ,, 0,45 ,,

Basis der I. Frontalwindung . . . . . . ., . 1,00 ,, 0,25 ,,

Caps. Isthmus zwischen Nucl. caud. und lentif. . . 0,5 ,, 0,3 ,,
interna { breiteste Stelle . . . . . . . . . . . ... 1,3 ,, 0,6 .,
Balk schmalste Stelle . . . . . .. ... ... 0,60 ,, 0,25 ,,
BN breiteste Stelle . . . . . . . ... ... 0,72,, 04 ,

Fig. 2.
Seitenansicht der r. Hemisphiére des Gehirnes des O. R.

Das duBere Aussehen des Gehirnes diirfte den Abbildungen 2—4 zu ent-
nehmen sein,

Die Hemisphiren erscheinen sehr windungsreich, von einer Atrophie kann
keine Rede sein. Die Windungen sind sehr gut gegliedert mit zahlreichen sekun-
diren Knickungen versehen. Die Insel klafft stérker als es gewohnlich der Fall
ist, die Fissura Sylvii schneidet tief ein, der Ramus posterior ist in ungewthnlicher
Linge zu verfolgen,

Der Anblick der medialen Seiten der Hemisphéren bietet ein recht eigenarti-
ges Bild. Es iiberrascht uns das Fehlen des Balkens. — Als ich die beiden
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Hemisphéiren des mir zugesandten Gehirnes voneinander zu trennen mich an-
schickte — sie hingen nur mehr sehr lose aneinander — nahm ich zunéchst an,
ein balkenloses Gehirn vor mir zu haben. Allerdings stimmte die normale Ge-
staltung des Gyrus fornicatus schlecht mit einer solchen Auffassung. Bei niherem
Zusehen mubBte ich auch erkennen, daB der Balken tatsichlich vorhanden war,
wenn auch in einer &uBerst diirftigen Gestaltung. Die Reste des Balkens sind
auf Fig. 3 u. 4 zu verfolgen. Die Verhiltnisse am Priparate waren nicht deut-
licher als auf der Abbildung. Am leichtesten ist noch das Knie des Balkens zu
erkennen. Nach hinten zu (occipitalwirts) 1ift sich ein schmales (etwa 1,6 cm
langes) Stiick verfolgen, das aber bald unter dem Gyrus cinguli verschwindet
und von diesem sich nicht mehr unterscheiden 135t. Es folgt dann eine anscheinend
balkenlsse Umsiumung der Stammganglien in einer Linge von 4,3 cm ; am hinteren
Ende taucht endlich wieder ein Stiickchen Balken auf, das ebenfalls 1,5 cm lang
ist. Auf Grund dieser Fragmente kénnen wir die Lange des Balkens auf etwa

Fig. 8.
Mediale Fliche der 1. Hemisphére.

7.1 cm bemessen. (Die normale Balkenlinge betrigt etwa 8—81/, em.) Noch
trostloser erscheint die Deutung der Verhiltnisse an der Hand der Medialseite
der rechten Hemisphiire. Ich bin lange am Priparate gesessen, redlich bemiiht,
das sich hier bietende Chaos zu entwirren. Ohne Zweifel haben pathologische
Veriinderungen und artifizielle Schidigungen ganz eigenartige Zusténde geschaffen.
An dem formolgehirteten Materiale konnten die Farbenunterschiede nicht zur
Fithrung herangezogen werden. Durch Messungen und Vergleichungen bin ich —
bevor ich mich durch Frontalschnitte belehren lassen konnte, bereits zur An-
schauung gekommen, da8 Balken, Fornix und Commissuren zwar in toto vor-
handen gewesen sein miissen, daB aber diese Teile eine sehr starke Atrophie erfahren
haben und daB sie vollends bei der MiBhandlung, die dem Gehirn zuteil geworden
ist, zerrissen und sich verschoben haben. Eine Schidigung der betreffenden Teile
ist um so leichter moglich gewesen, nachdem dieselben durch pathologische Ver-
anderungen sprode und briichig geworden waren. Ich will nur in Kiirze darauf
hinweisen, daB auch an der Abbildung einzelne Uberreste der groBen commis-
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suralen Systeme erkennbar werden, Wollen wir uns tiber die bestehenden morpho-
logischen Verhilltnisse orientieren, so empfiehlt es sich, sich von jenem Blut-
gefifie fiihren zu lassen, das unterhalb und beinahe parallel zum Sulous cinguli
auf dem Gyrus fornicatus liegt. Die Teile, die unterhalb dieses Gefifles Hegen,
ditrften als Balkenteile und Reste der Fornix angesprochen werden. Dabei ist
frontalwiirts wieder das Balkenknie am deutlichsten zu erkennen, der aufsteigende
Schenkel] ist unterbrochen, thm folgt ein kleineres Stiick, das etwa dem Mittel-
teil des Corpus callosum entspricht. An der Unterbrechungsstelle taucht ein
lingsgestelltes schmales weifies Gebilde auf, das wir der Fornix zurechnen diirfen.
Der Kopf des Corpus callosum wird nicht sichtbar. Die Teile sind alle mehr oder
minder zerstirt, zerrissen, zerkliiftet, verschoben ; durch ihre Farbung unterscheiden
sie sich nicht von der sie umgebenden Rindensubstanz, DaB der Balken in seiner

Fig. 4.
Medizle Flache der L. Hemisphire.

Cesamtheit vorhanden ist, Jehren uns Frontalschnitte. Sie machen es uns auch
verstindlich, daff eine Besichtigung der Medialseiten der Hemisphiren uns dieses
Gebilde verdecken konnte. So schiebt sich auf einzelnen Schnitten der Gyrus
fornicatus direkt Giber den Balken und versperrt die Aussicht auf denselben.
Der Balken selbst ist ungemein schmal, legt sich dicht an die dariiberliegende
Hirnwindung an, stellenweise ist er so schmal, daf er auch auf dem Querschnitte
nur bei sehr genauem Zusehen zu finden ist. Das Balkenknie ist relativ breiter,
Auffallend ist auch die Verschiebung in der Verlaufsrichtung des Balkenquer-
sohnittes: aus einer horizontalen Lagerung ist er in eine schiefe geraten. Uber
die Fornix erfahren wir aus den Frontalschnitten sehr wenig.

Die Frontalschnitte, die wir sceben herangezogen haben, um das Vorhandensein
des Balkens nachzuweisen, sind imstande, uns mit der bereits kurz erwihnten
bedeutsamsten pathologischen Verinderung des vorliegenden Gehirnes niher
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bekannt zu machen, niémlich mit der hochgradigen Atrophie des Marklagers.
Uberall dort, wo weille markhaltige Substanz zu erwarten ist, stoBen wir auf eine
ungewdohnlich starke Reduktion des Gewebes. Die Atrophie der weillen Substanz hat
zu einer Reihe sonderbarer Erscheinungen gefithrt. Man beachte auf Fig. 1 vor allem
das Aussehen der einzelnen Windungen. Zwischen der ansehnlichen Rindensub
stanz findet sich ein feiner stellenweise papierdiinner Streifen, der mitunter nicht
den dritten Teil einer Rindenbreite erreicht; die Rinde scheint durch Vermittlung
diinnster Stiele mit der {ibrigen Masse des Gehirnes verbunden zu sein. An den
Stirnhirn- und Schlifenhirnwindungen tritt die Verschmilerung am stirksten
hervor. Die einzelnen Windungen erhalten durch diesen Vorgang ein ungemein
zierliches und reich gegliedertes Aussehen. — Der Schwund der weiBlen Substanz
kommt im zentralen Marklager besonders zur Geltung. Oberhalb der Stamm-
ganglien, dort, wo sonst das Marklager seine grofte Breite besitzt, findet sich
auf Frontalschnitten zum Teil die schmilste Stelle; es bildet sich dort geradezu
eine wespentailleartige Einschniirung. Die Verschmilerung wird in gleicher
Weise bedingt durch die Diirftigkeit der Basis der Windungen und der Verarmung
der Balkenfaseraufsplitterung. DaB aber auch die markhaltigen Ziige der Pro-
jektionssysteme eine starke Einbulle erfahren haben, diirfte der geringen Breiten-
ausdehnung der Capsula interna und externa entnommen werden. Wir wollen
jedoch hier, wo es uns zunichst noch um Schilderung des Allgemeineindruckes
zu tun ist, nicht auf Einzelheiten pingehen. Die ungefirbten Frontalschnitte
lassen eine zweite, besonders ins Auge fallende Eigenart erkennen. Wihrend die
Schnitte eines normalen Vergleichhirnes ein homogenes, gleichmaBig schattiertes
Aussehen angenommen haben, an denen die Rinde lediglich durch einen dunkleren
Ton vom Marke sich abhebt, bieten unsere Gehirnschnitte einen ganz anderen
Anblick. Die Rinde erscheint hell, das Mark im allgemeinen dunkel. Von diesem
dunkleren Untergrund heben sich einzelne helle, meist oval geformte kleine Fleck-
chen ab, die mit jhrem Léngsdurchmesser zur Richtung der markhaltigen Faser-
ziige orientiert sind. Dadurch gewinnt das Gesamtbild ein charakteristisches
marmoriertes Aussehen, Sieht man noch niher zu, so erkennt man, daf8 lings des
Rindensaumes, also zwischen Rinde und Mark, ein schmales weiBes Band
sich einschiebt, das genau der Rindengrenze entlang liuft. Die Farbe der hell-
erscheinenden Bildungen entspricht der Firbung des Markweifes im normalen
Hirne. Wir sind berechtigt, diese Bildungen tatsiichlich auch an den Schnitten
unseres Gehirnes als markhaltige Faserziige und Teile derselben anzusprechen.
Die Betrachtung von Weigertpriparaten wird spiiter diese Behauptung bestitigen,

Als Frgebnis der makroskopischen Betrachtung des Grofihirnes hat
sich uns bisher folgendes ergeben: Atrophie des Gesamtmarklagers
unter Erhaltung kleiner Markinseln und Markstreifen bei
wohlausgebildeter Rinde und normaler duBerer Gestaltung
der Groflhirnteile,

Das Kleinhirn bietet dem GroBhirn analoge Verhiltnisse. Wir finden eine
Volumabnahme des ganzen Organes — wieder auf Kosten des Mark-
lagers, in dessen Mitte das Corpus dentatum in normaler GroBe ruht. Die Mark-
leisten sind #uBerst diinn, so daB die Faltelung der Oberfliche eine besonders starke
Auspriigung erhdlt; die im uneingebetteten Stiicke hellweiBlen, unregelmiBig
gestalteten Markflecken heben sich sehr deutlich aus der atrophischen Masse
heraus.

Uber das Aussehen von Pons, Medulla und oberstem Abschnitt des
Riickenmarkes konnen wir folgendes berichten: die genannten Gehirn-
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teile erscheinen alle in ihrer Masse gleichmiiBig reduziert, ohne dafl aber
grobere Ausfille nachweisbar wiren. GroBere sklerosierte Abschnitte,
wie wir sie bei Degenerationen zu sehen gewohnt sind, scheinen bei
oberflachlicher Betrachtung zu fehlen.

Uber das makroskopische Aussehen der Gehirnnerven konnen wir
leider nur weniges mitteilen. Wir haben nur einzelne Reste verfolgen
konnen. Nur die Optici sind uns zu einer eingehenderen Besichtigung
zuginglich gewesen. Einzelne abgerissene Nervenanteile haben wir auf-
finden kénnen. Soweit Schliisse aus diesen Gebilden nach voraus-
gegangener Fixation zuldssig sind, diirften auch diese als verschmilert
gelten, die Férbung war blaBweiBlich. Die gefiirbten Schnitte ver-
sprechen uns jedoch bessere Auskunft.

Uber das gesamte Gehirn waren kleine Fetzen der schleimig sulzigen
Pia verteilt, die zum Teil auch auf den Reproduktionen wiederzuer-
kennen sind.

Die mikroskopische Betrachtung.

Die Vorbehandlung, die das Material erhalten hat, bevor es in meinen Besitz
kam, muBite eine Einschrinkung der noch verwendbaren histo-pathologischen
Untersuchungsmethoden mit sich bringen. Das Befundergebnis der &uBeren
Besichtigung wies uns bereits darauf hin, dem Verhalten der markhaltigen
Fasern unser Hauptaugenmerk zu schenken. Offenbar hatten sich die grébsten
Verianderungen an diesen Gewebsteilen abgespielt. Diesem Gedankengang folgend
haben wir von den Markscheiden- und Achsencylindermethoden besonders reich-
lich Gebrauch gemacht. Das Formolmaterial lie3 eine eingehendere Untersuchung
der Beschaffenheit der Nervenzellen wenig erfolgreich erscheinen; die Glia
konnte mit der Malloryschen Methode ziemlich gut verfolgt werden, meine
eigene Gliamethode arbeitete ich erst im Verlaufe dieser Untersuchungen aus,
ich habe spiter auch ausgiebigen Gebrauch von ihr machen kénnen.

Zur Darstellung der Achsencylinder bediente ich mich der gangbarsten
Methoden. Am besten bewidhrte sich mir das Verfahren nach Fajersztajn
und Bielschowsky. Auch die Kaplansche Behandlung mit Eisengallustinte
und Anthracen gab zum Teil brauchbare Bilder. — Zur Firbung der Markscheiden
beniitzte ich das Verfahren nach Weigert und Weigert-Pal Ich habe zu dem-
selben Zwecke auch das von O. Fischer angegebene Verfahren angewandt. Da
es mir sehr oft darum zu tun war, an Schnitten ein und desselben Blockes Achsen-
cylinder, Markscheiden und Glia miteinander zu vergleichen, habe ich mit dem
Gefriermikrotom viel gearbeitet. Ein Teil der Schnitte wurde einige Tage in
Miillerscher Fliissigkeit oder 1%, Chromsiure verbracht und nach Weigert-Pal
oder Fischer weiter behandelt (wenn man die Schnitte nicht zu lange und in
der Kilte chromiert, hat man die Briichigkeit nicht zu stark zu befiirchten);
eine zweite Portion der Schnitte diente zur Darstellung der Achsencylinder nach
Fischer, wihrend ein dritter Teil meinem Verfahren zur Darstellung der Glia
unterworfen wurde.

Wir beginnen unsere Schilderung mit einem Frontalschnitte aus der linken
Hemisphire, der durch den vorderen Teil des Thalamus fillt. Dieser Schnitt
fiihrt uns am besten ein.

Das was bereits bei der makroskopischen Betrachtung uns als besonders be-
merkenswert auffiel, gibt die Markscheidenfirbung in der deutlichsten Weise
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wieder. Unser Blick wird zunéchst auf das groBe Markfeld oberhalb der Stammgang-
lien gelenkt. Wiahrend wir gewohnt sind, eine einheitlich schwarze
Masse anzutreffen, hat dieses Gebiet hier ein eigenartiges getigertes
Aussehen erhalten, d. h. wir finden nur einzelne, im allgemeinen gleichgrofle
Jangliche Fleckenl). Der Lingsdurchmesser dieser Flecken nimmt, wie man leicht
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Fig. b.
Weigert-Pal-Verf. Frontalschnitt linke Hemisphire. (com. . = com-
missura ant.; f. are. = fasciculus arcualus; f. I i. = fascie. longit. inf.;
g. Fr. = gyrus fornicatus.

erkennt, die Richtung der gewohnlich vorhandenen Faserziige ein, ein Vorgang, den
wir kurz ,,Orientierung der Markinseln‘ nennen wollen. Zwischen den Inseln
befindet sich eine ungefirbte, homogen aussehende Substanz. Das getigerte Aus-
sehen nimmt das ganze Areal der Corona radiata ein und schiebt sich in das Mark-
blatt der Windungen (frontale und parietale) und des Gyrus cinguli ein. Die Mark-

1) Die groBten befinden sich in der motorischen Gegend.
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blitter selbst sind duflerst diinn und in den schméleren Windungen frei von Mark-
inseln. Auch das Marklager des Temporallappens hat ein gleiches getigertes Aussehen
erhalten. Dagegen ist die Rinde der genannten Windungen auf den Préparaten
dunkel; die Dunkelfirbung ist, wie wir gleich bemerken wollen, durch die in nor-
maler Zahl vorhandenen markhaltigen Fasern (Markstrahlen, intraradiiren,
supraradiiren und tangentialen Faserschichten) bedingt. An den Windungen des
Temporallappens a8t sich einer anderen Erscheinung gut nachgehen, die wir
bereits gelegentlich der Betrachtung der ungefirbten Préparate zu erwihnen
Gelegenheit hatten. Wir sehen da, wie an der Grenze zwischen Rinde und Mark,
dem inneren Rindensaum sich aufs engste anschmiegend, ein feiner, stets gleich-
starker schwarzer Saum verlduft. Demselben begegnen wir, wenn auch nicht
s0 regelmiBig, in den Windungen des Frontal- und Parietalhirnes. Durch diesen
schwarzen Saum wird die helle (marklose) Substanz aufs schirfste von der Rinde
abgetrennt. Die Markinseln haben nicht gleich stark den Farblack angenommen,
sie unterscheiden sich durch einen helleren und dunkleren Farbenton; gew6hnlich
sind die groBeren auch die dunkleren. Man beachte, wie arm der Balken in unse-
rem Priparate an markhaltigen Fasern ist. Anseinem dorsalen und medialen
Ende sind einzelne Faserziige eingesprengt. Im Gyrus centralis posterior findet sich
ein groBerer schwarzer Klex, der stellenweise das Markblatt ausfiillt. — Die Be-
trachtung der dem Zwischenhirn angehorigen und der ihm unmittelbar angren-
zenden Teile bietet an unserem Priparate groBere Schwierigkeiten. Das Auge ruht
zunéichst auf wohlerhaltenen kompakten Faserziigen, alte Bekannte, die eine
Orientierung zulassen: lateral, der Insel benachbart, die Capsula externa und
extrema, die das Claustrum zwischen sich gefa8t hilt, Putamen und Globus pallidus
der dorsal- und medialwirts in den Nucleus caudatus iibergeht, sind ohne weiteres
erkennbar. Medialwirts schiebt sich die sehr schon erhaltene Capsula interna,
die in den Pedunculus iibergeht. Was medialwiirts davon liegt, gehort dem Thala-
musgebiet an. Unter dem Linsenkern sind noch gut erhaltene Faserziige zu sehen,
die wir teils der Commissura anterior, teils dem Fasciculus longitudinalis inferior
zurechnen diirfen. — Zuniichst ist hervorzuheben, dafi im Bereich der Stamm-
ganglien selbst, also wieder innerhalb grauner Massen, die schwarzgefarbten Fasern
vollzihlig vorhanden zu sein scheinen. Nimmt man sich die Miihe, feineren Details
nachzugehen, so wird man kaum etwas vermissen: der Thalamus ist durchsetzt
von seinen Laminae medullares, die die einzelnen Kerne umscheiden, auch die
einzelnen Teile der Forelschen Felder, weiterhin der Fasciculus retroflexus sind
bestimmbar. Ebenso erhilt der Globus pallidus zahlreiche Faserziige aus der
Capsula interna und in das Putamen sehen wir strahlenférmig zahlreiche feine
Biindel eintauchen. — Nichts scheint zu fehlen. Schwierig werden die Verhilt-
nisse erst von dem Augenblick an, in dem wir die Capsula interna weiter nach
oben verfolgen wollen, wo sie sich wieder in schwarze Markschollen auflost; dies
geschieht, sobald sie den durch Thalamus und Linsenkern gebildeten Engpaf
durchzogen hat. Von da ab gebt ihre kompakte Masse verloren; die Capsula
externa 16st sich dorsaler erst auf, sobald sie das dorsal gelegene Eck des Putamens
erreicht hat. — Hat man einmal sein Auge daran gewohnt, so wird man sich durch
das scheinbare Gewirr der Markinsel und Markinselchen nicht irrefilhren lassen.
Tch wies bereits darauf hin, wie dieselben mit ihrem Léngsdurchmesser in die
allgemeine Faserrichtung orientiert sind; verlingert man die Durchmesser der
einzelnen Inseln, so gelingt es leicht, eine ganze Reihe derselben wie Perlen an
einem Faden aneinanderzureihen und man erkennt, dal einzelne Klimp-
chen in bestimmter Beziehung zueinander stehen. Verfolgen wir jetzt
wieder die Fasermassen, die uns zu entgleiten drohten! Die Capsula interna
zwischen Putamen und Nucleus caudatus angelangt, geht ficherférmig auseinander
und wird zur Corona radiata im ureigensten Sinne.
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Indem wir uns von einer Markinsel zur anderen hiniiberleiten
lassen, kénnen wir in einer Weise, die an einem gleichmifig gefirbten nor-
malen Priparate niemals durchfithrbar ist, die einzelnen Strahlen verfolgen.
Die Markinseln bezeichnen dabei den Weg #hnlich den Brotstiickchen, die Klein-
dédumling im Marchen ausstreut, um den Weg aus der Héhle des Riesen wieder zu
finden. Ganz deutlich kdnnen wir sehen, wie ein Teil der Inselchen schnurstraks

Fig. 6.

Weigert-Pal-Verf. Frontalschnitt etwas hinter Schnitt der Fig. 5.
Abkiirzungen wie bei Fig. 5.

in die Stirnhirnwindung fiihrt, eine andere Reihe wieder leitet in die Parietal-
windungen (die Pyramidenbahn), wihrend eine dritte im Bogen durch den Balken
zieht. Auch die Capsula externa haben wir zu verfolgen gelernt: sie windet sich
zum Teil im scharfen Bogen um die Insel herum, zum Teil strebt sie in den
Balken und in das verddete Marklager der motorischen Windungen.

Sobald durch das Auftauchen neuer Windungen auch neue Markausbreitungen
notwendig werden, tritt in der Orientierung der einzelnen Markinseln zueinander
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eine scheinbare Verinderung auf. Die neuen Markinseln, den neuen Markstrahlen
zugehorig, stéren den alten Faserzug, indem sie sich zwischen die zugehdrigen
Anteile desselben schieben. Das 1a8t sich an der Hand vieler durch Serienschnitte
gewonnener Préparate unschwer erkennen. Auf Schnitten, die occipitalwirts
dem von uns beobachteten Préparate folgen, entwickelt sich langsam eine Windung,

Fig. 7.
Weigert-Pal-Verf, Frontalschnitt rechte Hemisphire. (£ I ¢. = fasc.
long. inf.; com. @. = commissura ant.; g. Fr. = gyrus fornic.

die wir als vordere Zentralwindung wohl betrachten diirfen. Vergleichen wir
einen solchen hinteren Schnitt mit unserem weiter vorne liegenden, so kénnen wir
feststellen, wie im Stabkranz eine Umordnung der Markinselchen stattgefunden
hat: in der Verlingerung der Capsula interna sehen wir einen ziemlich geschlossenen
Zug dem Gyr. centr, ant. zustreben, unmittelbar vor der Windung, die selbst nicht
aufgeschnitten ist, legt sich diesem Zuge eine langliche Markscholle quer in den
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Weg, sie gehirt offenbar einem anderen Faserzuge an (ihre Kriimmung und Orien-
tierung laBt sie der Balkenausstrahlung zugehrig erscheinen).

Frontalschnitte aus anderen Gegenden werden uns andere Bilder, aber nicht
andere wesentlich neue Erscheinungen vorfithren kénnen. Dafl im Gebiet der

Fig. 8.

Weigert-Pal-Verf. Schnitt durch das Septum pellucid. der 1. Hemisphire.
(n. ¢. = nucl. caud.; f. I 4 = fasc. long. inf.)

rechten Hemisphire die némlichen Verhéltnisse herrschen, entnehmen wir der fol-
genden Abbildung (Fig. 7), die einem etwas weiter nach hinten gelegenen Schnitte
entspricht, Der Balken ist schmal und lang und wieder sehr faserarm. Aus dem
Temporallappen strémen der Capsula externa reichliche Faserziige zu, Pedun-
culus und Capsula interna sind deutlich durch ihren Markfaserreichtum
ausgezeichnet. Das zentrale Markfeld oberhalb der Stammganglien breitet
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sich hier michtiger aus als auf dem Schnitte der linken Hemisphire, es ist aber
drmer an markhaltiger Substanz. Wollten wir uns hier {iber die Orientierung der
Markinseln belehren lassen, hitten wir einen weit schwereren Stand, immerhin ist
ein bestimmter Richtungszug unverkennbar. Das Marklager des Schlifenlappens
bietet uns nichts Neues. Auf anderen Schnitten dieser Gegend ist unterhalb des
Balkens die Fornix mitgetroffen. Sie ist etwas markreicher als der Balken selbst.
Die Markblitter der Zentralwindungen sind zum Teil auffallend schmal und arm
an Mark. Ich will noch bemerken, da wir auf einzelnen Schnitten, dem mark-
scheidenhaltigen aber diinnen Tractus opticus begegnen. Nach dem Faderzug
des Cingulums habe ich auf den Schnitten der rechten wie der linken Hemis-
phire vergeblich gesucht,

Wir wenden uns der Betrachtung eines Schnittes zu, der durch das Septum
pellucidum fiihrt (Fig. 8). Er bietet einige Besonderheiten. Das zentrale Mark-
lager ist auffallend arm an Markinseln ; dieselben liegen der Rinde stark angepreBt.
Fornixund Balken sind farblos geblieben, sie enthalten nur sehr wenige markhal-
tige Fasern. Reicher an solchen ist das nach aufwirts ragende Rostrum corporis
callosi. Die Capsula interna und externa sind wohl ausgebildet. Unser be-
sonderes Interesse muB in diesem Schnitte die ungewshnlich gute Ausbildung der
Fagerziige im mittleren Teil des Schnittes auf sich lenken, d. h.im Dorsollateralgebiet
des Linsenkernes und im Bereich der lateralen Seite des Mandelkernes. Wir
diirfen wohl annehmen, daB hier nichts an Mark verloren gegangen ist. Die
Radiatio corporis callosi hat hier einen Ausbau gefunden, wie wir sie bisher
an anderer Stelle vermiBt haben. In der unmittelbaren Nachbarschaft des Mandel-
kernes stoBen wir auf den wohlerhaltenen Fasciculus uncinatus, auf den uns bereits
bekannten Fasciculus longitudinalis inferior und auf zahlreiche feinere Faserziige,
die dem Mandelkern zustromen.

Einen schwarzen im Bogen von auflen nach oben innen sich wendenden wohl
ausgebildeten Faserzug diirfen wir wohl mit der Commissura anterior identi-
fizieren. Am inneren und unteren Rande des Putamens stoflen wir auf zahlreiche
markhaltige Faserziige, teils der Radiatio corporis callosi, teils dem Tractus ol-
factorius zugehorig. Der Uncus hat eine starke Entwicklung erlangt, was bereits
die Betrachtung der Fig. 3 lehren konnte. Die Rindengebiete der 3 Stirnwindungen
sind reich mit Fasern versehen, die ganze Schlifenlappenrinde hingegen erscheint
relativ faserarm, das zentrale Mark des Schlifenlappens vollends und die Mark-
stiele der Schléfenwindungen enthalten kaum eine Markinsel, dagegen sind gerade
hier die Fibrae arcuatae aufs beste darstellbar.

In weiter nach vorne gelegenen Schnitten dieser Serie hebt sich die Com-
missura anterior als ein stark geschwirzter, sehr wohl ausgebildeter, solider Streifen
ab, Keines der iibrigen Commissuralsysteme ist so gut erhalten wie gerade dieses.

Die GroBhirngebiete vor und hinter den von uns bisher betrachteten Abschnitten
sind weit 4rmer an markhaltigen Faserziigen. — Der folgende Schnitt entstammt
dem linken Parietallappen in der Mitte des Spleniums. Das Splenium
selbst ist relativ breit, aber sehr faserarm und schwer zu agnostizieren ; faserreicher
erweist sich der eine Fornixschenkel, der als Fimbria sich ihm anlegt. Das iibrige
Markfeld enthilt nur wenige schwarze Inseln, die zu vereinzelt sind, um ihre
Zugehorigkeit zu diesem oder jenem Fasersystem zu bestimmen. Auch der Fasc.
longit. inf., der auf uns bekannten Schnitten sich deutlich zu erkennen gab, hat
sich hier unserer Kontrolle entzogen. Bei der Spérlichkeit der Uberreste verzichten
wir zu entscheiden, was der Radiatio optica, was dem eigentlichen Stabkranz
angehért. Auf einige Details sei noch aufmerksam gemacht. Auffillig ist der
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Markreichtum des Gyrus hippocampi; auch der Gyrus dentatus ist auf seiner
dem Ventrikel zugewendeten Seite deutlich geschwiérzt; die Markblitter der
occipito-temporalen Windungen lassen in sehr deutlicher Weise den feinen schmalen
Markrand erkennen. — Im allgemeinen gilt auch hier wieder, was wir wiederholt
zu erwiahnen Gelegenheit hatten: in der Nihe der Rinde sind die Markinseln

Fig. 9.
Weigerts Markscheidenverfahren. Frontalschnitt durch das Parietalhirn
(hinteres Ende des Spleniums). (fasc. dent. = fascia dentata; g. hyp. = gyrus
hyppocampi; Spl. = Splenium; V. L i. = Hinterhorn.)

hiufiger und deshalb auch ihre Stellung zueinander zu weiteren Schliissen ver-
wertbar. In den obersten Windungen unserer Abbildung verfolgen wir einen Bogen-
zug, der von einem Markblatt in das andere iiberfilhrt — seine Bedeutung ist
mir unbekannt. In der Mitte des Priaparates unterhalb der Reste des Nucl. cau-
datus dréngen sich einzelne Markinselchen zusammen — das weist darauf hin, da
hier ein dichterer Faserzug seines Weges zieht.

Z. f. d. g. Neur. u. Psych. O, IIL 9
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Die Rindenteile oberhalb des Sulcus interparietalis sind am reichsten mit
Markstrahlen versehen, am schlechtesten sind wieder die Schlifenwindungen
ausgestattet.

Das ganze Occipitalhirn erweist sich sehr faserarm; dies gilt in gleicher
Weise fiir die Rinde wie fiir das Mark. Immerhin ist die Rinde weit faserreicher.
Im Calcarinagebiet 1a6t sich die bekannte Rindenzeichnung sehr gut verfolgen,
was auch unseren Abbildungen entnommen werden kann. Die Farbenunterschiede
sind jedoch zum Teil zu gering, um durch die Photographie wiedergegeben zu

Fig. 10. Fig. 11.
Frontalschnitt aus dem Hinterhauptlappen; r. von einem normalen, I. von dem Gehirn des O. R.

werden, Die Betrachtung von Vergleichspraparaten zeigt mir, daf die Mark-
fasern der Rinde des Occipitalhirnes im Weigertpriparate gegen die Differen-
zierung im allgemeinen wenig widerstandsfihig sind, und auch hier konnte ich
beobachten, daB die Calcarinaanteile die groBere Resistenz bieten. Wenn man
unsere Abbildungen der Occipitalhirnschnitte sich ansieht, wird man erkennen,
daB man hier den groBten Ausfillen im Gebiete des Markes begegnet. Das Organ
erscheint hier auch im Querschnitt ungewdhnlich klein. Zur Orientierung hakte
ich unseren Abbildungen der pathologischen Priparate auch eine solche eines
normalen Gehirnes beigefiigt. Ich kann mir jede weitere Erdrterung ersparen,
nachdem ich zu einem Vergleiche auffordere. — Die Markinseln sind zu zéhlen;
es erscheint miiBig, erdrtern zu wollen, welchen Faserziigen sie angehoren. JDen
Fasciculus longitudinalis inferior haben wir aus den Augen verloren. In
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den Markleisten der Windungen findet man die meisten Markinseln, die Fibrae
arcuatae sind noch am besten erhalten. — Auf diesen wie auf den voraus.
gegangenen Schnitten konnen wir uns iiberzeugen, daB keine Andeutungen eines
Hydrocephalus internus nachweisbar werden.

Recht anschauliche Bilder gewinnen wir bei der Betrachtung des Stirnpols
(Fig. 13). Die Markmasse erscheint hier auf das stirkste reduziert, nur ab und zu
begegnet man einer Markinsel, die sich dem inneren Rande der Rinde anlegt; es
handelt sich um Faserziige, die lingsgetroffen sind, quergetroffenen Fasern

Fig. 12.

Weigert-Pal-Verf. Rechter Occipitalpol. Rinde der Calcarina enthilt
normalen Fasergehalt. Im Marklager nur wenige Markinseln.

begegnet man kaum. Besonders hiibsch sind in unserem Priparate die Fibrae
arcuatae erhalten. — Die Rinde enthdlt reichliche markhaltige Nervenfasern,

Ich habe es leider versiumt, am unzerschnittenen Kleinhirn
Messungen vorzunehmen, so daf ich nicht in der Lage bin, iiber die
GroBenverhédltnisse dieses Organes exakte Angaben zu machen. Soweit
ich aus meinen Priparaten schlieBen darf, kann einenicht unbetricht-
liche Verkleinerung dieses Organes angenommen werden. Wir
gehen dabei nicht fehl, auch hier wieder die GréBenabnahme vorziiglich
auf den Ausfall der markhaltigen Teile zu setzen.

2%
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Wir begegnen nimlich — wie wir bereits gelegentlich der makroskopischen
Betrachtung dieses Organes erdrtert haben — Verhéltnissen, die denen im GroBhirn
analog sind. Das Markscheidenbild zeigt uns das Vorhandensein einzelner Inseln an,
nur daB diese hier weit kompakter erscheinen und sich intensiver gefirbt haben.
Sie durchziehen in breiten langen Ziigen das Mark. Im Zentrum des Schnittes sind
sie am stirksten vertreten, in den peripheren feinen Markleisten des Arbor vitae sind
sie gar nicht oder kaum andeutungsweise vorhanden. Ab und zu findet man eine
einzelne Markleiste vollstindig markhaltig, am Rindensaum sieht man dann noch ein-
zelne Fasern lings der Kornerschicht umbiegen, um dann plétzlich zu verschwinden
— weit und breit findet sich keine markhaltige Substanz, die mit diesem Einsiedler
in Verbindung treten wiirde. — In der Nahe des Nucleus dentatus und um ihn
herum sind die Bilder verschieden. Auf der einen Seite dringen sich feine leicht
gewellte Fasern bis dicht an den Kern heran, fiillen seine Buchten ganz aus und

Fig. 13,

Weigert-Pal-Verf. Stirnhirnpol. Nur die Fibrae arcuatae und einzelne Markscheideninseln
erhalten. Rinde ist markhaltig.

scheinen pinselformig auseinandergehend zwischen die Zellen desselben sich zu
legen, an einer anderen Stelle schmiegen sich lingsgetroffene Faserbiindel bogen-
formig eng an die Peripherie des Kernes, ohne selbst in die Tiefe desselben sich
zu begeben, an einer dritten Stelle endlich ist der Kern vollig von Fasern isoliert.
- Die einzelnen Markinseln sind im Kleinhirn so versprengt, daB es kaum gelingen
wiirde, bestimmte Fasersysteme zu rekonstruieren.

Die Durchsicht der Medullapréparate zeigt uns, da die groBen Verbin-
dungswege zwischen Kleinhirn und Medulla (Briickenarme, Corpora restiformia,
Brachia conjunctiva) auBerhalb der Substanz des Kleinhirns nachweisbar sind,
sie entbehren der Markinseln, enthalten vielmehr markhaltige, wenn auch zum
Teil sehr schwach firbbare Fasern. — Die Rindenanteile des Kleinhirnes sind
wohlgeformt, stark geéistelt. Sowobl die Kornerschicht wie die Purkinjeschen
Zellen bieten keinerlei auffallende Verdnderung. — Im Kleinhirn findet sich im
Gegensatz zu den Verhiiltnissen im GroBhirn zwischen den Markfasern der Win-
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dungsstiele und der Kornerschicht eine meist vollig faserarme Schicht; an anderen
Stellen wieder sieht man die myelinhaltigen Nervenfasern in die Rinde eindringen
und sich zwischen die Zellen verlieren.

Fig. 14.

Weigert-Pal-Verf. Schnitt durch das Kleinhirn. (c. 7. ¢. m. = crura cerebelli
media.) Bei x Reste von Markleisten.

Fig. 15.
Weigert-Pal-Verf. Schnitt durch den spinalen Teil der Medulla oblongata.
(C. rest. = Corp. restiforme; f.a.%. = fibr. arcuat. int.; Flp. = fasc, long, post.; L. m, = med.
Schleife; n. = nucleus; n. a. = nucleus ambiguus; Ol a. = access. Olive; Trs. = tractus solit.

Was die Verhdltnisse im Mittelhirn, Hinterhirn und Nachhirn anbetrifft,
8o will ich mich nicht in einer detaillierten Wiedergabe verlieren. Das Wesentliche
148t sich in wenigen Sétzen dahin zusammenfassen. Niemals sind wir in diesen
Teilen den eigentiimlichen Gebilden der Markscheideninseln begeg-
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net. Alle Fasersysteme — mit der noch zu nennenden Ausnahme — scheinen
vorhanden zu sein. Die Kerne der Hirnnerven ebenso wie andere Anhiiufungen
grauer Substanz sind nachweisbar, die Nervenzellen bieten anscheinend keine pa-
thologischen Verinderungen, doch haben wir die diesbeziiglichen Untersuchungen
aus duferen Griinden nicht mit gréBerer Genauigkeit durchfiihren konnen. Doch
die Priparate, die wir von den betreffenden Hirnteilen vor uns haben, kénnen
nicht normale Priparate genannt werden. All diese Teile sind zweifellos in ihrem
Volumen nicht unbedeutend verkleinert und entsprechen ihrer GroBe nach
nicht denen eines Erwachsenen. Die Fiarbung ist im Markscheidenbilde sehr blaB
ausgefallen. An einem technischen Fehler kann es nicht liegen, denn einzelne
Teile (Pedunculi, einige Querschnitte von Pyramidenfasern, die Pyramiden-
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Fig. 16.

Weigert-Pal. Schnitt durch die medulla knapp oberhalb der Pyramidenkreuzung. Man
beachte den Ausfall der Kleinh.-Seitenst.-Bahn (KS.) und der fibrae arc. externae.
(DIm. = Schleifenkreuzung; f. @. @ = fibr. arc. int.; f. ¢. = funic. cuneatus; f. gr. = fun. gracilis;
7. = nucleus; Oa = ventro-med. Nebenolive; S. gr. ¢, = Subst. grisea centr.; St . = Subst.
retic.; Trs. = tract. rubrospinalis; 77.sp. V = tractus spin. Trigem. [spin. Wurzel des V];
Tst. = ttactus spinotect. et thalam.)

kreuzung, Teile der Corpora restif. usw.) haben einen annihernd normalen dunklen
Farbenton angenommen. Ich glaube vielmehr, daB einmal das geringe Kaliber
der Einzelfasern, weiterhin die Myelinarmut der Nervenmarkscheide selbst diesen
Ausfall der Fiarbung bedingt. Die myelinhaltigen Teile erscheinen in einem leicht
grauen Tone, der selbst durch die sorgfiltigste Differenzierung nicht dunkler
erhalten werden kann. — Ein gleiches gilt fiir die einzelnen Hirnnerven. Sie
sind alle sehr blafl und so unscheinbar, da3 man sich des Eindruckes
nicht erwehren kann, daB ein Teil der Fasern keine Myelinumklei-
dung erhalten und deshalb nicht darstellbar geworden ist. Hypo-
glossus, Acusticus und Trigeminus sind am besten zu verfolgen.

Mit besonderem Interesse sind wir den Pyramidenbahnen nachgegangen.
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Fiir sie gilt besonders das oben Gesagte: sie sind vorhanden, jedoch stark
reduziert, was ihre Gesamtmenge und was das Kaliber der Einzelfaser anbetrifft.
In dem Pons sind sie in ihren Querbiindeln deutlich zu erkennen, die in ihrem
Volumen ganz besonders verschmilerten Pedunculi haben sich auffallend stark
— tief schwarz — gefirbt, die Pyramidenkreuzung erscheint recht faserreich.
In den Querschnitten durch die Briicke fallen die hellgebliebenen Briickenarme
ad cerebellum auf.

Die aufsteigenden sensiblen und die Kleinhirnbahnen scheinen
mir am stirksten gelitten zu haben (s. Fig. 16). Funiculus gracilis und
cuneatus sind sehr zart und diinn, die Kerne dieser Stringe dagegen wieder gut
ausgebildet; die Schleifenkreuzung ist wieder besser ausgeprigt, so dafl die
Olivenzwischenschicht sebr deutlich zur Geltung kommt. Die Faserziige, welche
sich zur Bildung der Corpora restiformia vereinigen, haben offenbar nur wenig
gelitten. Die Oliven sind groB und zellenreich, durch den Hilus treten wohl-
gebildete Fasern; die Fibrae arcuatae internae sind deutlich verfolgbar.

Durch die Verkleinerung des Querschnittes der Pyramidenfasern,
denen vor allen die ventrale und laterale keulenférmige Anschwellung
fehlt, durch die mangelhafte Ausbildung der Kleinhirnseitenstrang-
bahnen und der Hinterstringe, durch die starke Entwicklung der Subst.
gelatinosa und der Oliven bekommen die Querschnitte ein eigenartiges
Aussehen. Ich fiige eine Abbildung bei, einen Schnitt durch die Medulla

oberhalb der Pyramidenkreuzung.

Unterhalb der Pyramidenkreuzung konnte ich das Riickenmark nicht unter-
suchen. Bei der Herausnahme sind die Teile so gequetscht worden, daB sie fiir
die Untersuchung unbrauchbar geworden sind.

Ergebnisse der feineren histopathologischen Untersuchung.

Bei der Durchsicht unserer GroShirn- und Kleinhirnpréparate sind
wir immer wieder jener eigenartigen Fragmentation der Markscheiden
begegnet, die zur Entstehung der von uns als Markinseln bezeichneten
Gebilde gefiihrt hat. — Wir wollen uns zunéchst noch ausfiihrlicher mit
der histologischen Beschaffenheit dieser fiir den vorliegenden Prozel3
5o charakteristischen Bildungen befassen.

Sie imponieren ohne weiteres als eine Kontinuitatsunterbrechung
der markhaltigen Faserziige, und die nichstliegende Frage wird die sein:
wie verhalten sich die Achsencylinder der betroffenen Faserziige?
Erleiden dieselben auch eine #hnliche Unterbrechung?

Man wird geneigt sein, a priori diese Frage zu verneinen, und zwar anf Grund
der Beobachtung, dafl die Markscheiden zwar unterbrochen werden, aber nach
Verlauf einer kiirzeren oder lingeren Strecke wieder auftauchen, durch die
Unterbrechung wird also anscheinend keine Vernichtung der be-
treffenden Faserziige bewirkt. Da die Markscheiden als selbstéindige, fiir
sich existierende Gebilde, d.h. losgelost von den zugehorigen Achsencylindern,
nicht denkbar sind, werden wir rein theoretisch eine ununterbrochene Fortsetzung
der Achsencylinder zu finden haben. Im Bereich der in Weigert-Pal ungefirbten
Strecken der einzelnen markhaltigen Faserziige erwarten wir also markarme oder
markfreie Achsencylinder. Der objektive Befund steht nun mit diesen Deduk-
tionen im grellsten — und wie wir gleich bemerken miissen — zunéichst unauf-
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kisirbaren Widerspruch, Es stellt sich ndmlich heraus: daB dort, wo die Marke-
scheiden fehlen, auch keine Achsencylinder nachweisbar sind. Diese Tat-
sache diirfte eine neue Eigenart des an und fiir sich merkwiirdigen Prozesses
bedeuten.

Ich habe versucht, an der Hand einer Reihe von Reproduktionen einen Ein-
blick in die bestehenden Verhéltnisse zu ermdglichen. Fig. 17—19 zeigen zum
Teil Photogramme von Priparaten, die nach der Fajersztajnschen Methode,
zum Teil Zeichnungen, die nach solchen Priparaten unter Zuhilfenahme des
Abbéschen Zeichenapparates gewonnen wurden. Fig. 17 stellt die Reproduktion
eines Markblattes einer Windung dar, so wie wir sie bereits wiederholt nach Weigert
behandelt kennen gelernt haben. Links — in der Gegend der Fibrae arcuatae und
der radii — liegen zahlreiche lings des Rindensaums laufende Achsencylinder,
nach der Mitte des Priiparates zu, ziemlich scharf abgegrenzt, folgt eine duBerst

Fig. 17.

Achsencylindermethode nach Fajersztajn, Zei8 homogen. Immersion 1/13.
Links erhaltene Achsencylinder, rechts Schwund derselben.

faserarme, beinahe achsencylinderfreie Stelle, entsprechend dem Zentrum des
Markblattes ; nur ab und zu sieht man einen isolierten Achsencylinder sich durch
-die noch niher zu beschreibende Grundsubstanz und zwischen einzelne Gliazellen
hindurchwinden.

Da wir Gefrierschnitte desselben Blockes bald mit der einen, bald mit der
anderen Methode behandelten, ist uns der direkte Vergleich des Markscheiden-
und Achsencylinderpriparates moglich gewesen. An der Hand der Zeichnungen
Fig. 18 und 19 kann auch der Leser einen solchen Vergleich durchfiihren. Beide
Zeichnungen veranschaulichen die Verhéltnisse im Bereich ein und derselben
Windung. Fig. 18 entstammt einem Weigert- Pal- Priparate. Links und unten
ist der groBere Teil einer Markscheideninsel gezeichnet. Nach rechts zu franst
sie sich auf, nach der Mitte zu hért sie ziemlich scharflinig auf; das Zentrum des
Priiparates wird von einer sehr faserarmen Strecke eingenommen, die bis an die
Gegend der Fibrae arcuatae reicht, aus letzterer ziehen die sehr gut erhaltenen
Markstrahlen dem Rindengrau zu. Fig. 19 gibt dasselbe Préparat, nur in etwas
schwicherer Vergroferung, wieder, so daB nicht nur ein zweiter Markfleck,
sondern unten auch noch eine zweite verddete Strecke mit betroffen ist. Beim



Erkrankungsform (Aplasia axialis extracorticalis congenita). 25

Vergleich der beiden Bilder erkennen wir, daf entsprechend den markscheiden-
haltigen Teilen Achsencylinder vorhanden sind, also im Gebiete des Markfleckens,
der Fibrae arcuatae und der Markstrahlen, und daf umgekehrt die markscheiden-
armen Teile ebenso wenig Achsencylinder enthalten.

Es besteht also kein Zweifel dariiber, daf es sich nicht nur um einen
Ausfall von Markscheiden handelt, sondern daB mit den Mark-
scheiden auch die Achsencylinder einer Darstellung sich entziehen.

Markleiste mit einer Markinsel und Markstrahlung, Weigertsche Markscheidenférbung.

Dabei herrscht eine vollstindige Ubereinstimmung der Bilder, die
mit den beiden ganz verschiedenen Methoden gewonnen worden
sind. Tch weill wohl, daB die Methode von Fajersztajn Ofters versagt und
dafl man bei jhrer Anwendung kritisch vorgehen muB. Die Ausfille lassen
sich aber hier natiirlich nicht als Kunstprodukte bezeichnen. In der Rinde und
in den Flecken selbst sind die Achsencylinder sehr hiibsch herausgekommen.
Andere Methoden (Kaplan, Strahhuber, Bielschowsky, van Gieson) baben
mir zwar im allgemeinen keine hervorragend guten Resultate gegeben, dort wo
sie aber ansprachen, waren die Resultate mit den soeben geschilderten identisch.
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In der Rinde fanden wir iiberall ein dichtes Gewirr von Achsencylindern;
die einzelnen Schichten, wie intra-, supraradiire und Tangentialfaserschicht,
lassen sich deutlich abtrennen.

Wir haben bereits mit einigen Worten auf das mikroskopische Aussehen
der Markscheideninseln eingehen miissen und wollen unsere Beschreibung
durch weitere feinere Details erginzen. Im allgemeinen laBt sich behaupten, daB3

Fig. 19.
Derselbe Schnitt wie Fig. 18. Achsencylinderfirbung nach Fajersztajn.

das Mikroskop uns keine Uberraschung mehr bringt, nachdem wir einmal die
Weigertpriparate makroskopisch kennen gelernt haben. Es bestéitigh nur unsere
Vorstellung, dafl die einzelnen Markinselchen auch dort, wo sie dicht aufeinander
folgen, auch tatstichlich durch markscheidenfreie Zonen voneinander getrennt
gind und schwarzen Qasen vergleichbar in der Eintonigkeit der hellgelben, beinahe
homogenen Grundsubstanz — dem urspriinglichen zentralen Markfeld oder Mark-
blatt der Windung — auftauchen. Allerdings begegnet man noch ab und zu
in der hellgebliebenen Zwischensubstanz einzelnen oder mehreren Fasern, die
_dem unbewaffneten Auge entgehen muBten, auch einzelnen Konglomeraten sehr
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schwach gefirbter Elemente, im allgemeinenaber sind die im Weigertpriparate
hell gebliebenen Teile auch tatsichlich von Fasern entbl6ft. Im Mikroskop kommt
auch der bereits kurz gestreifte Unterschied in der Farbenintensitit der erhalten
gebliebenen Markscheidenreste deutlicher zum Ausdruck. Diesen Nuancenunter-
schieden kommt meiner Ansicht nach gréoflere Bedeutung zu. Der Intensitéts-
unterschied diirfte durch pathologische oder biologische Eigenheiten der ver-
schiedenen Fasersysteme bedingt sein. Es gibt Systeme, die bei schwacher Diffe-
renzierung hell werden, und wieder andere, die bei lang fortgesetzter Differenzierung
dunkel bleiben. Auf Serienschnitten 148t sich verfolgen, wie die gleich gelegenen
Inselchen auch einen gleichen Farbengrad beibehalten und wie an der Hand der
Intensitit der Schwirzung der Inseln verschiedene Faserziige sich auseinanderhalten
lassen. In der Beachtung dieser verschiedenen Affinitit zum Farbstoff
besitzen wir somit ein neues Hilfsmittel, um die Zusammengehorigkeit der Insel-
chen zu bestimmen. Oft genug lafit sich beobachten, wie eine Markinsel aus hellen
und dunklen Fasern besteht; die verschieden stark gefirbten Fasern sind dabei
nicht ungeordnet untereinander gewiirfelt, sondern treten in soliden Verbénden
auf, so daB ein dunkelgefirbter Anteil einen bestimmten Teil der Markinsel ein-
nimmt. Aufeinanderfolgende Schnitte zeigen, wie der dunkelgefirbte Zug an
dem hellgefirbten sich geschlossen verschiebt, d. h. wir haben selbstédndige, von-
einander unabhéngige Gebilde vor uns. Die Herstellung ausgedehnter Serien-
reihen gibt noch iiber manches andere wichtige Auskunft. So einmal iiber die Dicke
der Inselchen. Einzelne derselben konnte ich auf 2—3 mm verfolgen. Sie mogen
aber noch dicker sein. Die Serienschnitte sollten mich vor allem iiber die Wande-
rungen und Verschiebungen der Inselchen im Priaparate unterrichten und auf etwa
vorhandene Zusammenhinge der einzelnen untereinander aufmerksam machen.
Es 148t sich tatsichlich auf diese Weise zeigen, daBl einzelne von den Inseln in-
einander iibergehen; dies gilt namentlich fiir jene, die in der Néhe der Rinde
am Rindenmarksaume gelagert sind.

Die Wanderung erfolgt nur langsam, einzelne Inseln eine Strecke weit ver-
folgt scheinen iiberhaupt weder ihre Lage noch GroBe und Gestalt zu verédndern,
Auch dariiber unterrichten die Serienschnitte.

Im grofen und ganzen haben wir folgende Auffassung iiber die
gegenseitigen rinmlichen Beziehungen der Markinseln gewinnen koénnen.
Die Markinseln stellen offenbar zum grofiten Teil getrennt bleibende
Gebilde dar, auch dort, wo sie sich einander nihern, scheinen sie kaum
einmal ineinander iberzugehen. Bs ist uns nicht einwandsfrei der ana-
tomische Nachweis gelungen, daB die eine Insel die kontinuierliche
Fortsetzung einer anderen bildet, wenngleich die einzelnen Inseln mit
aller Wahrscheinlichkeit als Fragmente ein und desselben Faserzuges
zu betrachten sind (,,Orientierung!”). Die Ausdehnung der einzelnen
Markinseln diirfte im allgemeinen eine kleine sein; aus diesem Grunde
verschieben sich die Bilder in den verschiedenen aufeinanderfolgenden
Schnitten nur relativ wenig untereinander.

Im Gegensatz zu den vielgestaltigen pathologischen Eigenarten des
Marklagers bietet die Rinde einen durchaus normalen Aufbau.
Aus Fig. 20, die eine kleine Windung (aus front. I der Abb. 8) wiedergibt, a8t

sich schlieflen, daB die Rinde stark markhaltig ist, im Gegensatz zum Mark, das von
mehreren, zum Teil langgestreckten Markinseln durchzogen wird. DaBl diese Inseln
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zueinander orientiert sind, ist leicht zu erkennen. Die Rinde ist dunkel geféirbt bis
auf den hellen Saum der #uBersten Schichten, der Gennarische Streifen hebt sich
scharf ab; die Markstrahlen treten auch noch anschaulich hervor. Fig. 21 gibt das-
selbe Bild bei stirkerer VergroBerung. Hier lassen sich auch die wohlgeordneten
Ganglienzellenreihen noch erkennen. Supraradiir-, Intraradidr- und Tangential-

Fig. 20.

Weigert-Pal-Verf. Kuppe der Frontral. I (s. Fig. 8). Die Markleiste enthilt
die Markinseln. Rinde normale Verhiltnisse.

fasergeflecht, die im Mikroskope deutlich zur Anschauung kommen, tauchen bei
dieser VergroBerung noch nicht deutlich genug auf.

Wir haben noch das eigenartige und auffallende Verhalten des Rindenmark-
saumes zu besprechen. Auf dasselbe hinzuweisen, haben wir wiederholt Gelegen-
heit gehabt — in Wort und Bild. Fig. 22 vermag am besten zu veranschaulichen,
um was es sich handelt. Wir sehen da in der Markleiste einer Windung das Mark
selbst von einer bellen StraBe durchzogen, die rechts und links von einem breiten
Wall von Markscheiden flankiert ist. Aus diesem Wall zweigen sich die einzelnen
Markstrahlen ab. Die Markscheidenstreifen, um die es sich handelt, werden ge-
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wohnlich unter dem Namen der Fibrae arcuatae intracorticales oder der Me ynert-
schen Biindel zusammengefaBt, und man ist geneigt, ihnen die Bedeutung kurzer
Assoziationsbahnen zuzuteilen. In diesem Randgebiet stehen die Markscheiden

Fig. 21.

Weigert-Pal-Obj. Projektionsoc. Zur Demonstration der Markstrahlen
und Ganglienzellen. VergroBerung der Fig, 20.

so dicht beieinander, daB sie eine undurchdringliche und unzerlegbare Masse
bilden. Man hat den Eindruck, diese Zone werde zum groBeren Teil dadurch
gebildet, dafl die Radii vor ihrer Aufsplitterung in die Rinde sich noch dicht an-
einander lagern, eine Zeitlang ineinander verklebt lings der Rinde laufen, um
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dann erst im Bogen in die Rinde einzustrémen. Im Einklang mit dieser Auffassung
scheint die Tatsache zu stehen, daf3 die betreffende Markfaserschicht dort schmaéler
erscheint, wo die Radii direkt und senkrecht sich in die Rinde begeben, wahrend
sie dichter und wohlausgeprigter an jenen Stellen sich zeigt, an denen die Radii
erst in einem nach riickwérts gerichteten Bogen sich abzweigen

Fig. 22.

Markleiste einer Windung. Rechts und links markhaltige fibrae arcuatae
und radii. In der Mitte Markschwund.

Regelmifig, d. h. an allen Windungen lassen sich die Fibrae arcuatae in der
geschilderten Ausprigung nicht verfolgen, immerhin bedeuten sie ein sehr hiufiges
und charakteristisches Vorkommnis.

Mit wenigen Worten sei noch des allgemeinen Aussehens der einzelnen
Markscheiden und Achsencylinder gedacht. — Gelegentlich der Beschreibung
der Medulla oblongata und des Riickenmarkes machten wir darauf aufmerksam,
daB die geringe Firbbarkeit dieser Teile nicht allein auf Ausfille von Nervenfasern
zuriickzufithren sei, sondern aller Wahrscheinlichkeit nach durch das geringe
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Kaliber dieser Elemente mitbedingt werde. Im Gehirn selbst diirften diese Ge-
bilde kaum als auffallend verschmilert bezeichnet werden, immerhin féllt uns
eine Ungleichheit in der Querschnittsgrofie der einzelnen Fasern auf. Unter den
Achsencylindern des Markes hingegen stolen wir hiufig genug auf sehr schméchtige
Individuen; die Kaliberdifferenzen sind hier auch bedeutend gréfer als im Mark-
scheidenbilde — wir werden spéter niher darauf eingehen. — Die Kleinheit des
Markscheidendurchmessers ist uns besonders im Opticusquerschnitt anfgefallen,
auch andere Hirnnerven, so besonders der Hypoglossus, Abducens, zeichnen
sich durch das gracile Aussehen der einzelnen Nervenfasern aus. Ob die Struktur
der Markscheide selbst Veriinderung erfahren hat, dariiber fehlen uns Erfahrungen;
die zahlreichen varikdsen Anschwellungen verdienen kaum Beachtung; spezifische
Methoden, die iiber den feineren Aufbau der umhiillenden Nervenscheiden Auf-
schlufl geben konnten, haben wir nicht angewandt.

Eine Frage, die sich jedem aufdringen wird, der unseren Ausfiih-
rungen gefolgt ist, wird dahin lauten: Welche Beschaffenheit hat die
Substanz, die in den Weigertpriparaten ungefirbt erscheint? Zum
Verstindnis des vorliegenden Prozesses wird die Beantwortung dieser
Frage von grofiter Bedeutung sein.

Leider ist uns, ich muB es den kommenden Erérterungen vorausschicken, ein
nach jeder Richtung hin geniigender Einblick versagt geblieben. Technische Un-
zulinglichkeiten sind, wie man alsbald erkennen wird, fiir dieses Manko vor allem
verantwortlich zu machen. Von der Bekanntschaft mit den Gliastrukturen
haben wir uns — und nicht mit Unrecht — das meiste erhofft. Uber die Beschaffen-
heit der Glia geben die verschiedensten ,,nicht spezifischen® Prdparationsarten
Auskunft. In den einfachen Carminpriparaten kommen sie bereits zur Dar-
stellung, besonders anschaulich geschieht dies bei Anwendung jener Methoden,
die sich der Silberimprignation bedienen — des Verfahrens nach Fajersztajn
und Bielschowsky. Auch mit der Kaplanschen Methode habe ich vorziigliche
Gliabilder erzielen kénnen. Von spezifischen Verfahren zog ich das nach Mallory,
Ranke und nach mir heran. — Unsere Kenntnis der fiir uns so bedeutsamen
Grundsubstanz wurde durch Betrachtung der Achsencylinderpréiparate beson-
ders gefordert. Uber die Natur dieser Substanz kann ich auf Grund der zahlreichen
betrachteten *Praparate folgendes aussagen.

Morphologisch erscheint diese Grundsubstanz nicht gleichwertig. —
Den einfachsten Verhéltnissen begegnen wir im Balken und in der Balkenausstrah-
lung, dort, wo der Balken im grofen zentralen Marklager untergeht. Hier bieten
uns die verschiedensten Methoden ein Maschenwerk von grofer Zierlichkeit und
RegelmiBigkeit dar. Die photographische Reproduktion (Fig.23) kann nur an-
nihernd den wahren Eindruck wiedergeben. Die Maschen des Netzes — denn um
ein solches handelt es sich — sind groB, regelmiBig, von ziemlich soliden, gleich
starken Fasern gebildet. Das Netz scheint ganz gleichmafig ausgespannt zu
sein, so daB die Maschen nach keiner Richtung verzogen erscheinen. Ziemlich
hiufig bildet ein Zellkern eine Art Knotenpunkt. Um ihn legt sich ein schmaler,
aber deutlicher Protoplasmahof, von dem aus feine Ausliufer zur Bildung der
Winde der Maschen ausgehen., Offenbar handelt es sich um ein regelrechtes pro-
toplasmatisches Gliareticulum, das von keiner Gliafaser versteift erscheint. — Ich
zweifle sehr, daB wir es hier mit einer pathologischen Bildung zu tun haben,
ich vermute vielmehr, daB unter den besonderen pathologischen Bedingungen die
normalen Verhiltnisse besonders anschaulich zur Darstellung gelangen konnten.
Da Markscheiden und Achsencylinder ausgefallen sind, tritt die gli-
Ose Stiltzsubstanz deutlicher hervor, -— Die mechanischen Verhdltnisse
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sind es vorziiglich, die die morphologischen Verhiltnisse bestimmen. In den
schmalen, auch markscheidenfreien Markblittern der Windungen bin ich niemals
einem solch regelmiBigen Netzwerk begegnet. Hier dringen sich ganz andere
Strukturen auf, die aber doch auf das eben beschriebene Netzwerk zuriickfithrbar
sind. Es herrscht hier eine ganz andere Zugsrichtung, und diese ist es, welche einen
eigenartigen fasciculiren Bau der Grundsubstanz erzeugt. Uber denselben geben
uns die Fajersztainpriparate die beste Auskunft. Man sieht eine Reihe einzelner

Fig. 23.
Gefrierschnitt aus dem Balken, TFormolhirtung. Merzbachersche

Gliafirbung. Zei8 homog. Immersion 1/18. Protoplasmatisches
Gliaretikulum.,

langer, schmaler Gewebsbiindel, die durch kleine Zwischenriume voneinander
getrennt, parallel zueinander gerichtet sind. Jedes dieser Biindel setzt sich aus
einem feinen Faserwerk zusammen. Die Fasern verflechten sich zu einem Netz-
werk mit langgezogenen, in die Lingsrichtung der Biindel ausgestreckten schmalen
Maschen. Zwischen den einzelnen Maschenbiindeln liegen feinste, locker zusammen-
gesetzte Querbiindelchen, die eine Briicke zwischen den Grundbiindeln bilden.
Dieses eigenartig konstruierte Trabekelwerk wird zumeist flankiert von einer
in den Priparaten hellbleibenden, beinahe homogen aussehenden Substanz —
jene Gegend, die in den Weigertpriparaten von den Fibrae arcuatae eingenommen
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wird. Gelegentlich 148t sich erkennen, daf auch hier eine streifige Struktur vor-
liegt, die aber sicher durch ein weit lockeres Maschenwerk gebildet wird. Uberall
dort, wo man auf dem Weigertbild Markscheidenkonvoluten begegnet, sieht man
auf unseren Priparaten eine homogene oder leicht gestreifte — d. h. gliaarme
Grundsubstanz, auf diese Weise erhalten diese Préparate ein charakteristisches,
geschecktes Aussehen, indem hellere Partien mit dunkleren abwechseln; auch hier
sind es also wieder Nuancierungen der Grundierung, die die Eigenart des Pri-
parates bilden, nur daf} hier im Gegensatz zum Weigertbild die dunkleren Tone
den pathologisch verinderten Stellen entsprechen.

Wieder anders gestaltet sich das Bild, wenn wir jene Gegend betrachten, in der
die Markblitter der einzelnen schmalen Windungen zusammenflieBen, d. h. dort,
wo das Marklager sich erweitert. Hier konnen wir nichts von einer netz- oder
biindelartigen Anordnung erkennen. Es tritt uns ein ungeordnetes Gewirr
iibereinander gelagerter feinster Gliafasern entgegen; die Fasern sind
lang, scharf konturiert, zum Teil zart gewellt. Die Beziehung der Fasern zu ein-
zelnen protoplasmatischen Gliaelementen ist unverkennbar. Die Glia an diesen
Stellen scheint faseriger Natur zu sein und trégt also einen anderen Charakter als
die bisher beschriebene, sie diirfte einem Ersatzgewebe entsprechen. Es lassen
sich deutlich zweierlei Typen von Gliakernen unterscheiden: dunkle kleine Kerne,
die keine Einzelheiten erkennen lassen, und helle grofiere chromatinreiche, die durch
ein grofles und zahlreiche kleine an Chromatinfiden aufgereihte Chromatin-
kérperchen ausgezeichnet sind. Die Silberimprignationsverfahren wie die spe-
zifischen Gliamethoden lassen diese verschiedenen Kernstrukturen erkennen.

Das Bielschowskysche Verfahren zur Darstellung der Achsencylinder gibt
in schwicher reduzierten Schnitten in vorziiglicher Weise die Silhouetten grofler
fortsatzreicher Gliazellen wieder, die mit Vorliebe in pathologisch veréinderten
Gebieten den GefdBen aufsitzen.

Die Hauptschwierigkeit in der Deutung bereiten mir die an zweiter Stelle
beschriebenen Biindel. Ich zweifle nimlich sehr, ob sie tatsichlich nur aus Glia
bestehen, ich kann den Verdacht nicht von mir weisen, daf} sie zum Teil
#ulerst feine Achsencylinder enthalten. Wir miissen da auf eine, wie mir
scheint, recht gewichtige Erscheinung eingehen.

Wenn man sich die Achsencylinder ansieht, besonders jene, die die einzelnen
Markinselchen konstituieren, erkennt man, da3 dieselben recht verschiedene Breiten-
durchmesser, d. h. Dicke besitzen: neben solchen, die breitere Rander darstellen,
finden sich andere, die feinste Schatten und Fasern zu bilden scheinen. Ihre
starre, gestreckte Form, die keine Andeutung einer Wellenlinie verrdt, der Mangel
an Beziehung zu Kernen 1ift kaum einen Zweifel dariiber, daf wir es mit Achsen-
cylindern und nicht etwa mit Gliafasern zu tun haben. Solange diese zarten
Gebilde einwandsfrei erkennbaren Achsencylindern beigemischt sind, wird man
sie ohne Schwierigkeit zu deuten wissen. Hat man einmal sein Auge geschirft,
80 glaubt man diesen nur zart gefirbten Fiserchen auch aufBerhalb der Achsen-
cylinderansammlungen zu begegnen und zwar gerade als Bestandteile unserer
Grundbiindelchen. Nicht ganz selten tragen diese Gebilde eine Marke an sich,
die jhre Achsencylindernatur verrit, namlich feinste kdrnig aufgereihte Silber-
partikelchen, so wie sie auch den nur wenig reduzierten Achsencylindern im all-
gemeinen eigen sind. Ist diese Beobachtung richtig, so kommt ihr eine funda-
mentale Bedeutung zu; sie wiirde besagen, dall auch die bisher als achsen-
cylinderfrei beobachteten Strecken solche enthalten; es wiirde das mor-
phologische Bild jetzt eine Liicke ausfiillen, die unbedingt ausgefiillt werden muBte.
Unserem biologischen Denken erschien es unfaBbar, daB die einzelnen Nervenfaser-
biindel eine totale substantielle Kontinuitétstrennung erfahren, da Markscheiden

Z. f. d. g. Neur. u. Psych. O. IIL 3
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wie Achsencylinder verschwinden, um, wie es scheint, an anderer Stelle wieder auf-
zutauchen und in der Rinde in ihrem intakten Aufbau wieder zusammenzutreten.
Alles dringte uns, anzunehmen, dafl die Kontinuitdtstrennung nur eine scheinbare
ist, vorgetduscht durch mangelhafte technische Hilfsmittel. Wir wollen einst-
weilen, so lange es noch gilt, rein morphologischen Erscheinungen nachzugehen

von weiteren SchluBfolgerungen absehen und nur daran festhalten, daB in
den anscheinend achsencylinder- und markscheidenfreien Strecken
sehr feine zarte Gebilde vorkommen, die nicht gliéser Natur sind und
mit groBter Wahrscheinlichkeit als diinnste Achsencylinder zu gelten

Fig. 24.
Gefrierschnitt. Formolhidrtung. Merzbachersche Gliafirbung. ZeiB homogen.
Immersion 1/18. Oberfliche des Thalamus opticus. Starke Wucherung der
gliosen Oberflichenschicht.

haben. An anderer Stelle wird uns diese Feststellung noch zu beschéftigen
haben.

Es ist uns nicht gelungen, in der Rinde irgendwelche pathologisch erscheinende
Gliaverinderungen zu beobachten.

Dagegen sind wir im Thalamus einer sehr starken glisen Wucherung be-
gegnet. Dort hiuft sich die Glia zu eigenartigen Zapfen und Guirlanden an,
die aus einem dichten, aber kernarmen Faserwerk zusammengesetzt sind. Einer
solchen Gliaanhéufung sind wir an keinem anderen Teile des Nervensystems be-
gegnet. Diese Erscheinung diirfte physiologisch nicht uninteressant erscheinen.
Sie kann mit den bekannten Versuchen von v. Monakow und Nisslin Verbindung
gebracht werden. — Die beigefiigte Abbildung enthebt uns weiterer Beschreibung.
Ich méchte nur hinzufiigen, daB die Gliazapfen gegen die freie Ventrikelober-
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fliche des Thalamus ragen. Um unsere Préparate, die wir fiir andere Zwecke
brauchten, nicht zu zerstoren, muBten wir uns mit der Untersuchung eines klei-
neren Teiles des Thalamus vorldufig begniigen. Als wir nach einigen Monaten
unsere Untersuchungen systematisch fortsetzen wollten, muBten wir die traurige
Erfahrung machen, daB die Firbbarkeit der Glia aus uns unbekannten Griinden
verschwunden war ; somit sind unsere Kenntnisse iiber die Verédnderung der Stamm-
ganglien leider sehr liickenhaft geblieben.

Es eriibrigt noch, einen Blick auf den Zustand der Ganglienzellen der
Hirnrinde zu werfen. Unsere Beobachtungen konnen nach dieser Richtung inso-
fern nur diirftig sein, als das uns zur Verfiigung stehende Material fiir feinere
Ganglienzelluntersuchung unbrauchbar geworden war. Das Formolmaterial lief
immerhin ein Urteil iiber die Cytoarchitektonik zu. Schnitte aus den verschieden-
sten Hirngegenden konnten uns keine bemerkenswerte Storung erkennen lassen ;
der normale Aufbau schien iiberall gewahrt. Zellausfdllen begegneten wir
nicht; in der motorischen Gegend waren die groBen (motorischen) Zellen vollzihlig
und anscheinend unversehrt vorhanden. — Soweit das formolgehirtete Material
Schliisse zuldBt, diirfte auch von grober Verinderung der Zellen selbst nicht die
Rede sein kénnen. Weder das Osmiumverfahren nach Marchi noch die Methode
nach Fischer-Herxheimer liefen abnorme Zelleinschliisse erkennen. — Dafl
auch die Gliaverhiltnisse in der Rinde keinerlei Abweichungen von der Norm
offenbarten, haben wir bereits erwihnt.

Wenn wir auch zugeben miissen, daf die anatomische Untersuchung
des Gehirnes durchaus nicht mit der Griindlichkeit erfolgen konnte
und erfolgt ist, wie sie die Bedeutung des Falles verlangt hitte, so ge-
niigte sie doch wenigstens, um das Vorhandensein ungewohnlicher
Veriinderungen erkennen zu lassen. Wir wollen, am Schlusse dieses
Abschnittes angelangt, die auffallendsten Bestandteile des vorliegenden
pathologisch-anatomischen Substrates noch einmal zusammenfassend
vorfiihren:

Wir haben ein in allen seinen Dimensionen verkleinertes Gehirn
von #uBerlich normaler Beschaffenheit vor uns. Kleinhirn, Pons und
Medulla erscheinen zundchst am stdrksten in ihren GroBenmaflen ver-
dndert. An den medialen Seiten der GroBhirnhemisphéiren fallt die
starke Verkiimmerung von Balken und Fornix auf, so dafi bei oberflach-
licher Betrachtung an einen Balkendefekt gedacht werden konnte.
Frontalschnitte zeigen, daf} die Verkleinerung der Hemisphéren auf die
hochgradige Atrophie der weilen Substanz allein zuriickzufiihren ist.
Balken und Fornix sind vorhanden, aber sehr stark verschmalert, die
vordere Kommissur ist dagegen gut entwickelt. Die grauen Massen
des Gehirnes sind von normaler Beschaffenheit.

An den Frontalschnitten beobachtet man bereits vor der Weiter-
behandlung einzelne isolierte langliche Flecken, die im Marklager liegen.
Die Flecken entsprechen, wie die Weigert - Pal - Behandlung zeigt,
Fragmenten markscheidenhaltiger Faserziige. Die Methoden zur Dar-
stellung der myelinhaltigen Fasern geben die fiir den vorliegenden Prozef3
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charakteristischsten Bilder. Im zentralen Marklager der verschiedenen
Hemisphérenteile, in den einzelnen Windungen sind nur einzelne kleine
Reste der Faserziige erhalten geblieben, die dem Pridparate ein ge-
tigertes Aussehen verleihen. Die einzelnen darstellbaren Uberreste der
urspriinglichen Fasersysteme erscheinen zueinander orientiert, so daf}
die eine Insel als Fortsetzung einer benachbarten betrachtet werden
kann. Die Rekonstruktion der bekannten Markmassen ist an der Hand
der Inseln zum groBten Teile moglich. Am stérksten betroffen ist die
Corona radiata und die Balkenfaserung, anch die grofen Assoziations-
systeme sind nur fragmentarisch vertreten. Im Stirn-, Hinterhaupts-
und Schléfenlappen und im Kleinhirn ist die Verédung des Marklagers
am stirksten. Zwischen den Markinseln liegt eine ungeférbte Grund-
substanz. — Der Verbreitung, Gréfe und Ausdehnung der Markinseln
entsprechend verhalten sich auch die Achsenzylinderansammlungen;
auch die Achsenzylinder haben also eine scheinbare Kontinuitdtsunter-
brechung erfahren. -—— Die markhaltigen Fasern der Hirnrinde und der
ibrigen grauen Substanz zeigen keinerlei pathologische Beschaffenheit;
Capsula externa und interna, Hirnschenkel, Pons usw. sind dicht mit
wohl erhaltenen Fasern besetzt. Besonders auffallend ist die intakte
Beschaffenheit bestimmter Faserziige in unmittelbarer Nihe des Rinden-
saumes — Fibrae arcuatae (Meynert). — Die im Weigertbild ungefirbte
Grundsubstanz setzt sich aus Glia zusammen. Die Strukturverhéltnisse
sind je nach der Lokalitit verschieden; eine nennenswerte aktive Ver-
mehrung der Glia diirfte (mit Ausnahme des Thalamus opticus) nirgends
stattgefunden haben. Wegfall und Schwund anderer Gewebsbestand-
teile hat eine Zusammendringung und Sichtbarmachung der gliosen
Stiitzsubstanz bewirkt. — Wir glauben auf Grund einzelner morpho-
logischer Kennzeichen zum Schlusse berechtigt zu sein, daBl die im
Weigertbild ungefirbten Teile auch feinste nackte Achsenzylinder ent-
halten. Es wiirde damit die Kontinuitdtstrennung der Achsenzylinder
nur als eine scheinbare zu bezeichnen sein. — An den Ganglienzellen
wie an der Rinde iiberhaupt lieBen sich keine pathologischen Verinde-
rungen feststellen. — Im Querschnitt der Medulla oblongata sind uns
partielle Ausfille der einzelnen Fasersysteme bekanntgeworden, zur
Bildung von Markinseln ist es an diesen Teilen nicht gekommen. Die
Kleinhirnseitenstrangbahn diirfte am stérksten gelitten haben.

Wir wir den ganzen, soeben in groben Umrissen gegebenen Prozel
aufzufassen und zu bezeichnen haben, werden wir erortern, sobald wir
auch von der klinischen Seite aus dem Wesen der Erkrankung néher-
getreten sind. Es wird dann erst auch am Platze sein, eine Angliede-
rung unseres histo-pathologischen Befundes an andere bekannte zu ver-
suchen.
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I
Das klinische Symptomenbild.

Wir sind in der gliicklichen Lage, das Symptomenbild dieser Er-
krankung an einer groferen Zahl von Fiéllen zu demonstrieren. — Die
Fille, die ich zu beschreiben mich anschicke, gehéren alle einer Familie
an. Nun wird ein allzu skeptischer Kritiker mir vorwerfen, daf ich mich
durch allzu kithne Analogieschliisse tragen lasse, denn tatséchlich ist
nur ein Fall klinisch und autoptisch beobachtet worden, die iibrigen
Félle nur klinisch. Daf} diesen klinischen Fillen ein wesensgleicher
anatomischer Befund zugrunde liege, darf zunéchst noch als Hypothese
gelten, fiir die ich erst einzutreten habe. Man wird erst nach Kenntnis-
nahme der klinischen Daten beurteilen konnen, welche Beweiskraft den
Analogieschliissen, die ich ziehen werde, zukommt.

Zundchst will ich auch wieder mein klinisches Material in einer
objektiven Schilderung entwickeln. Die Art und Weise, wie ich in den
Besitz meines klinischen Materiales gelangte, ist merkwiirdig und be-
sonders dadurch ergotzlich, weil die dabei waltenden Zufilligkeiten fiir
die Objektivitdt unseres Vorgehens einen, ich méchte beinahe sagen,
naiven Beleg beigebracht haben.

Die Liebenswiirdigkeit des Kollegen, dem ich die Ubersendung des
oben geschilderten Gehirnes verdanke, hatte mich auch mit einer Reihe
klinischer Daten versehen, die er zu Lebzeiten des Besitzers des be-
treffenden Gehirnes in mehrjihriger Beobachtung gesammelt hatte.
Gleichzeitig erfuhr ich, dafl noch mehrere Geschwister des verstorbenen
Kranken am Leben seien. Ich reiste nach G., um die Familie R. kennen
zu lernen. Ich sah Emma R., die Schwester des Otto, die nach Aus-
sagen meines drztlichen Gewdhrsmannes und den bestimmten Angaben
der Mutter ganz die gleichen Erscheinungen bot, an denen Otto gelitten
hatte. Weiterhin teilte mir Frau R. mit, daB sie selbst zwar korperlich
sich durchaus gesund fiihle, aber aus einer Familie stamme, in der
mehrere ménnliche Familienmitglieder an derselben Erkrankung ge-
litten hitten und zurzeit noch leiden, von der Emma und Otto heim-
gesucht worden seien. Ihre eigenen Kinder seien in besonders starkem
Mafle der Erkrankung verfallen. Denn nicht nur Otto und Emma
seien daran erkrankt, sondern auch ein drittes und viertes Kind, das
sie in Anstaltspflege héatte geben miissen, unvermogend gleichzeitig
4 kriippelhafte Kinder zu verpflegen. Von ihren 6 Kindern sind also 4
erkrankt. Das Schicksal ihrer Kinder ist folgendes: Das &lteste Kind
ist in jlingeren Jahren (5 Jahre alt) einer gewdhnlichen Infektions-
krankheit erlegen, ohne dem Familieniibel verfallen zu sein; das zweite
Kind, Anna, 23 Jahre alt, ist von frithester Jugend auf kriippelhaft
und in der Anstalt in Schwibisch-Hall untergebracht; ihr folgte der
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verstorbene Sohn Otto. Der nichste 19jahrige Sohn Friedrich ist auch
krank und wird im Bruderbaus zu R. verpflegt. Ihr 16jdhriger Sohn
August ist das einzige iiberlebende gesunde Kind. Emma endlich,
die sie in hduslicher Pflege gelassen hat und die ich eingehendst unter-
suchen konnte, ist ihr jiingstes, zur Zeit unserer ersten Untersuchung
11jéhriges Madchen. — Man ist versucht, die traurige Erzéhlung der
Frau mit dem Schicksal einer Niobe in Vergleich zu setzen: hier wie
dort hat ein unerbittliches Schicksal {iber Leben und Gesundheit der
Kinder gewaltet. Noch tragischer wurde ihre Erzahlung durch die Mit-
teilung der Art und Weise, wie die Krankheit sich entwickelte. Die
Kinder kamen alle vollstindig gesund auf die Welt; im gleichen Alter,
etwa im 3. Lebensmonat, setzt ein Wackeln des Kopfes und der Augen
ein, der erste Vorbote der sich meldenden Erkrankung. Nach der
familiiren Verbreitung der Erkrankung befragt, konnte mir die Frau R.
nur ungenaue Auskunft geben ; sie wulite nur soviel, dafl viele Familien-
mitglieder erkrankt waren, daBl Frauen, die selbst verschont blieben,
kranke Kinder erzeugten, und dafl die Kranken ausschliefllich m#nn-
lichen Geschlechtes waren. Da ihr Bescheid nur dirftig war, gab sie
mir die Adresse ihrer Mutter, die genau Auskunft zu geben jedenfalls
bereit sei. Derselben schrieb ich auch tatséchlich. Kurz nach meinem
Besuch bei Frau R. war eine Versammlung in Heidelberg, auf der ich
iber das Gehirn des Otto R. berichten wollte; in der Vorbereitung zum
Vortrag sah ich mich in der Literatur um und stief dabei auf die Fille
von Pelizaeus, die er im Jahre 1885 im Archiv f. Psych. Bd. XVI
beschrieben hatte. Die Krankengeschichten und Familienanamnese,
die ich da gegeben fand, zeigten eine ungemein auffallende Ahnlichkeit
mit den von mir beobachteten Féllen. So konnte ich in meinem ersten
Heidelberger Vortrag darauf hinweisen, da ich offenbar in die Lage
versetzt gewesen sei, das Gehirn einer eigenartigen familidren Erkran-
kung zu beschreiben, die bisher anscheinend nur noch Pelizaeus be-
kanntgeworden ist. Wenige Tage nach meinem Vortrag traf die Antwort
von Frau H. ein, der GroBmutter der von mir beobachteten beiden
Kinder. Die Uberraschung war nicht klein, als sich aus dem Antwort-
brief herausstellte, dafl Pelizaeus und ich derselben Gewahrsfrau sich
bedienten, denn Frau H. hatte bereits 1885 Pelizaeus die ausfiihr-
liche Anamnese gegeben, wie sie im Archiv f. Psych. zu lesen ist. Frau
R., die Mutter unserer Kinder, entstammt der Pelizaeusschen Familie,
einen kranken Bruder von Frau R. hatte Pelizaeus bereits gekannt
und beschrieben. Frau R. hatte sich verheiratet und war nach Wiirttem-
berg gezogen, wihrend ihre Familie in Norddeutschland wohnt. So
hatte ich, ohne es zu wissen, die Untersuchungen Pelizaeus’ fortgesetzt
und ergianzt. Die Arbeit von Pelizaeus konnte mir als eine vortreff-
liche Anamnese dienen. Pelizaeus waren 5 Fille bekanntgeworden,
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von denen er 2 selbst zu untersuchen Gelegenheit hatte, ich selbst konnte
den 5 Fillen 9 neue zufiigen, von denen ich einen anatomisch, 3
weitere klinisch eingehend beobachten konnte, ein weiterer Fall ist von
Dr. Gaupp klinisch untersucht worden, iiber 2 Fille hat mir Dr. DreBler
in Kahla auf meine Veranlassung hin bereitwilligst eingehende Auskunft
gegeben, iiber 3 Fille habe ich mich durch Herrn Stadtphysikus Schulz
in Stadt-Ilm unterrichten lassen. So sind innerhalb 3 Generationen 11
verschiedene Fille der drztlichen Untersuchung unterworfen worden.
Westphal und M6bius haben sich, wie ich der Mitteilung des Sani-
tatsrats Pelizaeus verdanke, seinerzeit fiir die kranken Mitglieder der
Familie H. recht lebhaft interessiert, sie beobachtet und behandelt,
so daB dieser Familie auch noch ein besonderer historischer Nimbus
anhaftet.

Der Stammbaum der Familie, so wie ich ihn aus den Angaben der
Frau H., aus der Veroffentlichung von Pelizaeus und auf Grund

meiner eigenen Nachforschungen rekonstruieren kann, ergibt folgendes
Bild.
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Fig. 25.
Stammbaum. (Die Zahlen weisen auf die Nummern der Fille im Texte hin.)

Dazu habe ich zu bemerken. Die Fille, die Pelizaeus bekannt
waren, habe ich unterstrichen. Der Stammbaum, wie ich ihn wieder-
gebe, ist nicht vollstindig. Ein Sohn der Stammeltern ist nach Amerika
ausgewandert, ein zweiter Sohn, der in wilder Ehe lebt, hatte 1885
5 Kinder, die alle gesund gewesen sein sollen, was aus den Kindern
desselben geworden ist, ist unbekannt geblieben. Mag sein also, daB
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in der Familie sich noch mehr Krankheitsfille zugetragen haben?).
Als Pelizaeus 1885 seine Anamnese erhob, war die Familie bedeutend
kleiner. Seine Gewihrsfrau, Frau H., hat in der Zwischenzeit selbst
mehrere Kinder geboren, von denen der eine Sohn dem Familienleiden
zum Opfer fiel, aullerdem sah diese Frau noch 6 Enkel erkranken.
Die Frau schildert in ergreifender Weise, wie die verheirateten weib-
lichen Familienmitglieder mit Angst die Zeit ihrer Schwangerschaft
durchmachten, mit Erleichterung die Geburt einer Tochter begriiten
und &ngstlich iiber die ersten Lebensmonate ihrer Sohne wachten.
Die naive Familientradition hatte bald erkannt, daB ein eigenartiges
Ubertragungsschema von Generation zu Generation sich geltend machte
und keine Ausnahme zulieB. Jedesmal waren es die Téchter, die selbst
gesund blieben und kranke Séhne erzeugten. Frau H. hatte bereits
Pelizaeus in einfachen Worten dieses Vererbungsschema angekiindigt
und mir gegeniiber, reich an neuer Erfahrung, wiederholt: ,,Die Krank-
heit geht durch die Tochter, tut dieser aber nichts.”“ Tatséichlich miissen
die Tochter als ,,Konduktoren* betrachtet werden, wenn wir uns einer
guten Bezeichnung bedienen wollen, die im SchoB der Bluterfamilien
entstanden ist, die diese eigenartige Ubertragungsweise mit unserer
Erkrankung und mit einer Reihe anderer familidr-hereditdrer Erkran-
kungen teilen. Der Ubertragungstypus hatte sich, solange Pelizaeus
die Familie beobachtet hatte, 4 mal bewihrt, er hat sich im Verlauf
der 25 Jahre noch 3mal, im ganzen also 7 mal wiederholt. Die Strenge
seiner Herrschaft konnen wir auch an negativen Kennzeichen ver-
folgen: niemals hat ein ménnliches Familienmitglied zur Fort-
erbung der Krankheit beigetragen; in der Nachkommenschaft von
ménnlichen Sproflingen erlischt das Familienleiden?). Ob eine direkte
Ubertragung bei dieser eigenartigen Krankheit moglich ist, 1aB8t sich
nicht sagen. Die Storungen, die die Krankheit setzt, stellen sich so
friihzeitig ein und sind so schwer, dafl die ergriffenen ménnlichen
Familienmitglieder sich nicht verheiraten kénnen. Ein anderes Merk-
mal der Ubertragung, auf das noch Pelizaeus aufmerksam machen
konnte, hat inzwischen an Bedeutung abgenommen. Wéihrend Peli-
zaeus nur von kranken Knaben sprechen durfte, sind in der dritten
Generation auch kranke Méddchen — und zwar zwei — hinzugekommen.
Unter 14 Kranken sind 2 weiblichen Geschlechtes. Das Vererbungs-

1) Wie ich spiter erfuhr, soll der eine Bruder von Frau H. 14 Enkel-
kinder haben; iiber den Gesundheitszustand derselben bin ich nicht genau unter-
richtet.

2) Als eine &uBere Folge dieser Ubertragungsweise ergibt sich die Erscheinung,
daB die Kranken, wenn sie nicht Geschwister sind, immer einen neuen Nach-
namen bringen — und zwar immer den Namen eines angeheirateten gesunden
Mannes.
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gesetz, dem wir hier begegnet sind, hat mich zu einer Reihe vergleichen-
der Untersuchungen veranlaft, die ich bereits anderenorts ausfiihrlich
wiedergegeben habe.

Die einzelnen Fille.

Ich schicke der Schilderung eine Abschrift des Briefes von Frau H.
— der gemeinsamen Gewéhrsfrau von Pelizaeus und mir — voraus.
In einfachen Worten werden wir durch diesen Brief iiber das traurige
Familieniibel unterrichtet:

,,Geehrter Herr!

Ich werde IThnen jetzt alles mitteilen, wie es in unserer Familie mit
den Kindern ist.

1. Meine Eltern waren gesund, auch die Onkel und Tanten, in den
GroBeltern ihrer Familie ist auch keine solche Krankheit gewesen.

2. Die Mutter hatte 11 Kinder, ich war das 11., am Leben waren
noch 7, die ich gekannt habe, das erste ein Knabe, das zweite ein Miidchen
das dritte ein Madchen, das vierte ein Knabe, das fiinfte ein Knabe,
das sechste ein Knabe und das siebente war ich, dazwischen sind nun
welche gestorben, die ich nicht gekannt habe.

3. Meine Briider waren gesund und kréiftig, bis auf den dritten
Bruder, welcher nicht laufen konnte, er starb im 32. Lebens-
jahr. Die Mutter sagte immer, die Augen héitten von Geburt an ge-
zittert, wenn nun die Mutter meinen Bruder hat wollen auf die Fiile
stellen, ist er zusammengeknickt, der vierte Bruder war gesund und
kriiftig und hatte 4 Kinder, 2 Madchen und 2 Knaben, welche gesund
waren. Der erste Bruder hatte auch Knaben und Médchen, alle gesund,
der zweite Bruder hatte Knaben und Midchen, alle gesund, die dlteste
Schwester hatte 2 Knaben und 1 Midchen, der erste Knabe starb klein
an Zahnkrimpfen, der zweite konnte nicht laufen und starb in
zwanziger Jahren. Die zweite Schwester hatte 4 Kinder, 2 Médchen
und 2 Knaben, die Middchen waren gesund, der ilteste Knabe
konnte nicht laufen, als er geboren war, zitterten ebenfalls die
Augen, er starb im 52. Lebensjahre, der andere starb als kleines Kind.
Ich hatte 11 Kinder, das erste ein Knabe, welcher nicht laufen
konnte, er war geboren ganz normal, als er einige Tage war, bekam
er Scharlachfieber, es konnte nicht anders sein, daBl es die Hebamme
zu uns gebracht hatte, wir schickten sogleich zum Herrn Doktor Miiller,
es vergingen nun 6 Wochen, ehe die Krankheit voriiberging, jetzt be-
merkten wir ebenfalls das Augenzittern, es war gerade, als wenn das
Kind gar kein Riickenmark hitte, er konnte sein Kopfchen nicht
tragen, es fiel vor und hinter, ich muBte immerwihrend ein Kissen um
den Riicken bauen, daf ich nur tragen konnte, alleine sitzen konnte
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er gar nicht, in der Sofaecke hat er gesessen, bis er gestorben ist, er war
21 Jahre, als er starb; das zweite, ein Knabe, er starb gleich nach der
Geburt; das dritte, ein Middchen (die Frau R.), dariiber kann ich nun
nichts schreiben, dieweil ich nicht dort bin; das vierte, ein Knabe,
welcher gesund war, er starb an Herzbeutelentziindung von 4 Jahren,
das fiinfte, ein Middchen, gesund und stark, sie gebar ein Midchen ge-
sund und recht. Das sechste, ein Knabe, welcher von 3/, Jahren schon
an Stithlen herumlief, bekam Hirnentziindung und starb; das siebente,
ein Médchen, war 3/, Jahr und starb an Krampfen. Das achte, ein
Knabe, lief vor dem Jahre und als er 4 Jahre war, ist er ertrunken,
das neunte, ein Médchen, war gesund, sie hat bis jetzt 4 Kinder geboren,
2 Médchen und 2 Knaben, welche gesund sind ; das zehnte, ein Miidchen,
ist gesund, hat 3 Kinder geboren, 1 Miadchen, welches gesund ist, und
2 Knaben, der erste Junge ist jetzt 3!/, Jahr und kann noch
nicht laufen, er kann auch noch nicht allein am FuBboden sitzen,
man mul3 etwas um ihn bauen, die Augen zittern lebhaft, er konnte
das Kopfchen gleich von Geburt an nicht recht tragen, sonst ist es ein
dickes Kind. Der zweite Knabe ist von Geburt an auch kriiftiges
Kind; es ist 11/, Jahr, dieser hat von Anfang gebrochen und bricht heute
noch, die Augen zittern auch, sie haben schon immer #rztliche
Hilfe in Anspruch genommen, meine Tochter war auch schon mit den
Kindern in Jena in die Klinik, hat sie untersuchen lassen; da haben sie
gesagt, das Zittern mit den Augen kiime vom Riickgrat, das Riicken-
mark fehlte. Das elfte Kind ein Knabe; welcher jetzt 22 Jahre ist
und kann nicht laufen, er war von Geburt an auch normal, als er
acht Tage war, konnte er nicht gut an der Brust trinken, er hatte keine
Luft, wir brauchten sofort Herrn Doktor, er sagte, das Kind hat chro-
nischen Luftrohrenkatarrh, da hat man alles gemacht und gebraucht,
er konnte nicht recht husten und nicht ordentlich wie ein ander Kind
weinen, er war immer ganz blau im Gesicht, die Augen zitterten,
auch das Kopfchen konnte er nicht tragen, wenn ich ihn so vor
mir hinstellte, wie man ein Kind unter die Arme nimmt, da knickte
er zusammen, erschreckt auch iiber alles sehr.

4. Ich denke, die Krankheit ist eine und dieselbe, und wenn die
Kinder Zghne bekommen, war das Augenzittern viel schlimmer, das
erste Zeichen war bei uns, daf die Kinder die K6ptchen nicht tragen
konnten.

5. Der zweiten Schwester ihre Tochter hat 5 Kinder, 2 Knaben und
3 Médchen, der dlteste Knabe ist gesund und kriftig, der zweite ist
jetzt 32 Jahre und kann nicht laufen, er war von Geburt kriftig,
aber ebenfalls zitterten die Augen, sie konnten sich alle Miihe geben,
er konnte nicht laufen. Die Eltern sind mit ihm in Jena gewesen, der
Herr Doktor ist einmal nach E. gereist, wo Doktor-Konferenz gewesen
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ist, da sind wenigstens 50 Doktor dagewesen, da hat der Vater auch
mit seinen Kindern hinmiiit, alle haben sie untersucht, aber war alles
nichts, der Vater hat den Herrn Doktoren auch alles erklart, die 3
Midchen sind gesund und kriiftig, die &lteste hat ein Madchen geboren,
welches auch gesund ist.

Ich der Frau R. ihre Mutter habe mehrere Arzte gebraucht und
was sie verordnet haben alles piinktlich gemacht, hat nicht geholfen,
in einer Anstalt waren wir nicht. Allen den Kindern ihre Eltern sind
gesund und kriftig. Mein Mann ist bereits 74 Jahr und macht noch
schwere Arbeit, ich die Mutter bin 67 Jahre, arbeite auch noch tiichtig
und erfreue mich einer guten Gesundheit.*

Der Brief schlieft mit den Worten:

,,Es wir nur zu wiinschen, wenn die Krankheit erforscht konnte werden.

In einem zweiten Brief vom Juli 1910 teilt mir Frau H. mit, daf in-
zwischen 2 neue Fille (13 und 14) in ihrer Familie beobachtet wor-
den sind.

a) Die von Pelizaeus beschriebenen Kranken.

Ich gebe die Schilderung, die Pelizaeus entworfen hat, wortlich
wieder. Wollen wir uns ein exaktes Bild iiber die eigenartige Erkrankung
verschaffen, so wird eine moglichst eingehende Schilderung aller be-
obachteten Fille notwendig sein. Erst dadurch wird es moglich, das
Wesentliche vom Unwesentlichen zu trennen, die gemeinsamen Cha-
rakterziige herauszuholen und dann synthetisch aus dem Vergleich aller
uns zuginglichen Fille ein Krankheitsbild zu entwerfen. Wir wollen
von dem gewill nicht allzu hdufigen Vorkommnis ausgiebig Gebrauch
machen, daB innerhalb einer Familie eine so stattliche Reihe von
Tragern ein und derselben Erkrankung Gegenstand genauerer &rzt-
licher Untersuchung geworden ist.

1. Fall.

Ernst E., ,ist fir sein Alter (8 Jahre) miBig entwickelt, von starkem
Knochenbau. Das Fettpolster der dufleren Haut ist schwach, die Hautfarbe
etwas blaB, die Haare diinn, blond, der Schédel ist symmetrisch gebildet. GréBter
Stirnumfang 51 cm, vom Ansatz der einen Ohrmuschel zur anderen 26 cm, die
Ohren normal gebildet, die Zihne regelmifBig, das Gaumendach gut gewdlbt.

Die Bewegungen der Gesichtsmuskulatur geschehen prompt und kréftig,
wenn auch etwas langsam, das Mienenspiel ist nicht sehr lebhaft, der Gesichts-
ausdruck etwas blode; die Zunge wird gerade herausgestreckt, ohne zu zittern und
weicht nach keiner Seite hin ab, das Gaumensegel hebt sich gut und gleichméBig.
Pifeifen kann Pat. noch nicht, er hat es noch nicht gelernt, ,,weil er in allen solchen
Sachen sehr ungeschickt ist®.

Die Sprache ist langsam, die einzelnen Worte werden sehr deutlich in einem
einférmigen Tonfall, durch kurze Pausen voneinander getrennt, hervorgebracht
(Bradylalia nach KuBmaul). Das Sprechen strengt den Knaben an, und geht
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aus der Art der Sprache eine deutliche Verschwendung motorischer Tmpulse
hervor. Das Kauen und Schlucken ist nicht erschwert. Die Augipfel sind gut ge-
wolbt, keine Triibungen der Cornea sichtbar, die Pupillen reagieren in normaler
Weise, die Augen werden leicht geSffnet und prompt geschlossen.

Beide Augen sind ebensowohl bei voller Ruhe als auch, wenn Pat. dem vor-
gehaltenen Finger mit den Augen nach allen Richtungen folgt, in einer sym-
metrischen, regelmifig oscillierenden Bewegung in horizontaler Richtung be-
griffen. Beiderseitiger horizontaler Nystagmus.

Bei Veréinderung der Blickrichtung werden die angegebenen Bewegungen
eher etwas schwiécher als stirker. Die Exkursionsfahigkeit beider Bulbi ist in keiner
Weise behindert Die Sehschirfe ist, soweit sich das bei dem geistig etwas be-
schrankten Knaben konstatieren 1a8t, normal, keinesfalls ein hoherer Grad von
Sehstorung vorhanden. Die ophthalmoskopische Untersuchung ergibt ein zwar
blasses, aber sonst normales Bild des Sehnerveneintritts. Der iibrige Augen-
hindergrund normal. Die Haltung des Kopfes ist eine etwas steife, leicht nach
rechts geneigt, die Bewegungsfihigkeit in keiner Weise beschrinkt, doch sind
die Bewegungen des Kopfes langsam und ungeschickt.

Die Muskulatur des Oberkdrpers ist dem allgemeinen Korperbau entsprechend
gut ausgebildet, die Kraft der Muskulatur gut, mit Sicherheit jede weitergehende
Atrophie auszuschlieBen. Der Thorax ist etwas flach, Herz und Lunge gesund,
die Wirbelsiule, leicht nach vorn gekriimmt, zeigt in ihrem Brustteil eine schwache
Biegung von vorn nach links, im Lendenteil umgekehrt.

Die oberen Extremititen sind kriftig ausgebildet, der Knochenbau zeigt
keine Abnormititen, die Muskulatur kriftig, die Kraft derselben gut.

Die Gelenke sind frei beweglich, simtliche Bewegungen geschehen jedoch
langsam, ungeschickt und unsicher, ohne daB jedoch Zittern oder uncoordinierte
Bewegungen bemerkbar wiren. Die Geschicklichkeit des Pat. in kleinen Hand-
griffen ist eine geringe und haben die Angehorigen des Knaben es schon von Geburt
an bemerkt, daB derselbe nicht so gut und sicher zuzugreifen vermag wie die
anderen Kinder; was er aber einmal gut gefal3t hatte, hielt er auch fest, konnte
aber nicht so gut damit spiclen, es aus einer Hand in die andere nehmen, wie
sonst die Kinder. Wenn der Knabe eine Nadel von einer glatten Unterlage auf-
nehmen soll, so kann er das ganz gut, er greift nicht daneben, nur macht er es
langsam und unsicher, es ist, als ob er es nicht recht gelernt habe, die oberen Ex-
tremititen gut zu gebrauchen.

Bei geschlossenen Augen werden die Bewegungen der Arme nicht verindert,
auch ist er bei passiven vorsichtigen Bewegungen, die mit denselben gemacht
werden, iiber die Lage und Haltung seiner Arme ganz genau orientiert.

Sensibilitdtsstorungen fehlen durchaus, auch lokalisiert Pat. prompt und
richtig.

Die mechanische, galvanische und faradische Erregbarkeit der Muskeln ist
durchaus normal, die einzelnen Zuckungen schnell und kriftig. Der Triceps-
sehnenreflex ist leicht hervorzubringen.

Die Unterleibsorgane sind normal, Stérungen in der Funktion des Verdanungs-
kanals nicht vorhanden, dagegen soll die Harnentleerung nach Aussage der Mutter
des Knaben nicht immer ganz leicht vonstatten gehen, manchmal muff der Knabe
lingere Zeit stark pressen, ein anderes Mal geht es wieder ganz schnell,

Die unteren Extremitéten sind im Hiift- und Kniegelenk gebeugt, die Ober-
schenkel sind hart aneinander gepreBt und nur mit Anwendung duBerer Gewalt
voneinander zu entfernen. Die Knie in beinahe rechtwinkeliger Beugung lassen
sich mit Anwendung einiger Gewalt fast ganz gerade strecken. Die Fiile stehen
in ausgesprochener Varo-equinus-Stellung, der linke stirker als der rechte. Beide
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FiiBe lassen sich mit Gewaltanwendung in eine zum Unterschenkel rechtwinklige
Stellung bringen ; eine weitere Beugung gelingt nicht infolge der starken Spannung
der Achillessehne.

Weder einzelne Zuckungen noch Dorsalklonus tritt bei diesen Bewegungen
auf, gleichgiiltig, ob dieselben briisk und plétzlich oder langsam und allmahlich
ausgefithrt werden, auch nicht, wenn man mittels Druck gegen die Fufisohlen
die Fiifle lingere Zeit in rechtwinkeliger Stellung erhilt.

Bei langsamer Streckung der Beine im Kniegelenk gelingt dieselbe unter
Anwendung groflerer Gewalt Jeicht und gleichméBig. Versucht man unter An-
wendung gréferer Gewalt eine schnelle Streckung, so gelingt dieselbe im ersten
Dritteile der Exkursionsbreite der Bewegung gleichmiBig und gut, dann vermehrt
sich der entgegenstehende Widerstand, gibt dann pldtzlich mit einem Ruck nach
und der noch fehlende Teil der Streckung ist leicht zuriickgelegt. Mit dem Nach-
lassen der duBeren Gewalt kehren die Glieder sofort, jedoch nicht schnellend in
die alte Lage wieder zuriick. Die Muskulatur in beiden Beinen ist stark und kraftig,
fiihlt sich derb an und springen die gespannten Sehnen besonders an der Unter-
seite des Kniegelenkes sehr deutlich hervor.

Der grofite Umfang der rechten Wade betrigt 19 em, der linken 18,4 cm.
Der Umfang der Oberschenkel 10 cm (?), oberhalb der Patella rechts 27,0 cm,
links 26,5 cm. Die mechanische, galvanische und faradische Erregbarkeit der Mus-
kulatur der unteren Extremitdten ist normal.

Aktive Bewegungen der Beine hochst unbedeutend. Nur wenn Pat. auf dem
Sofa lang hingestreckt liegt, gelingt es ihm, die Beine im Knie- und Hiiftgelenk
langsam und mit groflen Anstrengungen zu beugen, und wenn man, um die Reibung
der Fullsohle an der Unterlage aufzuheben, diese ein wenig hebt, auch wieder
zu strecken, jedoch langsam, und augenscheinlich unter grofilen Anstrengungen.
Aktive Bewegungen der Fiille gar nicht moglich. Sensibilitédts- und Lokalisations-
storungen an den Beinen nicht vorhanden.

Die Haut der Unterschenkel und Fiile ist etwas bldulich verfdrbt und fithlt
sich kalt an. Das Kniephéinomen ist beiderseits erhéht und nicht allein durch leises
Klopfen auf die Patellarsehne leicht zu erzeugen, sondern auch durch Klopfen
auf die Patella und das obere Dritteil der Tibia. Doch gelingt es nicht, durch
schnellere Reihenfolge der einzelnen Schlige Tetanus zu erzeugen.

Das Achillesphiinomen ist deutlich und leicht hervorzurufen. Wenn der Knabe
sitzt, so beugt er den Oberkérper leicht vor und sitzt ohne Unterstiitzung unsicher.
Die unteren Extremitéten sind gegeneinander geprefit, die Unterschenkel gewShn-
lich gekreuzt. Hingestellt, so daB er sich halten kann, steht er auf dem vorderen
duBeren Rande der Fiifle und nur links gelingt es ihm mit duBerer Nachhilfe, mit
dem vorderen Teil der Planta pedis aufzutreten.

Gehen kann Pat. gar nicht; hebt man ihn so hoch, dal er mit den Fiillen
den Boden beriihrt, so schiebt er, mehr durch Bewegungen des Rumpfes als durch
die der Beine, diese langsam schleifend vor, ebenso wenn er an dem Sofa steht
und an diesem sich halten resp. sich auflehnen kann.

Faflt man das ganze Krankheitsbild zusammen, so findet sich horizontaler
Nystagmus bilateralis, eine leichte Sprachstérung, eine Innervationsstorung der
oberen Extremititen und eine spastische Léhmung der unteren Extremititen,
ohne Atrophie, ohne Sensibilititsstérungen, mit erhaltener faradischer und gal-
vanischer Erregbarkeit der Muskeln und gesteigerten Sehnenphinomenen.

Die Entwicklung der Krankheit anlangend, so wurde der Knabe leicht und
schnell geboren und war dem Anscheine nach ganz gesund, als er zur Welt kam.
Das erste, was bemerkt wurde, war der Nystagmus, der 1/, Jahr nach der Geburt
ganz allmihlich auftrat und sich in kurzer Zeit bis zur jetzigen Stérke entwickelte.
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Dann bemerkten die Angehérigen, als das Kind anfing um sich zu greifen,
also etwa im zweiten halben Jahre, dal seine Bewegungen ungeschickt waren
und das Kind inshesondere die Beinchen nicht so gut bewegen konnte wie andere
Kinder, sie nicht mit den Handen faBte, nicht mit denselben strampelte ; er hielt
die Beine meist ruhig in gestreckter Haltung, doch konnte er ganz kriftig damit
stoflen, nur nicht sehr schnell.

Als die ersten Gehversuche mit dem Kinde angestellt wurden, zeigte sich
bald, daB es die Beinchen nicht in seiner Gewalt hatte, und allméhlich im Ver-
lauf des zweiten Jahres nehmen sie die geschilderte Stellung an. Erst mit Beginn
des dritten Jahres lernte er am Sofa stehen, fiel aber sehr leicht um, konnte sich
dann nur mit groBer Mithe mit Hilfe der Hinde an einem festen Gegenstande
aufrichten und sich sehr miihsam, wenn auch noch etwas besser fortbewegen
als jetzt, ,,viel anders war es aber auch nicht“. Das Sprechen lernte er im Laufe
des zweiten Jahres so gut wie die anderen Kinder und sprach auch ganz natiirlich.
Erst vom Ende des dritten Jahres an wurde die Sprache wieder schlechter und all-
mihlich so wie heute.

Geistig, glaubt Mutter und GroBmutter, sei der Knabe ganz normal gewesen,
und nur dadurch, daB sich niemand um ihn gekiimmert habe, auch andere Kinder
kaum mit ihm gespielt, etwas dumm geblieben.

Jetzt macht er einen etwas schwachsinnigen Eindruck, kann nicht schreiben,
nicht lesen und kennt die Zahlen nur bis 5 oder 6. Das Gedichtnis ist gut. —
Ernst E. ist jetzt 33 Jahre alt und lebt bei seinen Eltern.

2. Fall.

Albert Br., der Onkel des Ernst E. Zur Zeit der Untersuchung durch
Pelizaeus 28 Jahre alt. ,,Als dieser Knabe geboren war, bemerkte die Mutter
sofort den Nystagmus, der dann bis zum 15. Jahre anhielt, dann allmihlich ge-
ringer wurde und nur noch bei stirkerer Erregung und Arstrengungen der Augen-
muskeln eintritt. Als Pat., dessen iibriges Gebahren mit Hinden und Fiifen
genau so war wie bei Ernst, 1/, Jahr alt war, fing er an, den Kopf in einer eigen-
tiimlichen Weise regelmiiBig hin und her zu bewegen, bis gegen das fiinfte Jahr,
zu welcher Zeit die Bewegungen allmihlich aufhérten. Es war nach dem Aus-
spruch der Mutter ,,mit dem Kopf ganz dieselbe Geschichte wie bei den Augen*,

Die Untersuchung des Kranken ergibt folgendes: Kriftig gebauter, eher grofier
als kleiner Mann, von starkem Knochenbau und kriftig ausgebildeter Muskulatur.
Kopfumfang 56, von Ohrmuschel zu Ohrmuschel 28 cm. Die Bewegungen der
Gesichtsmuskeln, der Zunge, des Gaumens wie bei Ernst. Sprache fast ebenso,
nur etwas langsamer und schwerfilliger.

Buibi folgen dem Finger gut nach, die Augen bewegen sich in horizontaler
Richtung gleichméBig, auch wenn Pat. nach rechts oder links, oben oder unten
sieht, wihrend der ganzen Dauer der Untersuchung hin und her. Nach Angabe
der Mutter soll die Bewegung der Augen, wenn Pat. sich ganz ruhig verhilt und
sich unbeachtet glaubt, nicht mehr vorhanden sein. Der Kranke rutscht wihrend
der Untersuchung unruhig auf seinem Stuhl hin und her, machte auch mit dem
Kopfe eigentiimliche, an Chorea erinnernde Bewegungen, doch soll das nach Aus-
sage der Angehorigen nur Ausdruck seiner Verlegenheit sein. Die Muskulatur
an den oberen Extremitaten ist kriftig ausgebildet, Pat. kann die Hinde gut und
schnell 6ffnen und schlieBen, doch hat die Bewegung etwas Eigentiimliches und
wird nicht ganz gleichmiBig ausgefithrt, sondern wenn Pat. die Hand offnet,
geschieht das zuerst langsam, und dann springen die Finger plotzlich mit einem
Ruck auf, weit gespreizt und in Hyperextension. Bei irgendwelchen Verrich-
tungen sind die Bewegungen der Hénde langsam, tappend und unbeholfen. Wenn
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Pat. z. B. Kartoffeln schilen soll, so nimmt er die Kartoffel langsam und krampf-
haft in die Hand, ebenso das Messer in die andere und schilt dann langsam, vor-
sichtig und mit Aufbietung unnétiger Kraft die Schale herunter. Kartoffel-
schilen und ganz grobe Niharbeiten sind fast die einzigen Leistungen, zu denen
der Kranke brauchbar ist.

Haut- und Muskelsensibilitit in keiner Weise gestort.

Tricepssehnenreflex sehr deutlich und leicht hervorzurufen. Die mechanische
Erregbarkeit der Muskeln gut. Die Stellung der Beine bei sehr kriftiger Muskulatur
und gespannten Sehnen ist genau dieselbe wie bei Pat. Ernst, jedoch sind die Beine
noch schwerer zu strecken, die Fiile kaum bis zum rechten Winkel zu beugen.
Kniephinomen wie bei Ernst erhoht. Sensibilitétsstorungen, trotzdem sich die
Fiile und Unterschenkel wohl infolge ungeniigender Bekleidung und der Be-
wegungslosigkeit eiskalt anfiihlen, gar nicht vorhanden.

Dorsalklonus nicht zu erzeugen, doch gibt die Mutter an, dafl dann und wann,
wenn Pat. in hochgradige Erregung kommt, die Beine anfingen, zu zittern und etwas
zu hiipfen. Frither, als der Kranke etwa 15—20 Jahre alt war, trat das Zittern
auch wohl ganz von selbst ein. Geistig macht der Kranke den Eindruck eines
schwachsinnigen Menschen, doch meint die Mutter, das sei nicht so schlimm,
nur falle ihm das Sprechen schwer, er kenne auch eine Menge Worte nicht, aber
verstehe alles recht gut.

Uber Schmerzen irgendwelcher Art hat Pat. nie geklagt, war auch immer
ganz gesund.” — Albert Br. starb im 52. Lebensjahr, also erst kiirzlich. Er soll
geistig sehr stark abgenommen haben.

3. Fall.

Albert St. ist ein Vetter des Albert Br. Er starb im Alter von 25 Jahren,
Pelizaeus konnte iiber ihn folgendes in Erfahrung bringen. ,,Bei diesem Kranken
trat das Spielen der Augen — wie der Nystagmus von der Familie bezeichnet
wurde — erst gegen das Ende des ersten Jahres auf, nachdem heftige Zahnkrimpfe
vorausgegangen waren.

Er hatte an den Armen und Beinen dieselben Bewegungsstorungen wie der
E., lernte nie laufen wie andere Kinder, konnte sich aber mit Hilfe eines Stockes
bis zu seinem 10. Jahr etwa miihsam an den H#usern entlang zur Schule fort-
bewegen, spiter wurde es genau so wie bei dem beschriebenen Kranken. Es war
geistig geweckter als dieser, lernte in der Schule gut, lernte sogar schreiben, wenn
auch sehr mithsam und verlernte es spiiter ganz wieder. Die Entwicklung und
spitere Verinderung der Sprache war genau wie bei E.

Das Spielen der Augen verschwand gegen das 14. Jahr hin und trat nur
noch selten auf: ob und wann es ganz aufgehdrt hat, ist nicht mehr zu eruieren.*

4. Fall.

Carl Eick.... war das erste Familienmitglied, an dem die Erkrankung
beobachtet wurde; er ist ein Onkel von Albert Br. und Albert St. Auch er
war bereits im 32. Lebensjahre gestorben, als Pelizaeus die Familienanamnese
aufnahm. Pelizaeus konnte folgende Angaben bei seiner Schwester sammeln,
Eick. zeigte genau dieselben Krankheitserscheinungen wie die schon geschil-
derten Kranken und starb im 32. Jahre, woran, ist nicht mehr zu eruieren. Der
Nystagmus war nach der bestimmten Aussage seiner Schwester schon bei der
Geburt vorhanden und hat in unverinderter Weise bis zum Tode fortgedauert.

5. Fall.

Carl H. ist der &lteste Sohn unserer Gewihrsfrau, Frau H., der Stamm-
mutter sdmtlicher von uns gesammelten 7 Fille. Er ist ein Neffe des vorausge-
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gangenen Falles und ein Vetter von 2 und 3. Er starb 23 Jahre alt. Uber ihn
wissen wir leider nur wenig. Dieser war wohl am schlimmsten von allen er-
krankt. Nystagmus von der Geburt an bis zum Tode, geistig schwachsinnig,
lernte nicht ordentlich sprechen, da er kaum angefangen hatte zu sprechen, als
auch schon die Sprache eigentiimlich wurde, soll nicht ordentlich sehen kénnen
und war mit den Hiinden so ungeschickt, dafl er kaum allein essen konnte. Die
Ungeschicklichkeit der Arme nahm allméhlich zu, desgleichen die Sprachstérung.

b) Die neu hinzukommenden, von mir gesammelten Fille.

Es sind, wie ich bereits 6fters erwdhnt habe, 9 Kranke, 7 ménn-
lichen, 2 weiblichen Geschlechts, von denen 7 den unheilvollen Erbteil auf
Frau H. zuriickfithren miissen. 4 davon gehéren einem Familienzweig
an, der Familie R. Unter diesen 4 befindet sich auch der autoptisch
Untersuchte; je zwei Kranke, zwei Knaben, sind ebenfalls Geschwister,
die Briider Ron. und W. Von drei Kindern ist den Eltern dieser
kranken Geschwisterpaare nur eines gesund geblieben, das gesunde
Kind ist jedesmal ein Mddchen. Es ist nicht unwichtig zu verfolgen,
wie in der Nachkommenschaft der Frau H. die Erbkrankheit besonders
gehduft auftritt. Frau H. hat 2 kranke Sohne und 6 kranke Enkel,
also 8 kranke Nachkommen ; nur in der Nachkommenschaft der Frau H.
finden sich erkrankte Méidchen und eine solche Haufung der Fille
innerhalb eines Familienzweiges. Warum gerade die Deszendenz der
Frau H. so schwer heimgesucht wird, haben wir nicht eruieren konnen.

6. Fall.

Otto H. Das jiingste Kind von Frau H., wurde in dem Jahre geboren, in
dem Pelizaeus’ Veroffentlichung erschien. Frau H. berichtet uns iiber ihn: ,,Er
war von Geburt ein schwaches Kind und von 10 Wochen an spielten die Augen.‘

Auf meine Veranlassung hat ihn Herr Bezirksphysikus Schulz in St., dem
ich fiir seine Bemilthungen bestens danke, untersucht und folgendes berichtet.

Anamnese: Beginn der Erkrankung 1/, Jahr nach der Geburt. Lernte
erst mit 5 Jahren sprechen, mit 7 Jahren sich an Kriicken fortbewegen, besuchte
vom 9. Lebensjahr ab die Schule, blieb geistig zuriick und wurde nicht konfirmiert.

Status: (Juli 1910) Starrer Gesichtsausdruck. Wahrend der Untersuchung
lebhafter Nystagmus zu beobachten, Pupillen reagieren, Augen frei beweglich.
Keine Knochendeformititen. Sprache verlangsamt, sonst aber deutlich und ohne
Stérungen. Arme aktiv beweglich, bei passiven Bewegungen deutliche Wider-
stinde, besonders in den Unterarmen und Hinden. Sehr starker Intentionstremor.,
Die unteren Extremitaten sind vollig geldhmt, auch die Zehen, die in leichter
Plantarflexion sich befinden. Die Oberschenkel sind stark aneinander gepreBt,
bei passiven Bewegungen begegnet man einem starken Widerstand, die Unter-
schenkel sind in den Kniegelenken kontrakturiert, eine passive Beweglichkeit
ist hier nur in beschrinktem MaBe bemerkbar. Die Fiifle stehen in Equinusstellung.
Die Patellarsehnenreflexe sind lebhaft, Babinski und Cremasterreflex ist nicht
auslosbar, Bauchdeckenreflexe fehlen. Pat. kann nicht allein gehen und stehen.
Die Sensibilitit zeigt keinerlei Storung. Blase und Mastdarm funktionieren normal.
Die Intelligenz entspricht dem Alter des Kranken nicht. Er sitzt zu Hause, wo
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er sich mit den jiingeren Neffen und Nichten unterhélt und zu leichter Hand-
arbeit herangezogen wird.

Der Augenhintergrund konnte leider nicht untersucht werden. Pat. leidet
an hochgradiger Myopie.

Wir wollen zunichst als 7. Fall Otto R. betrachten, d. h. jenen
Kranken, Enkel von Frau H. und Neffen von 5 und 6, dessen Gehirn wir
eingehend zu untersuchen Gelegenheit hatten. Ich gebe hier wieder, was
ich teils durch die Mutter, teils durch die Mitteilungen des behandelnden
Kollegen zu sammeln Gelegenheit hatte, personlich habe ich Otto R.
nicht gekannt. Ich besitze auch keine Bilder von ihm, nur zwei Rontgen-
aufnahmen. Einer eingehenden neurologischen Untersuchung ist Otto R.
niemals unterzogen worden.

7. Fall.

Otto R. war 20 Jahre alt, als er einer Lungentuberkulose erlag. Er war
das kleinste seiner Geschwister. Herrn Kollegen Gaupp verdanke ich folgende
Angaben: Korperlinge 63 cm (nach Amputation der Oberschenkel), Kopfumfang
49 cm (als Vergleichszahl eines gesunden 20jihrigen Burschen kann man 54-—56 cm
betrachten). Bitemporaldurchmesser 91/, Fronto-occipitaldurchmesser 141/, cm.
Seine Korperlinge mag ungefdhr 1,10 m betragen haben bei einem Gewicht von
50 Pfund. Als erste Krankheitszeichen wurden von der Mutter ,,Wackeln der
Augen® beobachtet, als Otto im 4. Lebensmonat stand. Mit 3/, Jabren setzte auch
ein starkes Wackeln des Kopfes ein. Das Kind war niemals imstande, sich auf-
zusetzen. Gehen und Stehen lernte es niemals. Das Zittern des Kopfes und der
Augen verstirkten sich immer mehr. Die Beine sollen ganz ,,zusammengezogen‘
gewesen sein, sie waren iiberkreuzt, die Fiie verkriippelt. Er war sehr mager,
konnte sich in seinen letzten Lebenjahren nicht mehr bewegen; es war ihm un-
mdglich, sich aufzurichten. Seine Sprache wurde im Laufe der Jahre unverstind-
lich. In der ersten Kinderzeit konnte er ordentlich sprechen, nachdem er es mit
2 Jahren gelernt hatte. Die Bewegungen der Arme waren ausfahrend und un-
geschickt, so lange iiberhaupt die Arme in Bewegung gesetzt werden konnten.
Da er nie eine Schule besuchen konnte, hat man niemals versucht, ihm Lesen
und Schreiben beizubringen. Blédsinnig soll er nicht gewesen sein. Er kannte
alle, konnte sich verstindlich machen, indem er durch Zeichen und Ausdrucks-
bewegungen seine Wiinsche #uBern konnte und die Worte anderer richtig zu
deuten imstande war. Er sah gut und horte vorziiglich, der Gehorsinn war sogar
auffallend scharf, wenn z. B. ein Gegenstand im Nebenzimmer fiel, konnte er
genau angeben, wohin er gefallen sei. Besonders auffallend waren die Knochen-
verdinderungen, die zu seinen Lebzeiten bereits beobachtet worden waren. Es
handelte sich um eine eigenartige Mischung von Sprédigkeit und Weichheit der
Knochensubstanz. In den Knabenjahren war der eine Arm ohne nachweisbare
Ursache gebrochen; im Mirz 1902 mufite das rechte Bein abgenommen werden,
1904 das linke; die Beine waren, wihrend das Kind im Bette lag, gebrochen,
das eine anscheinend wieder ohne daf} ein wahrnehmbarer Insult es getroffen hatte,
das zweite, als die Mutter das Kind trockenlegen wollte. Im AnschluB an den
Knochenbruch im Jahre 1902 entwickelte sich eine Gangrén, die zur Amputation
indizierte. Der Arzt, der die Operation ausfithrte, konnte lediglich mit Hilfe
einer Schere den Knochen oberhalb der Bruchstelle trennen. Den Brii-
chen der Extremitidtenknochen ging eine ungemein starke Verbiegung der Knochen
voraus. Zum Schutze lagen die Arme dauernd im Gipsverband; auch die Wirbel-
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séule und das Becken sollen eigenartige Deformititen geboten haben. Was wir
iiber Otto R. wissen, ist leider nicht viel und es wére besonders viel daran gelegen,
das klinische Zustandsbild dem anatomischen Befund gegeniiberstellen zu kénnen.
Fiir den Ausfall werden wir einigermaflen dadurch entschidigt, da8 alle, die
Otto R. und seine Schwester Emma kannten, iibereinstimmend behaupten, Emma,
biete mit geradezu photographischer Ahnlichkeit die Krankheitserscheinungen
ihres Bruders. Ein gleiches Urteil fillte der Arzt, der beide seinerzeit kennen
gelernt hat.

Kollege Gaupp hat zwei Radiogramme aufgenommen, die er mir giitig zur
Verfiigung gestellt hat. Das eine gibt das Becken wieder, das andere den linken
Unterarm, der gleichzeitig mit dem eines gesunden Mannes aufgenommen wurde.
Auf diesem Bilde fallt uns zundchst die zwerghafte Entwicklung der Extremitit
auf. Die Hand hat eine gréfte Breite von 6,2 cm, die Entfernung vom Prozessus
styloideus ulnae bis zur Kleinfingerspitze betrigt 9 cm (die entsprechenden MaBe
eines Gesunden sind: 10 resp. 15 cm). Die Léinge des Unterarmes vom Ellbogen-
gelenk zum Handgelenk mifBit 15 cm zu 26 cm des Normalen. Die Verkiirzung
ist zum Teil durch eine hochgradige. Kriimmung der Unterarmknochen bedingt.
Das Rontgenbild zeigt eine Fraktur der Ulna ungefiihr in ihrer Mitte ; der Radius
ist bis zur Frakturstelle zu verfolgen, an dieselbe tritt er heran, um dann voll-
kommen zu verschwinden. Die Ulna liegt als ein ganz schmichtiges Gebilde
(von 6 mm Breite, normale: 12 mm) lings des duBeren Randes des Unterarms.
Oben am Olecranum miBt die Ulna 1,5 ¢cm zu 3,2 cm des Gesunden. Von der unteren
Hilfte des Radius ist keine Spur mehr vorhanden, ebenso sind simtliche Hand-
wurzelknochen im Rdéntgenbild bis auf kleine Spuren in der Metakarpalgegend
verschwunden. Die Metakarpalknochen sind stark atrophisch. Der Schwund
der Knochen laBt sich aller Wahrscheinlichkeit nach auf zwei verschiedene Vor-
ginge zuriickfithren, zum Teil auf eine Aplasie, zum Teil auf Atrophie, die zu
einem Schwund der Knochensubstanz gefiihrt hat.

Das Becken des Otto R. hat ein sehr merkwiirdiges Aussehen — es ent-
spricht in seiner Konfiguration jenen Bildern, die wir ab und zu in den Frauen-
kliniken kennen lernen und das als ,,zusammengeknicktes, osteomalacisches Becken‘
bezeichnet wird. In seinen Durchmessern ist es stark verkleinert. Die Entfernung
von einer Spina ossis ilii zur anderen betrigt 19 cm (dieselbe Entfernung beim
normalen Mann etwa 35cm). Durch den Druck der Schenkelkipfe ist das
Becken seitlich hochgradig zusammengeschoben, so daB den Pfannen gegeniiber
dic Entfernung beider Beckenschaufeln nur mehr 5cm betrigt; dadurch daB
Otto R. immer lag, hat der Druck des Rumpfes die Wirbelsdule nicht in héherem
Grade nach innen gepreft, so daf der Lingsdurchmesser noch relativ gro8 erscheint,
immerhin ist die bekannte Y-Figur des osteomalacischen Beckens deutlich er-
kennbar. — Die Oberschenkelkopfe stehen ungleich hoch, die Gelenkkugeln sind
breit und gro8 (rachitische Verdnderung), der sehr schmale Schaft ist von groBien
Hoéhlen durchsetzt (Osteoporose). Der linke Femurkopf sitzt iiber seiner Pfanne ;
der ganze obere Teil des linken Femur ist kleiner als der des rechten. (Unterhalb
der Trochanteren betrigt der Durchmesser rechts 3ecm zu 2cm links).

Die Félle 8, 9 und 10 sind Geschwister des Otto R. Die Eltern R. sind
korperlich durchaus gesunde Personen. Der Vater ist ein kriftiger, niichterner
Mann, der als Aufseher in einer Fabrik titig ist. Die Mutter R., der sich unser
Interesse zuwenden mull als Mittelglied zwischen unseren Fillen und den Peli-
zaeus bekannt gewordenen, ist eine kleine untersetzte, kréftige Frau von gesundem
Aussehen. Sie neurologisch zu untersuchen, habe ich keine Veranlassung gehabt,
sie klagt iiber keinerlei organisch-nervése Stérung. Nur wird sie ab und zu von
Kopfschmerzen heimgesucht, die aber nicht den Charakter der Migrine annehmen.
Sie selbst schildert sich als eine nervdse, leicht erregbare dngstliche Person.
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Frau R. ist eine kluge, gewandte Frau, vermag sehr gut iiber die traurigen
Beobachtungen, die sie an ihren Kindern gesammelt hat, Auskunft zu geben.
Sie hat mit besonderem &ngstlichen Interesse die ersten Lebensmonate ihrer
Kinder verfolgt. Sie hat ihre Kinder in der aufopferndsten Weise verpflegt ; welche
Angpriiche die Pflege der zum Teil vollig hilflosen Kinder an sie stellte, wird man
bald erkennen. Jedes neu hinzugekommene Kind brachte neue Lasten. In ver-
stindiger Weise entschloB sie sich endlich dazu, nur die am schwersten betroffenen
Kinder dauernd bei sich zu Hause zu lassen — Otto und Emma, wihrend die zwei
leichter erkrankten und bildungsfahigen in Versorgungsanstalten untergebracht
worden sind. Es gehért offenbar zur Familientradition, die sich auch von Geschlecht
auf Geschlecht forterbt, daf die kranken Kinder stets der héuslichen Pflege iiber-
lassen bleiben; keiner der Kranken war bisher in einer Anstalt untergebracht
und alle starben im Kreise ihrer Familie. — Frau R., die wir als eine gute Be-
obachterin bezeichnen miissen, hat wiederholt uns gegeniiber betont, wie die Ent-
wicklung der Erkrankung ihrer Kinder in durchaus gleicher Weise sich abgespielt
hat, sowohl was den Beginn im 3.—4. Lebensmonat, als die ersten Erscheinungen
anbetrifft, die im ,,Wackeln‘*“ der Augen und des Kopfes bestehen. Spiter, wenn
die Kinder anfangen sollen, zu stehen oder zu gehen, wird bei allen eine grofe
Schwiche der Beine beobachtet. Das sind die ersten, all den erkrankten Kindern
gemeinsamen Erscheinungen, die die spétere unheilvolle Entwicklung ankiindigen.
Die Bedeutung dieser Vorboten kannte die Frau, wie sie uns selbst angab, aus
ihrer Familie, namentlich aus der Erzihlung der Mutter, sehr wohl. — Frau R.
hat, wie man dem Stammbaum entnehmen kann, zwei kranke Briider (Fall 5 und 6),.
3 Schwestern sind verheiratet, die eine davon, Frau Ron., ist die Mutter zweier
kranker Kinder (Fall 11 und 12).

8. Fall.

Anna R., geboren am 29. Januar 1884 (zurzeit also 26 Jahre alt). Sie
befindet sich im Diakonissenhaus in Schwibisch-Hall, in das sie im Jahre 1902
aufgenommen wurde. Vorher war sie im Bruderhaus in Reutlingen untergebracht.
Nach Angaben der Mutter konnte sie als kleines Kind nur dann sich aufrechthalten
und fortbewegen, wenn sie sich mit den Armen festhalten konnte; mit 4 Jahrem
gab man jhr eine Maschine, mit deren Hilfe sie aufrecht stehen und sich miihsam:
fortbewegen konnte. Wenn sie sich mit den Armen an der Kante des Tisches, am
Stiegengelénder oder lings der Wand festhalten konnte, bewegte sie ihre Beine in
eigenartiger Weise. Die Beine wurden hoch hinaufgezogen mit schleudernder Be-
wegung. Die Beine iiberkreuzten sich bei diesen Gehversuchen hiufig. Vom
4. Jahre an wurden die Bewegungen weniger ausgiebig, die Beine steif und die-
FiiBle verkriippelt (offenbar stellten sich zuerst die Ataxien, dann die Paresen und
schlieBllich die Spasmen ein). Sobald sie die Hinde loslieB, fiel sie um, die Fiille
waren nicht imstande, die Last des Korpers zu tragen und knickten ein. Wenn
sie sich ins Bett legen wollte, half sie mit den Armen nach, indem sie die Beine
nacheinander passiv ins Bett brachte (das gleiche Verhalten hat auch der Sohn
Fritz geboten, bevor die Steifheit der Beine sich einstellte). War sie einmal zu
Boden gefallen, so hatte sie die groBten Schwierigkeiten, sich wieder in die Héhe:
zu richten. Sie ging in die Schule, kam aber nicht mit und hat nur weniges gelernt..
Die Sprache war ,,recht. Das Wackeln des Kopfes und der Augen sei in den
Jugendjahren deutlich sichtbar gewesen, bei den Versuchen, nach etwas zu langen,,
sel sie sehr ungeschickt gewesen und habe viel daneben gegriffen. Sie habe wieder-
viel von dem verlernt, was ihr miihsam in der Schule beigebracht worden sei. Sie.
sei reinlich und gutartig gewesen.

Wir haben die Anna R. im Jahre 1909 in Hall aufgesucht und untersucht.

4%
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Ein #rztliches Zeugnis vom Mai 1902 entwirft folgendes Bild von ihr: ,,Sie
ist kérperlich maBig entwickelt und zurzeit in gutem Erndhrungszustand. Die-
selbe ist an beiden Beinen fast lahm, so daB sie nur mit Unterstiitzung gehen
kann, Zu Arbeiten ist sie nicht zu gebrauchen, da sie kaum stricken kann, Die
Geisteskrifte sind schlecht entwickelt. Das Gedéchtnis ist schlecht, Sie hat keine
Schule besucht (vgl. dagegen die Angaben der Mutter), kann nicht schreiben,
nicht lesen, nicht rechnen, hat von Religion kaum einen Begriff. Sie versteht die
einfachsten Dinge nur unsicher und ist geistig so weit entwickelt wie etwa ein
7jéhriges Kind. Zurzeit kann die Anna R. ohne fremde Beihilfe nicht bestehen.*

Wir lernten in der Anna R. eine kleine Person mit starrem Gesichtsausdruck
kennen. Thr Alter nur schitzungsweise anzugeben, wiirde schwer fallen. Sie ist
sehr freundlich und zuging-
lich, versteht einfache Auf-
forderungen gut und be-
gleitet alle ihre Antworten
mit einem eigenartigen star-
ren Licheln, das man am
besten mit dem Worte
,,Grinsen*‘ bezeichnet (auch
auf dem Bilde gut wieder-
gegeben).  Dijeses Grinsen
setzt auch dann ein, wenn
der Gegenstand der Unter-
haltung durchaus nichts Be-
lustigendes enthélt. Es han-
delt sich wohl mehr um eine
zwangsmiBige Entgleisung
als um eine adiquate Aus-
drucksbewegung. — Anna
kann nicht selbstéindig gehen
oder ohne Hilfe sich auf-
recht halten. Hat sie Ge-
legenheit, an einer Wand
oder an der Tischkante sich
festzuhalten, so schiebt sie
sich vor, indem sie den Ober-
kérper mit Hilfe der Arme
fortbewegt und die unbeweg-
lichen Beine nachschleift.
Wird der Oberkérper auf-
recht gehalten, so stellt sie
gich auf ihren linken Metatarsus, wihrend die Zehen nach riickwirts gebracht
werden, rechts tritt sie in normaler Weise auf.

Die Korperlinge betrdgt 136 cm, das Gewicht 41 kg. Schidelmasse: fronto-
occipitaler Umfang 51,5; mento-occipitaler Umfang 60 cm. Sie wird seit Jahren
menstruiert. Es besteht hochgradige Kyphoskoliose mit nach links gerichteter
Konkavitat. Die Riickenmuskeln der rechten Seite sind bretthart gespannt, links
ist die Muskulatur sehr schwach ausgebildet. Die Rippen rechts sind entsprechend
deformiert, links beriiiren sich Spina iliaca anterior und unterer Rippenbogen
nahezu,

Am auftallendsten ist die Verkriippelung der unteren Extremititen. Die Beine
sind beiderseits sehr diinn. Wadenumfang links = 10 cm, rechts = 16 cm. Hoch-

Fig. 26. Anna R.
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gradige spastische Adductionsstellung der Oberschenkel, selbst bei Anwendung
groBer Gewalt lassen sie sich nicht auseinanderziehen. Die Kniee sind fest an-
einandergedriickt, so dafl die flache Hand kaum durchzupressen ist. Das linke
Bein 148t sich im Hiiftgelenk etwas beugen und strecken; rechts besteht ein un-
iiberwindbarer federnder Widerstand, bei Bewegungsversuchen geht das ganze
Becken mit. Hebt man das eine Bein iiber das andere, so iiberkreuzen sich die
Beine, indem das linke unter das rechte federt. Willkiirlich ist keinerlei Bewegung
in den unteren Extremitdten moglich. Passive Beugung und Streckung des Unter-
schenkels im Kniegelenk ist mdoglich, dabei verspiirt man einen sehr heftigen
Widerstand so lange, bis der Unterschenkel in einem rechten Winkel zum Ober-
schenkel gestellt ist, die weitere Flexion gelingt spielend. Die passiven Bewegungen
sind absolut schmerzlos. Links ist die zu iiberwindende Resistenz im Beginne
der Bewegung grofler als rechts. Die FiiBe und das untere Drittel der Unter-
schenkel sind tief blaurot und fiihlen sich eiskalt an. Der linke FuB zeigt starke
Veréinderung. Er steht in hochgradiger Equino-varus-Stellung. Der linke contrac-
turierte FuB ist in seiner fixierten Stellung aktiv und passiv unbeweglich. Es hat
sich allmihlich eine Schwiele am FuBriicken ausgebildet, da Pat., wenn sie sich
festhéilt, auf demselben sich aufstiitzt. Der rechte FuB} ist passiv im Talo-crural-
Gelenk beweglich, allerdings nicht so ausgiebig wie bei Gesunden. — Die Routgen-
aufnahme des linken FuBes (wir verdanken dieselbe der liebenswiirdigen Be-
mithung des Herrn Dr. Diirr, dem wir fiir alle seine freundliche Unterstiitzung
zom grofiten Danke verpflichtet sind), zeigt die typische Verkriippelung des
Pes-equino-FulBes, die FuBiwurzelknochen zeigen leichte Atrophien, die Rohren-
knochen keine ausgesprochenen Verinderungen.

Die Muskeln sind an den unteren Extremititen, besonders links, in ihrem
Umfang stark reduziert, ohne jedoch vollig geschwunden zu sein.

Der Patellarsehnenreflex ist rechts sehr lebhaft, links 148t die spastische
Streckung die Priifung nicht zu. Bei Beklopfen der Sehne wird das ganze Bein
mit erschiittert. Babinski besteht beiderseits in sehr lebhafter Weise; es stellt
sich beim Bestreichen der FuBsohlen ein formlicher Tetanus der grofen Zehe ein,
nachdem dieselbe zundchst langsam sich dorsalwiirts bewegt hat, dabei wird der
ganze rechte Full unter lebhaften, absetzenden Bewegungen in die Hohe gezogen.
Die langsame und anhaltende Dorsalflexion der groBen Zehe ist auch an dem
hochgradig deformierten linken FuB nachweisbar.

Setzt man die Kranke auf die Kante des Tisches, so hiingen die Beine nicht
herunter, sie stehen, wenn auch leicht in allen Gelenken flektiert, weit vom Tische
ab. Der linke Fufi hingt auch nicht herunter, sondern ist etwas nach aufwirts
gerichtet.

Willkiirliche Bewegungen der Bauchmuskulatur kénnen nicht ausgefiihrt
werden ; die Kranke kann die Bauchpresse nicht anwenden. Bei der Atmung be-
wegen sich die Bauchdecken nur sehr wenig mit. Die Bauchdeckenreflexe fehlen.
Pat. ist es unméglich, aus der Riickenlage sich zu erheben; auch fillt sie passiv
zuriick, wenn sie sich langsam ohne Unterstiitzung durch die Arme nieder-
legen soll.

Uber den iibrigen neurologischen Status liBt sich folgendes berichten.

Die Augen konnen nach allen Richtungen gut bewegt werden; doch kann
eine einmal eingenommene Endstellung nicht lingere Zeit hindurch behauptet
werden. In den Endstellungen tritt leichter horizontaler Nystagmus ein. Die
Pupillen sind gleich groB, die Reaktion derselben nach jeder Richtung hin prompt.

Die Zunge ist auffallend lang und schmal, frei beweglich.

Die Facialisinnervation ist gut, nur fillt auf, daB die Bewegungen ruckartig
erfolgen in dem Sinne, daB Pat. eine Zeitlang braucht, bis sie die gewlinschte Per
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wegung in Gang setzen kann, und die begonnene Bewegung zuerst langsam und
dann schneller ausgefilhrt wird. Der Gaumen ist stark gew6lbt, die Zihne sehr
defekt. Der Kopf wird leicht nach links gesenkt getragen. Leichter Tremor des
Kopfes, namentlich in der Erregung. — Die Sprache ist sehr langsam, monocton;
kein Skandieren und Silbenstolpern.

An den oberen Extremitéten sind keine Atrophien zu bemerken. Die rohe
Kraft scheint links groBer zu sein als rechts. Ebenso sind die Armreflexe ungleich
und links lebhafter wie rechts. Wihrend der Untersuchung féllt ein feinschligiges
Zittern des rechten Unterarmes auf.

Fordert man die Kranke auf, die Spitzen der beiden ausgestreckten Zeige-
finger in der bekannten Art zur Berithrung zu bringen, so beobachtet man, wie die
Bewegung selbst bis zur Berithrung gut ausgefithrt wird, sobald aber die Finger-
spitzen aneinander gekommen sind und die Bewegungen aufhtren sollten, stellt
sich eine grofle Unruhe ein, die durch ausfahrende ruckartige, iiber das Ziel hinaus-
schieBende Bewegungen ausgezeichnet ist. Die Beriihrung der Nasenspitze kann
mit der linken Hand prompt ausgefiihrt werden, mit der rechten dagegen schlecht,
indem abermals die oben beschriebene Unruhe und Ataxie einsetzt, sobald die
Fingerspitze an die Nase herangekommen ist. — Mit der rechten Hand werden
Gegenstinde ungeschickter aufgelesen und aufgefangen als mit der linken. Die
Kranke erziahlte unaufgefordert: ,,Wenn ich essen tu, da muf ich zittern mit der
rechten Hand.“ Soll Pat. ein volles Wasserglas an den Mund fiihren, so tritt sehr
starkes Schwanken ein erst in dem Augenblicke, in dem die zufithrende Hand
den Mund beinahe erreicht hat. Das Schwanken ist so stark, dafl der grofere
Teil des Inhaltes des Glases verloren geht. Die rechte Hand erweist sich dabei
wieder ungeschickter als die linke.

Eine Stérung der Sensibilitit, der Téatigkeit von Blase und Mastdarm lieB
sich nicht nachweisen. Die inneren Organe sind gesund.

Die Priifung der Lageempfindung ergab auch fiir den linken Fuf} keinerlei
Storung.

Der Augenhintergrund ist von einem Spezialisten [Herrn Dr. Reinhardt-
Stuttgartl)] untersucht worden. Der Befund war folgender: ,,Rechts: Papillen
scharf begrenzt, temporal etwas blaf, jedoch in physiologischen Grenzen. Es be-
steht eine physiologische Exkavation. An den Gefiflen fillt eine etwas schlechte
Fiillung der Arterien auf, Venen normalkalibrig. Es findet sich keine Einschei-
dung an den GefiBen. Die Maculagegend ist ohne Besonderheiten, kein aus-
gesprochener Fovealreflex. In der ganzen Peripherie findet sich nirgends eine
pathologische Verinderung.

Links sind ebenfalls die Papillengrenzen scharf, die Fiarbung derselben etwas
lebhafter rétlich als rechts; physiologische Exkavation. Der Zustand der Gefiafle
entspricht genau dem des rechten Auges. Auch an diesem Auge finden sich weder
in der Gegend der Macula noch in der Peripherie irgendwelche pathologische Ver-
#nderungen.

Soweit die Sehpriifung durchfiihrbar war, muf die Sehschérfe als nicht wesent-
lich herabgesetzt betrachtet werden. Eine Gesichtsfeldeinschrinkung lieB sich
nicht feststellen.

Zur Beurteilung des Status psychicus der Anna R. fiige ich noch einige
Bemerkungen zu. — Anna weil}; wann sie nach Hall gekommen ist. Die Namen
ihrer Geschwister vermag sie anzugeben ; es ist ihr auch bekannt, daf ihr Bruder
Otto gestorben ist, wann dies geschehen, wei sie nicht. Die Emma habe sie seit
6 Jahren nicht gesehen, Die Frage nach der Dauer ihrer jetzigen Erkrankung

1) Fiir seine freundlichen Bemithungen méchte ich ihm auch an dieser Stelle
bestens danken.
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wird mit ,,immer* beantwortet. Sie habe nie selbstéindig laufen kénnen. Auch
Zittern habe sich eingestellt — dabei demonstriert sie ihre rechte Hand. Da8
Kopf und Augen zitterten, ist ihr nicht bekannt. Gesprochen habe sie immer
gut, nur etwas langsam, — Lesen konne sie nicht, weil sie es nje gelernt habe.
Mit der rechten Hand konne sie nur auf Tafeln schreiben, weil sie so zittere. (Schrift-
probe: s. Fig. 29, (2.2 = ?) 4; (4 +4?) 8. Die Aufgaben 11—7, 18: 2 bleiben
unbeantwortet. (Hauptstadt von Wiirttemberg?) ,,Goppingen (in Goppingen
ist Anna geboren, dort wohnen auch heute noch ihre Angehorigen). Den Arzt
kennt sie nur bei seinem Vornamen, die Schwester heiBe ,,Schwester. (Wie sieht
eine Kuh aus?) Sie kann dieselbe nicht beschreiben, obwohl sie solche bereits
gesehen hat, wie sie angibt. (Wie sieht ein Hund aus?) ,,Schwarz und oft weiB,
vier Beine, ein Schwanz.* (Wozu braucht man den Hund?) Kann es nicht sagen.
(Wieviel Finger?) ,,Zehn*. (Wieviel Zihne?) ,,ZweiunddreiBlig*.

Von ihrer Umgebung wird sie als freundlich, zugiinglich, heiter, gesellig be-
schrieben. Sie zeige Lust zu Beschiftigung, sei dankbar, anhénglich. Sie kénne
etwas nihen und stricken.

9. Fall.

Fritz R., geboren am 26. November 1888, ist das vierte Kind der Frau R.
Die Krankheit hat sich bei ihm insofern in milderer Form entwickelt, als
sie fast ausschlieBlich die unteren Extremititen in Mitleidenschaft gezogen hat.
Allerdings finden sich auch noch andere Storungen, sie sind aber praktisch fiir
den Kranken bedeutungsloser. Geistig ist Fritz offenbar ganz intakt.
Ich habe ihn im Bruderhaus in Reutlingen, wo er untergebracht ist, aufgesucht
und spiiter einmal in der Klinik in Tiibingen einige Tage beobachtet und unter-
sucht. — Uber die korperliche und geistige Entwicklung des Fritz erfuhr ich
durch die Mutter folgendes: Auch bei Fritz fing die Erkrankung mit etwa 1/, Jahr
geradeso wie bei Otto und Anna mit Kopf- und Augenwackeln an, ,,die Augen
zitterten furchtbar‘, das besserte sich allmihlich. Er war geistig regsam, lernte
ordentlich. War bis zum 8. Lebensjabhr bei der Mutter, dann in verschiedenen
Krankenh#usern untergebracht. Im Bruderhaus wird er mit Stuhlflechten und
Kartonnagearbeit beschiftigt. Mit seinen Leistungen und Betragen ist man all-
gemein zufrieden. Er wird als bescheidener, liebenswiirdiger, anspruchsloser junger
Mann geschildert. Selbstindig gehen konnte er niemals; in der frithesten Jugend-
zeit soll er fiir kurze Zeit auch stehen gekonnt haben. Seine Fortbewegung ge-
schah in ganz der gleichen Weise wie sie uns von der Anna geschildert wird und
ich weise auf die betreffenden Angaben hin.

Die koérperliche Untersuchung ergibt folgendes. — Gut entwickelter junger
Mann mit kriftiger Muskulatur und von gesunder Gesichtsfarbe. Horizontaler
Schiadelumfang 55 cm. An den Augen fillt ein auch in der Ruhelage von Zeit zu
Zeit sich einstellender Nystagmus auf, der einen rotatorischen Typus besitzt.
Wenn die Bulbi lingere Zeit in seitlicher Endstellung fixiert gehalten werden
sollen, verstarkt sich der Nystagmus erheblich. Die Augenmuskeln funktionieren
gut. Pupillen reagieren prompt. Der Augenhintergrund wurde von Herrn Prof.
Fleischer (Augenklinik) untersuchtl), Der Befund war folgender: ,,Verdichtige
Papillen, indem die temporalen Hilften blaB sind. Es besteht aber Myopie (ca.
5 D) und Astigmatismus mit temporaler Dehnungssichel und entsprechend ver-
zogener Exkavation. Dadurch ist die Entscheidung, ob eine pathologische Blisse
der Papille oder nur eine durch die Verziehung der Exkavation bedingte WeiB-
firbung der temporalen Hilfte vorliegt, sehr schwer. — Es kommen derartige

1) Ich danke dem Herrn Kollegen auch an dieser Stelle nochmals fiir seine
freundlichen Bemiihungen.
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Papillen jedenfalls auch bei vollig normalen Leuten und normaler Funktion vor.
Das Sehvermogen ist herabgesetzt, aber Farben werden zentral gut erkannt.®

Der (Gesichtsausdruck bietet etwas Starres, Maskenhaftes. Auch auf dem
beigefiigten Portrat kommt die eigenartige Starre bereits zum Ausdruck. Diese
Starre 16st sich nur langsam, wenn der Kranke spricht oder seine Gesichtsmuskula-
tur bewegt. Die Bewegungen erfolgen ungemein langsam und absatzweise. Dies
tritt deutlich zutage, wenn der Kranke zum Pfeifen aufgefordert wird; alle die
Muskelkombinationen, die dazu notwendig sind, werden allméhlich eine nach der
anderen gewissermaflen erst vorgesucht und ausgefithrt. Die Bewegung als Ganzes
kommt aber schlieBlich ohne jede Stérung zustande. Ebenso verhdlt es sich bei

Fig. 27. Fritz R.

seitlichen Zungenbewegungen: sie erfolgen in langsamem Tempo, zwischen einer
Bowegung und der anderen schiebt sich eine lingere Pause ein, als seien diese
Bewegungen nur nach Uberwindung gréBerer Widerstinde moglich. Auch bei
der Ausfilhrung willkiirlicher Drehungen der Bulbi wird die Erschwerung der
Bewegungsfihigkeit deutlich sichtbar. — An der Wirbelsiule und dem Brustkorb
sind Deformititen vorhanden: Skoliose der Wirbelséule, starke Einziehungen und
Verbiegungen der Rippen beiderseits in der Gegend der unteren Thoraxapertur. —
Die Muskeln des Rumpfes, Bauches und der oberen Extremitiiten sind sehr gut
entwickelt. Geringer Tremor manuum in der Ruhe, bei Intensionsbewegungen
leichter Grad von Ataxie, zeitweise soll nach Angaben des Kranken die Unsicher-
heit in den Hand- und Armbewegungen sich verstirken. Aus der Riickenlage ver-
mag sich Fritz R. nicht in die Hohe zu bewegen.

Die auffallendsten Stérungen bieten die unteren Extremitdten. Die
Beine scheinen gut entwickelt (s. Abbildung), die Muskulatur fiihlt sich hart an,
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Fettpolster ist reichlich vorhanden, die Haut der Unterschenkel und Fiile ist
blaulich verfirbt und fithlt sich ungemein kithl an. Cyanose und Abkiihlung
der Haut erstrecken sich bis zu den Knien. Beide untere Extremititen sind
véllig gelahmt. Die aktive Beweglichkeit ist in allen Gelenken aufgehoben. —
Es handelt sich um eine spastische Lihmung. Die Oberschenkel stehen in Adduk-
tionsstellung, ein passives Auseinanderspreizen ist nur unter Anwendung grofler
Gewalt moglich, 148t diese nach, so federn die Oberschenkel formlich in ihre alte
Lage zuriick. Die Knie sind aufeinandergeprefit, das linke iiber das rechte; die
Unterschenkel stehen zu den Oberschenkeln in leichter Flexionsstellung, einer
passiven Streckung der Unterschenkel stellen sich uniiberwindbare Widerstéinde
entgegen, wihrend die Beugung nach Uber-
windung eines ziemlich kraftigen Wider-
standes moglich ist.

Der Widerstand, dem entgegengear-
beitet werden mul, begleitet nicht die
ganze Exkursion der passiven Beugung,
sondern ist nur zu 14 der zuriicklegbaren.
Bewegungen fiithlbar, um plétzlich nachzu-
lassen. Die Fiifle sind in Equinusstellung,
die Zehen berithren den Boden. Die Fiifie
gind in den Gelenken passiv in allen
Richtungen beweglich, Bauchdecken- und
Cremasterreflex konnten nicht ausgelost
werden. Es besteht FuBklonus, deut-
licher Babinski beiderseits, der Oppen-
heimsche Reflex ist gut entwickelt. All die
genannten Reflexe versagen aber schnell,
nachdem sie einige wenige Male ausgeldst
worden waren.

Die Priifung der elektrischen Erreg-
barkeit von Muskeln und Nerven der
unteren Extremitdten zeigte keinerlei pa-
thologischen Befund.

Tast-, Schmerz-, Lageempfindung sind
am ganzen Korper ungestort.

Blase und Mastdarm funktionieren gut.

Der junge Mann weist psychisch Fig. 28. Zu Fall 9.
durchaus keine Storungen auf. Die Kennt-
nisse, iiber die er verfiigt, entsprechen vollkommen seinem &ufleren Bildungs-
gang. Von einem Riickgang seiner psychischen Leistungen kann nicht die Rede sein.

Auffagsung und Gedéchtnis sind recht gut, seine Umgangsformen sind sehr
korrekt. Wir fiigen eine Schriftprobe bei.

Man wird mir zugeben, daB auch die Schrift etwas Starres und Ungeschicktes
verriit, das mit dem iibrigen Bildungsgrad des Fritz einigermafien kontrastiert.
Vor allem fillt die UnregelméBigkeit in der Fiihrung der Feder auf; in dem ,,F*
und ,,R* verrit sich auch ein leichter Tremor. Die Schriftziige der Anna und des
Fritz besitzen manche Ahnlichkeit.

Der néchste Sohn der Frau R. ist der jetzt 19jihrige August. Erist das
einzige iiberlebende, korperlich wie geistig véllig gesunde Kind.
August hat mit gutem Erfolge eine Mittelschule besucht und ist zurzeit in einer
Bank angestellt. Er muB als ein sehr begabter intelligenter junger Mann gelten.
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Er war stets der Primus in der Klasse. Auch korperlich ist er sehr gut entwickelt
und vollkommen intakt. Seine Gesichtsziige sind lebhaft und frei. Die
einzige Storung koénnte in einer leichten Facialisschwiiche der einen Seite erblickt
werden. Nystagmus besteht nicht. Die Reflexe, soweit ich sie priifen konnte,
sind in normaler Ausdehnung vorhanden. Im Turnen war August stets sehr
geschickt, ausdanernd und leistungsfihig. Von Ataxien sind keine Spuren vor-
handen, er hatte bei der Anfertigung von Zeichnungen niemals Schwierigkeiten.

Fig. 29.

10. Fall.

Die zur Zeit der ersten Untersuchung 13jihrige (jetzt 16jihrige) Emma R.
ist die jingste und am stirksten Erkrankte von den iiberlebenden Kindern. Thr
Status interessiert uns besonders auch deshalb, weil er, wie wir bereits erwihnt,
mit dem des Otto die gr6B8te Ahnlichkeit besitzen soll.

Uber Emma berichtet die Mutter, die ihr hilfloses Kind zu Hause mit auf-
opfernder Geduld versorgt, folgendes:

Bei der Geburt sah Emma ganz normal aus und bewegte sich wie ein gesundes
Kind. Die Geburt verlief wie bei allen ihren anderen Kindern in natiirlicher Weise,
ohne daB Kunsthilfe herangezogen zu werden brauchte. Mit 4—5 Monaten stellte
sich das ,,Augenzittern® ein, das ,, Kopfwackeln® zeigte sich erst spiter, als das
Kind 3/, Jahr alt war. Das Kind konnte niemals sich aufsetzen oder hinstellen.
Im Verlauf der Erkrankung konnten die Beine, die zunéchst noch nicht gekriimmt
waren, nicht mehr bewegt werden, seit etwa 5 Jahren sind sie ,,zusammengezogen®,
Schon sehr frithzeitig hatte die Mutter bemerkt, daB die Fiifle in lebhaftes Zittern
(Klonus) gerieten, wenn man gegen die Sohle driickte. Emma ist immer unrein-
lich gewesen, da man sie nicht auf die Schiissel setzen konnte. Erst mit 7 Jahren
fing sie an, Sprechversuche zu machen, verstehe aber gut, was man zu ihr sage.
Blodsinnig sei das Kind nicht, wenn auch beschrinkt. Sie kennt die Leute ihrer
Umgebung, verlangt zu essen, wenn sie Hunger hat. Sie kann nicht aus der Tasse
trinken, weil alles wieder aus dem Munde herausliuft (nicht aus der Nase!); sie
kann schlecht nach etwas fassen. — Man hat niemals den Versuch gemacht, ihr
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Lesen und Rechnen beizubringen. An Krankheiten hat sie Diphtherie und Lungen-
entziindung durchgemacht. Héaufig stellt sich Nasenbluten ein ohne ersichtlichen
duferen Grund.

Status (Dezember 1907): Das Alter der Emma nach ihrem Aussehen ab-
zuschitzen, dirfte kaum gelingen. Ihren GrdBenverhéltnissen nach wiirde man
gie auf 6—8 Jahre taxieren. Im Dezember 1907 wog sie nur 133/, kg. Der
horizontale Kopfumfang betrigt 47 cm, der Fronto-occipital-Durchmesser 16, der
Biparietale 121/,, der Umfang des Oberarmes betriigt 131/,, des Unterarmes 141/,,
der Wade 14, des Oberschenkels 20 cm; das Bein ist 43 cm lang.

Die Hautfarbe ist auffallend blaB; der Gesichtsausdruck ist ungemein
starr, maskenartig, er konnte der einer Toten sein, nur Mund und Augen sind

Fig. 80. Emma R. Fig. 31. Emma R.

in Bewegung. Uber das Aussehen des Kindes geben die beigefiigten Abbildungen
am besten AufschluB. Auf Einzelheiten mochte ich noch aufmerksam machen.

Das Kind erscheint sehr mager, die Magerkeit ist sowohl auf das mangelhafte
Fettpolster als auch auf den hochgradigen Muskelschwund zuriickzufithren. Die
Knochen zeigen die sonderbarsten Deformitéten. Besonders auffallend erscheinen
uns zunichst die grofen Vertiefungen an den unteren Partien des Thorax; der
Durchmesser der Vertiefung rechts betrfigt 4 cm. Die Genese dieser Gruben
lernt man kennen, wenn man Fig. 30 mit Fig. 31 vergleicht. Sie sind mecha-
nisch bedingt dadurch, daf in der Ruhelage die oberen Extremitéiten stindig
auf den Thorax driicken. Am linken Oberschenkel oberhalb der Kondylen ist durch
Druck des rechten Oberschenkels ebenfalls eine tiefe Impression entstanden (s.
Fig. 32). Natiirlich setzt die Moglichkeit zur Entstehung solcher Vertiefungen eine
abnorme Weichheit der Knochen voraus. Eine solche ist tatsichlich gegeben.,
Dafiir sprechen die zahlreichen Verbiegungen der Roéhrenknochen — besonders
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gut am linken Unterschenkel wahrzunehmen, das plattgedriickte Becken, Ver-
kriimmungen der Wirbelsdule, der Knochen an FuB und Zehen. Auch das Brust-
bein ist stark verindert. Das Manubrium sterni ist nach links abgewichen, der
Processus xyphoides ist nicht durchzufithlen. Das stumpfe untere Ende des
Manubrium steht in der Herzgrube sehr stark ab, etwa in der Héhe von 3 cm.
Links wolbt sich die Thoraxapertur tiber das Abdomen, wihrend es rechts in der
Hohe desselben liegt. Das Réntgenbild gibt uns einigen AufschluB iiber den
eigenartigen Knochenprozel. Wir haben das Becken, die unteren und oberen
Extremititen durchleuchtet. Die Bilder sind sehr interessant, namentlich sobald
man sie mit den Rdntgenbildern des Otto vergleicht. Mit wenigen Worten sei
darauf hingewiesen. An den unteren Extremitéten (s. Abb. 33) kénnen wir den
starken Substanzschwund der Femora
und Tibiae verfolgen, die Corticalis ist
duBerst diinn ; die Spongiosa von grofien
Liicken durchsetzt (sehr starke Osteo-
porose). Der rechte Femur ist sehr
stark nach innen gekriimmt, wihrend
die Tibia desselben Bein esnach auBien
gebogen ist. Die Atrophie hat die
Fibulae besonders stark getroffen, so
daB sie kaum mehr wiederzufinden
sind. Es gelingt nicht, auf dem Rént-
genbilde sich iber den Verbleib der
Patellae zu orientieren; sie sind mit
der Hand auch nicht durchzufiihlen
(abnorme Verlagerung, Verwachsung
oder Aplasie dieser Knochen?). — Die
Epiphysen sind sehr breit (rachitische
Verinderung), Calcaneus und andere
FuBwurzelknochen sind stark atro-
phisch. Die Beckenknochen sind gleich-
méBig atrophisch, das Becken schrig
verengt; der linke Femur ist sehr stark
nach auflen rotiert, der rechte dagegen
. nach innen. Der Hals des linken
Fig. 82. Zu Fall 10. Femurknopfes bildet mit dem Schaft
einen Winkel von beinahe 150°; der
Femurknopf ist luxiert, seine Pfanne ist nach oben gewandert. Am rechten
Femur sind Verdinderungen zwar auch vorhanden, aber weniger stark. Die
Bildung der Hinde und der Armknochen hat nur wenig gelitten.

Auf den Abb. 30—33 fillt ohne weiteres die eigenartige Stellung der
Extremitéten und des Kopfes auf. Oberschenkel und Unterschenkel sind in
starrer spastischer Kontraktion, die jeder Lageverbesserung uniiberwindbare Hin-
dernisse entgegensetzt. Die Oberschenkel sind aneinandergeprefit, d. h. hochgradig
adduziert, der rechte stirker als der linke, die Unterschenkel sind flektiert. Die
Unterschenkel erscheinen um ihre Léngsachse rotiert. Die Stellung der Fiile ist eine
sehr komplizierte. 'Die Betrachtung der Abbildung erspart uns eine weitere Schilde-
rung. Man bemerke, wie der linke Full vollkommen seiner Unterlage sich angepaBt
hat (die Abbildung ist von oben her aufgenommen), der rechte Fufl schmiegt sich
dem linken dorsalen Teil des Unterschenkels an. (Die Fig. 32 gibt die stindig
eingenommene Haltung der unteren Extremitédten wieder.) Die Zehen sind auf-
fallend lang. Das rechte FuBgelenk a8t sich passiv nach allen Richtungen be-
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wegen, ohne dafl man auf eine erheblichere Resistenz st68t. Dagegen ist der linke
FuB in seiner Stellung fixiert, nur nach aufien und innen lassen sich Bewegungen
in sehr beschrinktem MaBe ausfithren. Eine passive Streckung im rechten Knie

Fig. 33.

Rontgenaufnahme der unteren Extremititen der Emma R. zur Demonstration der Knochen-
verdnderungen (Osteoporose, Atrophie, Aplasie der Fibulae und Patellae, Knochenverbiegungen).

gelingt nicht. Die Addutionsstellung der Oberschenkel 148t sich iiberwinden,
das Bein, losgelassen, federt in die gewdhnlich eingenommene Stellung zuriick;
eine Streckung des Beines im Hiiftgelenk ist unméglich. Der linke Unterschenkel
148t sich passiv leichter gegen den Oberschenkel bewegen, Beugung und Streckung
ist ohne allzu groBen Kraftaufwand méglich. Auch im Hiiftgelenk lassen sich hier
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passive Bewegungen ausfithren. — Die Unterarme lassen sich leichter gegen die
Oberarme bewegen, namentlich nach Uberwindung eines geringen Widerstandes
nach Einleitung der Bewegung. Von selbst kann Emma ihren Oberkorper
nicht aufrichten; setzt man sie auf, so fillt der Kopf nach riickwiirts und links,
dabei stelit sich ein sehr starkes Wackeln des Kopfes ein. — Die Wirbelséule ist kaum
beweglich. — Die aktive Beweglichkeit der unteren Extremitéten ist auf ein
Minimum reduziert. Einzelne Zehen konnen miihsam zu langsamen Streck-
bewegungen veranlaBt werden. Auf sensible Reize dagegen reagieren die Zehen
lebhaft. Im allgemeinen kann die rechte untere Extremitét besser bewegt werden
als die linke. — Der rechte Oberschenkel kann etwas gebeugt und gestreckt werden.
Im FuBigelenk ist eine geringe Bewegungsfihigkeit erhalten geblieben. Die iibrigen
Teile der unteren Extremititen sind der willkiirlichen Bewegungsfahigkeit voll-
kommen entzogen. Ist das Madchen sich selbst iiberlassen, so wird der Kopf be-
stindig nach links gebeugt gehalten, das Kinn ruht auf der linken Schulter. Die
Schultern selbst sind hoch hinaufgezogen, der Kopf sinkt zwischen die Schultern
herab. Pat. ist jedoch imstande, den Kopf nach rechts und links zu drehen, wenn
auch nur mithsam und sehr langsam. Bei diesen Versuchen werden gleichzeitig viele
Mitbewegungen und starker Nystagmus mit ausgelost. — Bauch- und Riicken-
muskulatur kann willkiirlich nicht bewegt werden.. Die Bauchdecken sind un-
gemein diinn; die peristaltischen Bewegungen der Dérme sind durch die Bauch-
decken durch deutlich sichtbar, die tastende Hand fithlt mit groBer Deutlichkeit
die Eingeweide durch. — Die Betrachtung der oberen Extremititen zeigt uns
wieder das Vorhandensein einer hochgradigen Atrophie, die aber die der unteren
Extremitaten, der Bauchdecken, der Becken-, Riicken- und Schulterblattmuskeln
nicht erreicht. Die Oberarme sind willkiirlich kaum beweglich. Die Arme
kénnen einige Sekunden lang gestreckt vom Korper abgehoben gehalten werden;
die Hiinde werden dabei gegen den Unterarm flektiert, dann sinken die Arme
wieder zuriick. Die Ausfiihrung dieser Bewegungshaltung wird von lebhaften Mit-
bewegungen am ganzen Korper begleitet. Die Unterarme sind nur schlecht aktiv
beweglich, wihrend die Hiinde mit den Fingern die beweglichsten Teile der Kranken
iiberhaupt bilden. Freilich sind diese Bewegungen recht eigenartig. Sie tragen
einen ausgesprochenen athetotischen Charakter. Die Athetose kombiniert sich
mit einer hochgradigen Ataxie, sobald irgendeine Bewegung nach einem be-
stimmten Ziele hin ausgefithrt werden soll. Man kann auch vom Vorhandensein
choreatischer Bewegungen sprechen, wenn man beobachtet, wie plotzlich ohne
erkennbaren duBeren AnlaB Unterarm, Finger und Kopf in lebhafte Unruhe
geraten. Jede psychische Erregung verstiirkt diese eigenartigen Finger- und Hand-
bewegungen. VeranlaBt man das Kind, die paretischen Beine zu bewegen, einer
bestimmten Blickrichtung zu folgen, irgendeiner anderen beliebigen Aufgabe
nachzukommen, wie zihlen, Zunge zeigen usw., so tritt anscheinend eine Ent-
gleisung ein, die immer wieder zu dieser eigentiimlichen Hand- und Fingerunruhe
fiilhrt. Im Gebiete der Hirnnerven lassen sich keine Lahmungserscheinungen fest-
stellen. Die Muskulatur scheint in ihrer Gesamtheit hochgradig geschwunden zu
sein. Am schwersten hat die Muskulatur der unteren Extremititen und des Schul-
tergiirtels gelitten. Einzelne Muskeln scheinen iiberhaupt ausgefallen zu sein.
Die galvanische und faradische Erregbarkeit der moch vorhandenen Muskeln
ist ungestort. Die mechanische Erregbarkeit der Muskeln ist nicht erhdht. fibrillire
Zuckungen werden vermift.

Im Gebiete der von den Hirnnerven abhingigen Muskelleistungen begegnen
wir einer Reihe von Stérungen, die ein besonderes Interesse fiir sich in Anspruch
nehmen. Ich weise zunichst auf die Tatsachen hin, ihre Deutung unterlasse ich
noch, um nicht unseren allgemeinen zusammenfassenden Betrachtungen vor-



Erkrankungsform (Aplasia axialis extracorticalis congenita). 63

zugreifen. — Wenn Emma lacht — ich spreche hier von einem gefiihlsbetonten
Lachen, nicht jenem eigenartigen inhaltslosen Mundverziehen, das ich bereits bei
der Besprechung von Anna mit einem ,,Grinsen bezeichnete —, verziehen sich
die Lippen nicht gleichzeitig, sondern der rechte Mundwinkel bewegt sich eine
Zeitlang vor dem linken, so daB fiir eine kurze Spanne Zeit der Mund stark nach
rechts verzogen erscheint, — Weiterhin ist zu bemerken, da8 das Kind aufer-
stande ist, die Stirne hochzuziehen, die Backen aufzubﬁa,sen, die Zunge rasch nach
rechts und links zu bewegen, die Augen willkiirlich geschlossen zu halten, obwohl
gie die Aufforderungen versteht und bemiiht ist, denselben auch nachzukommen,
wie aus dem lebhaft einsetzenden Spiel der Mitbewegungen zu erkennen ist. — Die
Lippen sind duflerst schmal. Beim Kauen hat das Kind Schwierigkeiten. Hirtere
Gegenstinde kann sie nicht zerbeiflen, sie fallen ihr leicht aus dem Mund und sie
verschmiert sich beim Essen Gesicht und Wasche. Ein Verschlucken wurde da-
gegen nicht beobachtet, ebensowenig ein Regurgitieren der Speisen aus der Nage. —
Die Nase selbst ist spitzig, die Nasenfliigel stark eingesunken. — Der Gaumen ist
stark gewGlbt, die Uvula sehr lang und anscheinend beweglich. (Eine genaue
Untersuchung scheiterte am dngstlichen Widerstande des Kindes.) — Geschmack,
Geruch und Gehér scheinen gut zu funktionieren. — Die Sprache ist sehr undeut-
lich und kaum verstindlich; das charakteristischste Merkmal der Sprachstérung
ist die starke Verlangsamung und undeutliche Artikulation. — Die gleichgrofien,
runden Pupillen reagieren prompt; sehr lebhafter horizontaler Nystagmus ist vor-
handen, besonders stark in den Endstellungen der Augen. Der Augenhinter-
grund bietet keine Abweichungen von der Norm (von Prof. Fleischer unter-
sucht).

Das Ergebnis der Priifung der Reflexe muBl mit den eigenartigen Gelenk-
verinderungen, mit den durch krankhafte Prozesse von seiten der Muskeln und
Knochen entstandenen abnormen Verhiltnissen rechnen. Das Fehlen der Patellar-
und Achillessehnenreflexe, den Mangel eines FuBklonus werden wir uns mit den
rein mechanischen Verhaltnissen erkldren kdénnen. Babinski ist beiderseits in
sehr lebhafter Weise vorhanden; geringste Berithrung der Haut der Planta pedis
geniigt, eine langsame, sehr ausgiebige Streckung der groBen Zehe anzuregen;
neben der Streckung fillt auch eine hochgradige Adduction dieser Zehe auf. Der
Oppenheimsche Reflex ist mit Leichtigkeit ausznlésen. Die Bauchdeckenreflexe
sind in nur schwacher Weise angedeutet. — Die Haut- und Sehnenreflexe der
oberen Extremitéiten sind lebhaft.

Sensibilitdtsstérungen irgendwelcher Art werden vermilt, eine erschép-
fende Priifung 1iBt sich freilich bei dem mangelhaften, gleich zu besprechenden
geistigen Zustand der Kranken nicht durchfithren. — Das Herz liegt unmittelbar
der Brustwand an; die Herzkontraktionen sind deutlich sichtbar. Der Spitzenstof3
liegt innerhalb der Mammillarlinie, die Tone sind rein. Von seiten der Lungen sind
zahlreiche katarrhalische Erscheinungen wahrnehmbar.

Die Kranke liBit zwar Urin und Stuhl unter sich. Die Unreinlichkeit ist
jedoch nicht auf Lihmung der Sphincteren zuriickzufiihren. — Emma hat nie-
mals fiir lingere Zeit ihr Bett verlassen. Ihre Gebrechlichkeit, die Unféhigkeit,
in sitzende Haltung auch passiv gebracht zu werden, fesselte sie danernd an Bett
und Zimmer. So konnte sie nur in der beschrinktesten Weise mit der AuBenwelt,
in Verbindung gesetzt werden. Die Mutter war ihre geduldige Lehrmeisterin,
Von Dingen, die sie nie gesehen hat, konnte sie sich auf diese Weise Begriffe schaffen;
Gebiiude, Tiere, Gegensténde, die sie nur der Beschreibung nach oder durch bild-
liche Darstellung kennen lernen konnte, weiB sie richtig zu bezeichnen und iiber
dieselben Aufschlufl zu geben. Sie kann mithsam die Zahlen 1—10 hersagen.
Freude, Leid &uBert sie in lebhafter Weise. Personen erkennt sie wieder, auch
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wenn sie dieselben nur fliichtig gesehen hat. Aufforderungen kommt sie willig
nach und beweist dabei eine gute Auffassung. — Kurz, es 1Bt sich mit Sicherheit
behaupten, daBB die Kranke nicht in h6herem Grade blédsinnig ist; ihre
Leistungen und Kenntnisse sind freilich gering, aber auf Grund &uBerer begleitender
Umsténde, die eine héhere geistige Entwicklung nicht beférdern konnten.

Eine Abnahme der geistigen Leistungen in den letzten Jahren konnte von
der Umgebung nicht festgestellt werden.

Der vorliegende Status der Emma R. wurde im Dezember 1907 aufgenommen.
Ich bin dauernd mit der Mutter des Kindes in Fiihlung gestanden und habe sie
wiederholt um Nachrichten {iber das Befinden des Kindes gebeten. Emma ist
ofters lungenkrank gewesen, so daB wiederholt ihr Exitus befiirchtet wurde. Ofters,
namentlich im Sommer, sollen sich bedenkliche Schwichezustinde einstellen. Im
Februar 1910 schrieb mir Frau R.: ,Sie ist geistig nicht so schwach, wie man
meint, wenn man sie nicht immer um sich hat, sie kann sich bloB nicht so verstind-
lich machen. BloB das eine Beispiel: Als vorigen Herbst ,Z 3° nach Kéln fuhr,
ging er direkt {iber unsere StraBie. Da habe ich sie hinaussehen lassen. Dann
lange darnach ging der ,Parseval‘ durch, den lie§ ich sie auch sehen, da sagte sie
,Mama, kleiner Zeppelin!‘ Sie hat doch einen Vergleich ziehen konnen, wir ver-
stehen sie gut, sie ist sehr lustig.*

Ich habe die Emma am 30. Juni 1910 wieder aufgesucht und neuerdings
untersucht. — Sje ist stark abgemagert, ihr Gesicht ist noch blasser und wenn
mdglich starrer geworden, die Contracturen haben zugenommen, der noch vor-
handen gewesene Rest der Beweglichkeit hat noch abgenommen, die choreatischen
und athetotischen sowie die Mitbewegungen treten noch deutlicher hervor, die
Intelligenz hat anscheinend keine weitere Abnahme erfahren. Offenbar ist die
Lungenerkrankung weiter vorgeschritten, der behandelnde Kollege hatte unsere
Pat. bereits wiederholt aufgegeben.

Das Kind hat mich wiedererkannt, es soll wiederholt von Tiibingen erzéhlt
haben.

Das im Kniegelenk sehr stark gebeugte rechte Bein liegt iiber der Mitte des
linken Oberschenkels, so daB das rechte Bein das linke weit iiberragt. Der linke
Unterschenkel steht senkrecht zum Oberschenkel. Ich habe den Eindruck ge-
wonnen, als ob die Contracturen jetzt einen geringeren spastischen Charakter
tragen wie gelegentlich der Untersuchung vor 21/, Jahren. Den Repositionsver-
suchen — und dies gilt auch fiir die FiiBle, deren Stellung sich gleichgeblieben ist —
scheinen Knochen- und Gelenkveriinderungen, Haut- und Sehnenverkiirzungen
stiarker hinderlich sich entgegenzustellen als die Muskelkontrakturen selbst. Die
unteren Extremitdten sind jetzt vollstdndig geldhmt; unter Aufgebot inten-
sivster Anstrengung erfolgen ganz langsame und unbedeutende Bewegungen der
Zehen. Beim Streichen der Sohlen hingegen wird die groBle Zehe energisch dorsal
flektiert, wihrend die tbrigen Zehen sich spreizen und in rascher ausgiebiger Be-
wegung der Fufisohle sich ndhern. — Patellarsehnenreflexe, Achillessehnenreflexe
sind aus mechanischen Griinden nicht auszulosen, die Patella ist nicht aufzufinden.
Die Bauchdecken sind abnorm schlaff, die Bauchdeckenreflexe fehlen.

Der Wadenumfang links betrigt 12, rechts 121/, em, der linke Oberschenkel
mifit 161/, cm.

Oberarm und Unterarm rechts hat einen Umfang von 12 resp. 13 cm, die-
selben Mafle links betragen 121,/ resp. 13 cm. Es sind fast nur mehr Haut und
Knochen durchfiihlbar. Die bereits beschriebenen Deformitiéiten von Thorax,
Becken und Wirbelsiule haben zugenommen, so daB eine kaum mehr beschreib-
bare Entstellung all dieser Teile eingetreten ist. Die Oberarme sind gelihmt,



Erkrankungsform (Aplasia axialis extracorticalis congenita. 65

erhebt man sie, so fallen sie kraftlos herunter. Unterarme und Hinde sind immer
noch die beweglichsten Teile, aber auch hier erfolgen die Bewegungen langsam
abgesetzt. Soll Emma nach etwas greifen, so tritt zunéichst einmal ein lebhaftes
Wackeln des Kopfes und Nystagmus ein, dann sieht man, wie die eine Hand
langsam am eigenen Korper emporkriecht, ruckweise st6Bt sie sich ab, macht
einige ausfahrende Bewegungen, fiilhrt schraubenférmige Touren durch die Luft,
um endlich die gewiinschte Stellung zu erreichen. Meist wird in Suppinations-
stellung nach etwas gelangt. — Die einzelnen Finger sind beweglich, keine Atrophie
der Handmuskeln. Bei passiven Beugungen und Streckungen im Ellenbogen-
gelenk sind deutliche Spasmen zu erkennen, rechts sind solche auch im Schulter-
gelenk wahrzunehmen, wihrend der Untersuchung nehmen die spastischen Er-
scheinungen zu. Aufgefordert, die Lippen zum Kusse zu bewegen, macht Emma
eigenartige schmatzende Bewegungen, die Augen konnen nur sekundenweise will-
kiirlich geschlossen gehalten werden, springen dann wieder auf, Backenaufblasen,
Pfeifen unméglich. Beim Sitzen fallt der Kopf nach riickwiirts, die Drehbewegungen
des Kopfes erfolgen nur langsam. Wihrend Pat. kaut, stellen sich Lachbewegungen
ein und Mitbewegungen des Oberarmes, die Zunge dirigiert in ungeschickten Be-
wegungen die Bissen in der Mundhéhle.

Fall 11 und 12 sind, wie bereits hervorgehoben, wieder ein Ge-
schwisterpaar, Hellmut und Willy Rén. Sie sind Schwesterkinder
der Falle 7—10 und des Falles 1. Die Mutter der beiden Knaben ist
selbst gesund, der Vater ist Porzellanmaler, ,,ein kriftiger, untersetzter,
gesund aussehender und sich wobl fiihlender Mann ohne erbliche Be-
lastung®, wie Dr. DreBler in K. schreibt, der in der zuvorkommendsten
Weise die Untersuchung der beiden Knaben iibernahm.

Das dlteste Kind der Familie Roén. ist ein blithend aussehendes
Midchen von 9 Jahren, das korperlich und geistig sich sehr gut ent-
wickelt hat.

11. Fall.

Hellmut Ro6n. ist ohne Schwierigkeiten geboren worden (24. Juli 1904).
Schon nach 1/, Jahr merkte Frau Rén., daB das Kind beim Tragen auf dem
Arme hin und her schwankte und nicht den Halt hatte wie ein gesundes Kind.
— Die Zahnung ging zu normaler Zeit in normaler Weise vonstatten. Im
Alter von 11/, Jahren suchte das Kind zu stehen und zu gehen, ohne jedoch ,,Halt
zu haben*. Nach 2 Jahren hat es einige leichte Worte gesprochen. Von Krank-
heiten ist das Kind verschont geblieben. Korperlich hat es sich — wenn auch
etwas geringer als ein gesundes Kind — im allgemeinen giinstig entwickelt.

Der Kopf ist gut geformt und der Entwicklung des Kérperwuchses ent-
sprechend grofl. Die Gesichtsziige haben etwas ,,Lachelndes*. Die Pupillen
reagieren. Nystagmus horizontalis ist in deutlicher Weise erkennbar. Brust und
Leib sind normal. Organe der Brust- und Bauchhéhle ohne Besonderheiten. Die
Wirbelsdule ist gerade. Bewegungen der oberen Extremititen sind frei, die
Krifte geniigend. Die Muskulatur der Ober- und noch mehr der Unterschenkel ist
atrophisch. Die Gelenke der unteren Extremitaten — mit AusschluB des Unter-
schenkel Fullgelenkes — sind aktiv und passiv fast unbehindert und leicht beweg-
lich; das Kind vermag die Beine zu beugen und nach den Leib hochzuziehen. Die
FiiBe stehen in einem Winkel von ca. 130—140° gestreckt; aktive Bewegungen
werden im Fullgelenk nur spurweise ausgefiihrt, bei passiven Bewegungen stoBt

Z. f. d. g. Neur. u. Psych. O. HI. b
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man auf starken Widerstand, so daB der FuB etwa um nur 30° sich beugen li8t.
Die groBen Zehen sind iiberm#Big gestreckt, wihrend die anderen Zehen etwas flek-
tiert erscheinen. Die Oberschenkel werden leicht adduziert gehalten, die Kniee etwas
gebeugt. Beim Sitzen fallen die Unterschenkel fast im rechten Winkel herab.
H. vermag sich aus der Riickenlage vom Boden zu erheben, kann aber nur durch
Stiitzen mit den etwas nach hinten gerichteten Armen das Sitzen ermdglichen.

Bei den Gehversuchen, die bei beiden Knaben fast gleichartig verlaufen und
die nur mit fremder Hilfe mdoglich sind, werden die Beine abnorm gehoben, die
Beine im Knie gebeugt gehalten, nur die duBersten Fufispitzen beriihren den Boden,.
der FuB behilt bei diesen Versuchen seine abnorme Stellung unveriindert bei. Die
Unterschenkel schwanken nach rechts und links, oft so stark, daB} das vorzusetzende
Bein an das ruhende von hinten anst6Bt und nicht vorbei kann. — Die Hande
werden etwas adduziert gehalten, die Bewegungen erfolgen unsicher, so trifft
das Kind beim ausgeholten Handgeben oft nur die Fingerspitzen oder manchmal
auch génzlich vorbei. Geringer Tremor der Hinde. Die Mutter des Kindes gibt
an, dal die Bewegungen zeitweise erst zégernd, dann ruckweise erfolgen.

Patellarreflexe sind beiderseits gesteigert, Babinski beiderseits sehr deut-
lich, FuBklonus war nicht auszulfsen. Sensibilitit, soweit nachweisbar, erhalten.
Das Kind ist absolut reinlich. Die Gesichtsziige sind nicht unintelligent. Die
Sprache ist zégernd, undeutlich. Es erkennt Gebrauchsgegenstinde und nennt
sie richtig mit Namen; es z&hlt 1—10, Verstindnis fiir Zahlen hat es aber nicht; es
erschrickt leicht bei plotzlichem Rufen des Namens oder bei anderen Gerduschen
(Hyperakusie? [Verf.]). Schlaf ruhig.

12. Fall.

Willy Rén., geboren 13. Juni 1906. Normale Geburt, kriftiges Kind.
Der Mutter fiel bald auch wieder der geringe Halt des Kérpers auf. Es hat
schwer gezahnt, die vorderen oberen Schneidezihne sind zerfallen. Rhachitische
Knochenauftreibungen. Der Kopf erscheint erheblich vergrofert. Nystagmus
beider Augen (Mutter gibt an, derselbe wire frither stirker gewesen). Pupillen
reagieren. Gehor und Gesicht gut. Brust flach, Leib aufgetrieben. Die Wirbel-
siule ist im Bereiche der untersten Brust- und obersten Wirbeln ausgebuchtet
und nach rechts hohl. Muskulatur der Beine ist atrophisch, die Fiile sind stark
gestreckt, nach aulen gedreht. Bewegungen in den Oberschenkel- und Kniegelenken
werden aktiv ausgefiihrt, hei passiven Bewegungen fiihlt man leichten Widerstand.
Die Fiifle sind aktiv nur sehr wenig beweglich, passiv nur nach Aufwand
groferer Kraft und dann nur wenig (ca. 40°); beim Sitzen hingen die Unter-
schenkel fast im rechten Winkel herab. Willy vermag sich aus der Riickenlage
vom Boden nicht zu erheben, wihrend ihm dies im etwas schrigen Bette wohl
maglich ist; er sitzt sicherer als sein &dlterer Bruder. Die Unsicherheit der inten-
dierten Bewegungen der oberen Extremititen ist geringer. Zehenstellung wie in
Fall 11. Patellarsehnenreflexe sind lebhaft gesteigert, Babinski deutlich, beider-
seitig gleich stark, FulBlklonus nicht auslésbar. Das Kind kann vollkommen frei
sitzen, ist sauber. Beim Versuch zu gehen, hebt es die Kniee stark nach oben und
vorn, setzt auch ein Bein vor das andere, beriihrt aber den Boden kaum mit den
FuBspitzen. Sensibilitdt intakt. Die Sprache ist stockend und sehr undeutlich.
Geringes Zittern der Hinde bemerkbar. Die Intelligenz diirfte nicht erheblich
unter dem Niveau eines 4jahrigen Jungens stehen. Er benennt Gegenstinde, die
er sieht, richtig beim Namen, er weiB, daB die Apfelsine gegessen wird, daB der
Hut dem Doktor gehért; er ruft Leute aus der Nachbarschaft, Kinder, mit denen
er spielt, beim Namen, kann kleinere Liedchen richtig singen und vermag kleinere
Strophen und Spriiche herzusagen.
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Uber Fall 13 und 14 habe ich erst vor wenigen Tagen Nachricht
erhalten. Die Kinder wurden geboren, nachdem ich bereits angefangen
hatte, mich fiir die eigenartige familiire Erkrankung zu interessieren.
Das Hinzukommen gerade dieser Fille weist darauf hin, wie schwer
einem der Entschlu werden muf, an die Beschreibung der Erkrankung
heranzutreten, solange diese unerbittlich immer weiter fortschreitet.

Fritz und Willy W. sind die S6hne einer gesunden Mutter, die aber einen
kranken Bruder (Fall 1) hat. Die Mutter von Fritz und Willy wird bereits als ge-
sundes Kind von Pelizaeus aufgezahlt. — Frau H., unsere Gewihrsfrau, be-
richtet uns folgendes iiber beide:

,»Meta W, (die Mutter) hat 3 Kinder, ein Mddchen im Alter von 8 Jahren, die
gesund ist, und 2 Knaben. Fritz, geboren 8. Mérz 1908 (zurzeit also 21/, Jahr),
hatte von der 9. Woche ab Augenzittern, er steht noch nicht allein auf, lduft nur,
wenn ihn die Mutter an der Hand fiihrt, —

Willy W. (geboren 8. Mai 1909, jetzt also 1 Jahr, 2 Monate alt), sitzt noch
nicht allein und sieht immer iiber sich.*

Die Krankheitserscheinungen der Fille 13 und_ 14 sind von Dr.
Schulz in dankenswerter Weise zusammengestellt worden; ich fiihre
sie hier nicht auf, indem ich auf S. 70 hinweise.

Zusammenfagsung.

Bei der Vielzahl der Fille diirfte zur Gewinnung einer Ubersicht eine
knappe Gegeniiberstellung der Einzelfille erwiinscht sein.

a) Féalle von Pelizaeus:

1. Ernst E.,, 8 Jahre alt zur Zeit der Untersuchung, lebt noch,
33 Jahre alt. Beginn 1/, Jabr nach der Geburt mit Nystagmus, im
zweiten halben Jahre Schwiche und Ungeschicklichkeit der unteren
Extremitéten. Zuerst Ataxie, dann Parese und Contractur, lernt im
dritten Jahr etwas zu stehen und mit Unterstiitzung sich fortzuschieben.
Sprechvermogen wieder verloren. Mienenspiel trége, kann nicht pfeifen;
Bradylalie, Verschwendung motorischer Impulse, Nystagmus horizon-
talis, Kopf nach der Seite geneigt; alle Bewegungen sehr langsam und
miithsam, Ataxie der oberen Extremititen. Untere Extremititen:
Adduktionsparese der Oberschenkel. Beugecontractur (iiberwindbar).
Varo-equinusstellung der FiiBe. Spastische Lahmung der unteren
Extremititen. Beine nur wenig, FiiBie nicht aktiv beweglich. — Patellar-
sehnenreflexe sehr lebhaft. Sitzt unsicher, kann nicht gehen. — Tro-
phische Storung: Kilte und Cyanose der unteren Extremititen.
Starke Atrophie der unteren Extremitéiten. — Skoliose. Augenhinter-
grund: ,,Blasses, aber sonst normales Bild des Sehnerveneintritts.” —
Geistig: schwachsinnig.

5*
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9. Albert Br., 28 Jahre alt zur Zeit der Untersuchung, starb mit
52 Jahren. Beginn: Nystagmus bei der Geburt, 1/, Jahr nach der
Geburt Tremor des Kopfes. — Ubrige Entwicklung wie bei Fall 1.
Mienenspiel trige, Sprache stark verlangsamt, Nystagmus horizontalis
besonders in der Erregung. ,An Chorea erinnernde Bewegungen,
ruckweise springende Bewegungen von Hénden und Fingern, Ver-
schwendung motorischer Impulse, Beine wie bei Fall 1, spastische Kr-
scheinungen jedoch ausgesprochener. Patellarsehnenreflexe erhalten. —
Trophische Stérung: , Eiskalte Fiile. — Geistig: schwachsinnig.

3. Albert St., mit 20 Jahren verstorben (drztlich nicht untersucht).
Beginn: Nystagmus Ende des ersten Jahres. Nystagmus, Arme wie
bei 1 und 2, Sprache wie bei 1 und 2. Nie laufen gelernt. — Geistig
regsam,.

4. Carl Ei., mit 32 Jahren verstorben (irztlich nicht untersucht).
Beginn: Nystagmus bei der Geburt. Symptomenbild soll genau dem
von 1—3 entsprochen haben. Geistig: ?

5. Carl H., mit 23 Jahren verstorben (drztlich nicht untersucht).
Beginn: Nystagmus von Geburt an. Am schlimmsten erkrankt.
Schwere Sprachstérung, sah schlecht. Oberextremititen sehr stark
ataktisch. Im iibrigen angeblich wie 1—4. — Geistig: sehr schwach-
sinnig; deutliche Progredienz der Symptome.

b) Die neuen Fille:

6. Otto H., 25 Jahre alt (Untersucher: Dr. Schulz).

Beginn: 10 Wochen nach der Geburt Nystagmus; mit 5 Jahren
sprechen gelernt, mit 7 Jahren sich an Kriicken fortbewegt.

Status: Starrer Gesichtsausdruck. Nystagmus, Bradylalie. Spas-
men der oberen Extremititen. Intensionstremor. Untere Extre-
mititen: Paresen, Adduktionsstellung. Contractur im Knie, Equinus-
stellung.  Patellarsehnenreflexe lebhaft. Babinski? Bauchdecken-
reflexe 0. Kann allein nicht gehen und stehen. — Schwachsinn
mittleren Grades. — Myopie.

7. Otto R., im 20. Jahr verstorben (Dr. Gaupp, Verf.).

Beginn und Entwicklung: Tremor des Kopfes, Nystagmus ?/, Jahr
nach der Geburt, Paresen der unteren Extremitéten, dann erst Con-
tracturen. Unfihig zu sitzen, stehen, gehen. — Geistige Abnahme.
Symptomenbild soll ganz dem von Fall 10 entsprochen haben. —
Trophische Stérungen: Atrophie und Aplasie der Knochen, Osteo-
porose, Osteomalacie. Hochgradige Verkriimmungen.

8. Anna R., 26 Jahre alt (Verf).

Beginn und Entwicklung: Tremor des Kopfes und Nystagmus
1/, Jahr nach der Geburt. Ataxie der unteren Extremititen, dann
Paresen, dann Contracturen. Geistige Abnahme, verlernt. Sym-
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ptome: Starres Mienenspiel, ,Grinsen”. Langsame, erschwerte Be-
wegungen, Kopf nach links, Nystagmus horizontalis. Bradylalie,
Ataxie der oberen Extremititen. Untere Extremititen: Adduk-
tionsstellung der Oberschenkel, spastische Contractur der Unter-
schenkel. Lahmung. Equinovarusstellung der FiiBe. Patellarsehnen-
reflexe sehr lebhaft, links nicht zu priifen. Babinski +; kann ohne

Hilfe nicht gehen, stehen, sitzen. — Trophische Stérungen:
Cyanose, Kilte der unteren Extremititen. Augenhintergrund:
normal. Myopie. — Psychisch: Schwachsinn.

9. Fritz R., 22 Jahre alt (Verf.).

Beginn: 1/, Jahr nach der Geburt mit Nystagmus und Tremor
des Kopfes, im iibrigen wie bei 8.

Status: Leichter Nystagmus. Starre Mimik. Abgesetzte Be-
wegungen. Sprache nur leicht verlangsamt. Ataxie der oberen Extremi-
titen. Untere Extremitdten paretisch. Oberschenkel adduziert,
Unterschenkel gestreckt, Equinusstellung. Starke Spasmen. Patellar-
sehnenreflexe +, Babinski 4, Oppenheim -+, FuBlklonus +, Bauch-
deckenreflexe 0, Cremasterreflexe 0. Kann allein nicht gehen und
stehen. — Trophische Storung: Cyanose, Kélte der unteren Extremi-
titen. Skoliose. Augenhintergrund: Verénderungen in physio-
logischen Grenzen. Myopie. Psychisch: vollig intakt.

10. Emma R., 16 Jahre alt (Verf).

Beginn: Im 4.—5. Monat nach der Geburt Nystagmus, mit
3/, Jahren Tremor capitis, konnte sich nie aufsetzen, Beine erst gestreckt,
seit 8 Jahren zusammengezogen, Klonus, mit 7 Jahren Sprechversuche.

Status: Maskenhafter Gesichtsausdruck. Nystagmus horizontalis.
Kopf nach links. — Langsame, abgesetzte Bewegungen, Mitbewegung.
Bradylalie, Artikulationsstérungen. Athetose. Choreatische Bewegun-
gen. Obere Extremitdten: Oberarme paretisch, Spasmen. Intensions-
tremor. Ataxie. Untere Extremitiiten paretisch. Adduktion der
Oberschenkel. Beugecontractur der Unterschenkel. Pes equino-varus.
Lihmung der Bauch- und Riickenmuskeln. Kann nicht gehen, stehen,
sitzen. — Patellarsehnenreflexe ¢ Babinski -+, Oppenheim -+, Bauch-
deckenreflexe 0. Trophische Stérungen: Hochgradige Atrophie,
Osteoporose, Osteomalacie, Rachitis. Augenhintergrund normal. —
Geistig: Schwachsinn.

11. Hellmut Rén., 6 Jahre alt (Dr. DrefBler).

Beginn: 1/, Jahr nach der Geburt. — Mit 11/, Jahr noch nicht allein
gehen und stehen. Mit 2 Jahren sprechen.

Status: ,,Lachelnder Gesichtsausdruck.”“ Nystagmus horicontalis.
Bradylalie. Obere Extremitdten: Ataxie, Oberarme leicht adduziert.
Bewegungen ruckweise. Untere Extremititen: Leichte Spasmen, Con-
tracturen fehlen, Paresen des FuBes, spastische Contractur der Fiie,
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groBe Zehe gestreckt, starke Ataxie der unteren Extremitdten. Patellar-
sehnenreflexe gesteigert, Babinski -, Bauchdeckenreflex +-, Hyper-
acusie. Kann nicht allein sitzen, gehen und stehen. — Geistig intakt.

12. Willy Ron., 4 Jahre alt (Dr. Drefiler).

Beginn: Bald nach der Geburt geringer Halt des Korpers.

Status: Nystagmus horizontalis. Bradylalie. Artikulationsstorung.
Intensionstremor der oberen Extremititen. Tremor manuum. Untere
Extremititen: Leichte Spasmen, starke Ataxie, Fiile paretisch,
contracturiert, grofle Zehe gestreckt. Patellarsehnenreflexe sehr leb-
haft, Bauchdeckenreflexe schwach. Atrophie der Muskeln. Kypho-
skoliose. Rachitis. — Kann sitzen, aber sich nicht aufsetzen, nicht
allein gehen und stehen. — Geistig intakt.

13. Fritz W., 2t/, Jahr alt (Dr. Schulz).

Beginn: Von der neunten Woche ab Nystagmus.

Status: Leichter Nystagmus. Keine Sprachstorungen. Keine
Ataxien. Leichte Spasmen der Oberschenkel, Adduktionsstellung der
Oberschenkel. Keine Paresen. Kann nicht allein stehen und gehen.
Patellarsehnenreflexe gesteigert. Bauchdeckenreflex 0. Babinski ?
Intelligenz ?.

14. Willy W., 1 Jahr 2 Monate alt (Dr. Schulz).

Status: Starker Nystagmus horizontalis. Fangt an, an der Hand
zu gehen, erste Sprechversuche. Spasmen bei passiver Abduktion der
Oberschenkel. Patellarsehnenreflexe gesteigert, Bauchdeckenreflexe
fehlen. Babinski ¢.

Der dlteste Patient war zur Zeit der Untersuchung 28 Jahre alt,
der jingste 1 Jahr und 2 Monate. Die Kranken koénnen ein ziemlich
hohes Alter erreichen, Albert Br. starb mit 52 Jahren. Wir haben leider
keineriei arztliche Beobachtungen i{iber die spiteren Lebenstage des
Betreffenden sammeln kénnen; eine wesentliche Verdnderung scheint
wihrend der spiiteren Lebenszeit sich nicht einzustellen, wenigstens
berichtet uns Frau H., die sonst sich gut unterrichtet erweist, iiber
keinerlei bemerkenswerte Veriinderung. Vergleichen wir die Erschei-
nungen bei den Kranken verschiedenen Alters miteinander, so konnen
wir selbst iiber die Entwicklung der Erkrankung ein anschau-
liches Bild entwerfen. Bei dem reichen Materiale, das uns Kranke des
verschiedensten Alters bieten, ist der Vergleich unschwer durchzufiihren.

Die Anfangsstadien der Erkrankung finden wir unzweifelhaft in
den vier letzten Fillen, unter demen der sechsjahrige Hellmut der
dlteste ist. Diese 4 Fille wollen wir als die Reprasentanten des ersten
Stadiums der Frkrankung bezeichnen. Das erste Stadium ist aus-
gezeichnet durch das Fehlen der schweren Lahmungen und spastischen
Erscheinungen. Letztere sind jedoch bereits angedeutet. Die Koordina-
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tionsstérungen an den unteren Extremitdten — wenn auch schwicher
an den oberen Extremititen — beherrschen das Bild!), dann kommen
noch Nystagmus und Sprachstorungen. Die Unféhigkeit, durch eigene
Kraft sich aufzurichten, Schwierigkeiten im Gehen und Stehen miissen
auch als Erscheinungen dieses Stadiums gelten. Die Intelligenz, soweit
dieselbe gepriift werden kann, erweist sich um diese Zeit noch ungestort.
Die vier jiingsten Patienten lassen sich wieder zwei verschiedenen
Gruppen zuteilen nach der Richtung hin, dali offenbar im fiinften Lebens-
jahr bereits die spater das Krankheitsbild auszeichnenden Contracturen
der Fiie sich bemerkbar machen; bei Hellmut und Willy Roén.
sind sie deutlich vorhanden, wahrend sie bei Fritz und Willy W,
noch vermifit werden. Von den Erscheinungen der ersten Phase wollen
wir die Initial- oder Prodromalsymptome abtrennen; dieselben
zeigen in allen Fallen eine aufféllige Gleichartigkeit, sie &ulern sich in
Nystagmus, Tremor des Kopfes, Unfihigkeit sich aufrecht zu halten.
Diese Trias ist den Miittern der Kranken als unheilverkiindender Vor-
bote immer wieder aufgefallen; ich glaube, daf der &rztliche Unter-
sucher noch folgende Signale der sich entwickelnden Krankheit hinzu-
fiigen darf: gesteigerte Patellarsehnenreflexe, Babinski, fehlende oder
mangelhafte Bauchdeckenreflexe — diese Anomalie der Reflexe ist mit
geringen Ausnahmen niemals dort vermift worden, wo nach ihnen
gefahndet worden ist. Die drei erstgenannten Initialerscheinungen
blassen im Verlauf der Erkrankungen ab, wie sich anamnestisch fest-
stellen liel. Die jingeren Individuen zeigen den Nystagmus am hef-
tigsten, wihrend der Tremor des Kopfes offenbar nur in der allerersten
Veit eine grofere pathognomische Bedeutung annimmt.

Nach den ersten Kinderjahren macht die Krankheit offenbar
rasche Fortschritte: aus dem Stadium der Inkoordination geht sie
durch das Stadium der Paresen rasch iiber in das Stadium der spastischen
Contracturen. Bei dem achtjahrigen Ernst E. ist die Krankheit bereits
voll entwickelt. Die Anammnesen, die wir zusammenstellen konnten
(man vergleiche Fall 1, 2, 7, 8, 9, 10), lassen uns die Aufeinanderfolge
der Symptome recht hiibsch ersehen. Nach dem sechsten Lebensjahre
scheint auch gleichzeitig der geistige Verfall sich bemerkbar zu
machen, nicht als ob die Kranken auf einer bestimmten Entwicklungs-
stufe stehen blieben, sondern sie scheinen tatsiichlich geistig zuriick-
zugehen (Beispiel Fall 10, 8, 7).

Nachdem wir so den allgemeinen Verlauf der Erkrankung um-
schrieben haben, wollen wir auf Einzelsymptome néher eingehen.

1) Ich vermute, dafl um diese Zeit die ataktischen Storungen an den oberen
und unteren Extremititen zu finden sind. Ihr Fehlen an den unteren Extremi-
taten in den spiteren Stadien erklirt sich aus dem Hinzutreten der Contracturen
und Léhmungen.
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Das Krankheitsbild als solches weist auf eine Beteiligung des ganzen
zentralen Nervensystems hin. Daneben spielt offenbar auch eine
Affektion des Knochensystems eine nicht unbedeutende Rollel).
Es erscheint nicht angiingig, die Verkriimmungen, denen wir so haufig
begegnen, einzig und allein als Sekundérerscheinungen, als Folgen von
Paresen und Contracturen anzusprechen. Die Verinderungen, die die
Rontgenbilder uns haben aufdecken lassen, sprechen eine zu beredte
Sprache. Die Erkrankung des Knochensystems geht offenbar parallel
zur Schwere der Erkrankung iiberhaupt, Otto und Emma R., die die am
stirksten erkrankten Mitglieder darstellen, sind gleichzeitig diejenigen,
bei denen die schwersten osteomalacischen und osteoporotischen Pro-
zesse sich feststellen lieBen. Rachitische Knochenveranderungen sind
auch sonst beobachtet worden, inwieweit die so h#ufigen Skoliosen
und Thoraxdeformationen primére oder sekundére KErscheinungen be-
deuten, mochte ich dahingestellt sein lassen.

Einer anderen trophischen Storung begegnen wir anffallend héufig —
der Cyanose und Kilte der unteren Extremitdten. Sie war Pelizaeus
schon aufgefallen.

Die Annahme liegt nahe, sie auf die Inaktivitit der betroffenen
Teile zuriickzufithren ; es 1468t sich jedoch die Heranziehung einer zweiten
Entstehungsursache nicht abweisen: es kann auch eine zentrale tro-
phische Stérung abhéingig von einer spinalen FErkrankung (etwa einer
Seitenstrangaffektion) mit im Spiele sein. Die starke Ausbildung, die
diese trophische Storung erreicht, scheint mir aus der Inaktivitit allein
sich nicht erkldren zu lassen.

Wollen wir uns von der Ubereinstimmung der Krankheits-
erscheinungen bei den verschiedenen Familienmitgliedern iiberzeugen,
so werden wir natiirlich nur jene Kranken heranziehen diirfen, bei
denen die Erkrankung vollauf entwickelt ist. Bei einem solchen Ver-
gleich ergibt sich auch tatsiichlich eine Ahnlichkeit der einzelnen
Symptomenbilder, die so weit geht, dafl wir von einer photographischen
Ahnlichkeit zu sprechen berechtigt sind. Die Unterschiede, die
sich ergeben werden, sind unbedeutend, quantitativer und
nicht qualitativer Art. Diese Feststellung ist fiir die Charakteri-
sierung der Erkrankung als ein familiires Leiden von grofter Be-
deutung. — Die Betrachtung der gemeinsamen Symptome macht uns
mit den Kardinalsymptomen bekannt.

Als erstes unter denselben fithren wir den gleichartigen Beginn
der Erkrankung an, gleichartig im zeitlichen Auftreten und gleich-

1) Knochenverinderungen gelten bei den hereditdr-familiiren Erkrankungen
keineswegs als ungewéhnliche Erscheinungen. Schultze hat sich eingehend da-
mit befaBt und sie unter dem Namen der Knochendystrophien zusammengefalit;
eine Erginzung zu dieser Arbeit bringen die Untersuchungen von Kollarits (1906).
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artig nach seiner Erscheinungsweise. — Die Krankheit fingt in
den ersten Lebensmonaten an. Die anamnestischen Daten, die
doch von den verschiedensten Untersuchern erhoben worden sind und
deshalb einen groflen objektiven Wert besitzen, stimmen nach dieser
Richtung hin in merkwiirdiger Weise iiberein. Nur selten bringt der
Kranke seine Erscheinungen mit auf die Welt, zu allermeist werden
sie nach dem ersten Vierteljahr nach der Geburt beobachtet, meist ist
der dritte Lebensmonat die kritische Zeit. Bis dorthin ist das Neu-
geborene gesund, nichts weist auf die unbeilvollen Stérungen hin, die
alsbald an das Tageslicht treten sollen. Die Initialsymptome haben wir
genannt, sie sind und bleiben allen Kranken gemeinsam, so daf} sie auch
gleichzeitig den Wert von Kardinalerscheinungen annehmen. Nystagmus
und Tremor des Kopfes, Unfahigkeit sich selbstindig aufzurichten, das
Kopfchen hoch zu tragen, gehoren hierher. — Die Glieder werden in
dieser Zeit noch alle reichlich bewegt. — Der Nystagmus bleibt eine
dauernde Erscheinung, wenn er auch, wie bereits bemerkt, spiter an
Heftigkeit abzunehmen pflegt.

Als allen entwickelten Féllen gemeinsam begegnen wir den Paresen
und Contracturen der unteren Extremitéten. Die Beine sind
iiberall weit stiarker betroffen als die oberen Extremititen; die leichteren
Fille sind dadurch ausgezeichnet, daB Lahmungserscheinungen der
oberen Extremitdten fehlen. Was die Verbreitung der Liahmungen
anbetrifft, so herrscht weitgehendste Ahnlichkeit: immer sind die FiiBe
die am stérksten getroffenen Teile, ihnen folgen die Unterschenkel,
wihrend die Oberschenkel fast ausnahmslos durch Contracturen im
Gebiet der Adductoren ausgezeichnet sind. Dadurch sind die Beine
der Falle 1—10 krankhaft aneinander gepreBt, zum Teil {iberkreuzen
sie sich sogar, die Fiille stehen ausnahmslos in Equinusstellung. Beuge-
contracturen im Kniegelenk bilden die Regel und erleiden nur einige
wenige Ausnahmen. Die spastische Natur der Lihmung ist
weiterhin einmal durch das Verhalten der Reflexe (gesteigerte Patellar-
sehnenreflexe, ,,Babinski®, in einzelnen Fillen ,,Oppenheim‘) aus-
gezeichnet; wenn einige Male die Patellarsehnenreflexe vermifit werden,
so 146t sich diese Erscheinung zwanglos auf die sekundéire Fixation des
Unterschenkels gegen den Oberschenkel zurtickfithren. Der Grad der
spastischen Erscheinungen ist bei verschiedenen Kranken von ver-
schiedener Intensitdt. Leichte Widerstidnde bei der Ausfithrung passiver
Bewegungen im Bereich der unteren Extremititen werden niemals
vermift. Mir selbst wie auch anderen Untersuchern ist aufgefallen,
dall der Widerstand nachlaBt, nachdem der passiv bewegte Teil eine
bestimmte Stellung erhalten hat.

Eine allen Fallen gemeinsame Lihmung der Becken- und viel-
leicht zum Teil der Riickenmuskeln diirfte auch in der Unfihigkeit,
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sich aus der Riickenlage emporzurichten oder den Oberkoérper gegen
das Becken selbstiindig fixiert zu erhalten, erblickt werden. Auch die
Schiefstellung des Kopfes, die wir einige Male beobachtet finden, diirfte
auf paretische Erscheinungen zuriickzufiihren sein.

Augenmuskellihmungen sind niemals beobachtet worden.

Die oberen Extremititen sind nur bei zwei Kranken mit-
betroffen; die Oberarme sind am starksten affiziert.

Neben den Liéhmungen und Contracturen fallt eine andere, bei
vielen der Kranken beobachtete Bewegungsanomalie auf. Die Be-
wegungen erfolgen langsam, ruckweise, explosiv unter ,,Ver-
schwendung motorischer Impulse” (Pelizaeus). Unter dieser Inner-
vationsstorung bhat vor allem die Sprache zu leiden, sie stort auch
das Pfeifen, Lachen, Greifen. Im Fall 2 wird die Hand erst langsam
geoffnet, dann springen die Finger plotzlich mit einem Ruck auf und
geraten in Hyperextension; das niimliche Verhalten beobachteten wir
selbst bei Anna, Emma und Fritz R. Bei dem kleinen Hellmut
Roén. hat die Mutter selbst beobachtet, ,dall die Bewegungen
zeitweise erst zogernd, dann ruckweise erfolgen”. Die leblos-
starre, eigenartige Mimik (,lichelnde”), die alle Beobachter be-
schreiben und wie sie auch unseren Reproduktionen gut entnommen
werden kann, diirfte aufs innigste mit dieser Bewegungserscheinung
in Zusammenhang zu bringen sein. Sicherlich hat sie auch einen Anteil
bei einer anderen Storung im Gebiet der oberen Extremititen, die
kaum einmal vermiBt wird, und die bald als Ataxie, bald als Inten-
tionstremor beschrieben wird. DaB sie auch die Sprechfahigkeit
beeintriichtigt, haben wir bereits erwiihnt: ob sie geniigt, die allen
Kranken gemeinsame Sprachstérung zu erkliren, méchte ich dahin-
gestellt sein lassen. Nach meiner personlichen Erfahrung diirfte die
Bradylalie, der monotone Tonfall, die Schwerverstindlichkeit zum
allergroBten Teil anf die geschilderte Bewegungsbehinderung zuriickzu-
fiihren sein. Ich bin geneigt, sie fiir die Genese des Nystagmus mit-
verantwortlich zu machen, ausgehend von der Beobachtung, dal dieser
besonders dann eintritt, wenn die Augen lingere Zeit oder wenn sie
schnell in die Endstellung gebracht werden sollen.

Neben der Storung in der Sukzession und Koordination der einzelnen
zusammengehorigen Bewegungskomplexe, die, wie wir gesehen haben,
bei allen Kranken in der verschiedensten Weise sich duBern kann,
spielen eine dritte Gruppe von Bewegungsanomalien in Form eigen-
artiger Entgleisungen des motorischen Impulses eine wesent-
liche Rolle. Der Widerstand, dem der motorische Impuls bei seiner
Verbreitung begegnet, bringt es natiirlicherweise mit sich, dafl dieser
Impuls in besonders ausgiebiger Weise ausgesandt wird, und als Folgen
dieser Uberproduktion mégen wohl die eigenartigen Mithewegungen
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entstehen. Alle jene Erscheinungen, die bei den verschiedenen Mit-
gliedern unserer Familie als Chorea, Athetose, Tremor beschrieben
werden, diirften in ihrer Genese in dieser Weise einheitlich zu er-
klaren sein.

Von den Sinnesorganen verdient nur das Auge unsere Beach-
tung. Leider sind nicht alle Fille gespiegelt worden. Bei vier Fillen
ist es geschehen: Pelizaeus hat einmal eine ,blasse, aber sonst
normale Papille” gesehen, in einem Falle erschien die Papille suspekt,
aber die Verdnderung bewegte sich noch im Bereich des Physiologischen;
zweimal werden vollig intakte Papillen festgestellt (darunter bei Emma
R., dem unzweifelhaft am stirksten betroffenen Fall). Aus der Ge-
samtheit dieser Befunde diirfen wir wohl den Schiull ziehen,
dall grébere Verdnderungen des Augenhintergrundes nicht
zum Krankheitsbild geh6ren. Die Myopie, die wir hdufig erwihnt
finden, kann auch als Familienleiden aufgefafit werden. Zweimal ist
von Hyperacusie die Rede.

Nicht unerwdhnt diirfen bei der Zusammenfassung des Krankheits-
bildes eine Anzahl negativer Befunde bleiben. Bei keinem unserer
Fille werden Stoérungen der Sensibilitat, der elektrischen Er-
regbarkeit von Muskeln und Nerven, der Blasen- und Mastdarm-
funktion aufgefunden. Der Muskelschwund, der bei einzelnen Féllen
sehr stark in die Erscheinung tritt, erklart sich zwanglos aus der Inakti-
vitit heraus.

Endlich verdient der geistige Zustand unserer Patienten eine ge-
sonderte Besprechung.

Ein Riickgang der geistigen Fahigkeiten gehort nicht unbedingt
zum Krankheitsbild, wenn er auch eine sehr haufige Begleiterscheinung
derselben bedeutet. Zwei Kranke werden als geistig vollig intakt ge-
schildert, obwohl die iibrigen Krankheitserscheinungen sehr deutlich
zur Entwicklung gekommen sind. Von schweren Verblédungs-
formen kann bei den iibrigen Kranken auch nicht die Rede sein.
Nicht mit Unrecht weisen die Angehorigen selbst darauf hin, daB die
duBeren Umstdnde, unter denen die véllig hilflosen und vom Verkehr
mit der Aullenwelt abgeschnittenen Kranken leben, bei der Beurteilung
des geistigen Besitzstandes heranzuziehen sind. Geschieht dies, so kann
das Gros der Patienten nur als schwachsinnig bezeichnet werden. Ohne
Zweifel steht die Schwere des geistigen Defektes in direktem Verhdltnis
zur Schwere der iibrigen Krankheitserscheinungen.

Bei keinem unserer 14 Kranken sind wir Krankheitszeichen be-
gegnet, die etwas Exzeptionelles bedeuten kénnten. Mithin diirfen
wir behaupten, dafl die Krankheit in allen Fallen sich iiberaus
gleichartig gedulert hat. — Die lose Aneinanderreihung dieser
KrankheitsduBerungen fiihrt zur folgenden Aufzihlung:



76 L. Merzbacher: Eine eigenartige familidr-hereditire

Beginn in den ersten Lebensmonaten, rasche Progres-
sion bis zum sechsten Lebensjahr, dann langsamere Ent-
wicklung. Die Krankheit in ihrer vollen Entwicklung ist
ausgezeichnet durch: Nystagmus horizontalis, Bradylalie,
Erschwerung in der Verbreitung motorischer Impulse (Sto-
rung der Sukzession und Koordination der Bewegungen,
Ataxie, Intentionstremor, Mitbewegungen, maskenhafter
Gesichtsausdruck), Paresen der Riicken-, Becken- und
Bauchmuskulatur, Lihmungen und spastische Contrac-
turen der unteren Extremititen, Steigerung der Patellar-
sehnenreflexe, Babinski, Fehlen der Bauchdeckenreflexe.
Dazu kommen als hiufige Begleiterscheinungen: trophi-
sche Stéorungen der Knochen, vasomotorische Stérungen
im Gebiete der unteren Extremititen, Abnahme der geisti-
gen Fahigkeiten. Die Kranken kéonnen ein hohes Alter er-
reichen und sterben an einer interkurrenten Erkrankung.

Ihren besonderen Charakter erhdlt die Erkrankung noch dadurch,
daB es sich um ein exquisit hereditir-familidres 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 Miitter iibertragen
die Krankheit auf ihre Kinder. Von den 14 Kranken sind
nur zwei weiblichen Geschlechts. Durch die vier Generationen
hindurch ist die Erkrankung in ihrer Erscheinungsform sich vollig
gleich geblieben.

11I.

So einheitlich und scharf ausgeprigt der Symptomenkomplex unserer
Erkrankung auch erscheinen mag, so wenig kann er geniigen, wenn
es gilt, ihn differentialdiagnostisch zu verwerten. — Ich halte es
iiberfliissig, diesen Satz in langen differentialdiagnostischen Erorte-
rungen zu beweisen — denn es wire ja nur ein Versteckspiel, schliefilich
wird ja die Heranziehung des anatomischen Substrates allen Erorte-
rungen dieser Art die Spitze brechen miissen. Ich will vielmehr zeigen,
dal die Pelizaeusschen Fialle nach der diagnostischen Richtung hin
bereits die groBten Schwierigkeiten bereitet haben und bereiten
mufiten, bis das anatomische Substrat bekannt wurde. Oft genug
wurde dieses anatomische Substrat von diesem oder jenem Autor als
Deus ex machina herangesehnt.

Die Fiille von Pelizaeus in der Literatur.

Ein Riickblick auf das Schicksal, das die Pelizaeusschen Fille
vom Tage ihrer Publikation im Laufe der vergangenen 25 Jahre in der
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neurologischen Literatur erfabren haben, kann uns langatmiger theo-
retischer differentialdiagnostischer Erorterungen iiberheben. Kaum
einer der vielen Autoren, der Gelegenheit hatte, mit den hereditér-
familisren Erkrankungen sich zu befassen, hat es unterlassen, die
Fille von Pelizaeus heranzuziehen und eine Einordnung derselben
in das System der hereditir-familiiren Erkrankung zu versuchen.
Wir finden so unsere Fille zum Gegenstand vielfacher differential-
diagnostischer Betrachtungen gemacht. Der literarhistorische
Riickblick, den wir in Angriff zu nehmen uns anschicken, verspricht
aber noch nach verschiedener anderer Richtung hin Belehrung und
Anregung. Einmal fiihrt er uns trefflich in den Wandel der Auffassungen
ein, die im Laufe der Jahre die Beurteilung und Gliederung der familidr-
hereditiren Affektionen erfahren haben, weiterhin zeigt er uns in der
eindringlichsten Weise, auf welch schwachen Fiilen Diagnostik
und Systematisierungsbestrebungen sich stiitzen, die nur
iitber klinische Betrachtung verfligen. Irrigen Anschauungen
stehen da Tiir und Tor offen trotz des vielen aufgewandten Scharfsinnes.

Pelizaeus, der die Fille beschrieb, war der erste, der in der
Diagnose sich téduschte, wenn er auch zagend und vorsichtig an die
Benennung der von ihm zuerst beobachteten Erkrankung heran-
gegangen ist. In seiner Uberschrift nennt er die Krankheit nach ihrer

Symptomatik — ,.eine eigentiimliche Form spastischer Lihmung mit
Cerebralerscheinungen auf hereditdrer Grundlage” —, fiigt aber noch
in Klammern hinzu — ,,multiple Sklerose“. Wie uns Herr Sanititsrat

Pelizaeus privatim mitteilte, geschah der Zusatz auf Anregung
Westphals hin. Mit der Diagnose multiple Sklerose liebdugelt Peli-
zaeus im Verlauf seiner Darlegungen wiederholt. So sagt er auf S. 706:
,,Dieses Krankheitsbild hat unzweifelhaft die groBte Ahnlichkeit mit
der multiplen Sklerose, wenngleich der geradezu typische Verlauf der
einzelnen Krankheitsfille ungemein auffallend ist bei einer Erkrankung,
der Charcot das Pradikat ,polymorphe par excellence’ beilegt.” Dann
erwihnt er eine Reihe von Autoren, die das juvenile, familidre oder
auch hereditdre Auftreten der multiplen Sklerose beobachtet haben.
Aus den Ausfithrungen Pelizaeus’ gewinnt man jedoch den Eindruck,
daBl er sich bei dieser Diagnose nicht wohl fithit. Der Schlulisatz gibt
diesem Gefiithle Ausdruck: ,,wir miissen wohl annehmen, dal} es eine
gewisse, bei diesen derselben Familie angehorigen Kranken auf heredi-
térer Entwicklung beruhende Anlage zur Erkrankung einzelner Partien
des Zentralnervensystems ist, die dieses typische Krankheitsbild ver-
ursacht hat”. Die Losung der schwebenden Fragen hatte sich Peli-
zaeus von der pathologischen Anatomie erwartet, wie er einleitend
bemerkt. ,,Die erheblichen Fortschritte“, so schreibt er, ,,der Neuro-
pathologie in den letzten Jahrzehnten sind nicht zum wenigsten darauf
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zuriickzufiihren, dafl man bestrebt gewesen ist, aus der Unzahl der
wechselnden Krankheitsbilder einzelne Krankheitsgruppen genau abzu-
grenzen, zu prizisieren und dann auf Grundlage der klinischen Be-
obachtungen die pathologisch-anatomischen Ursachen der klini-
schen Erscheinungen zu erforschen. Wenngleich ich nun nicht in der
Lage bin, iiber Sektionsergebnisse berichten zu kénnen, so scheint mir
doch das eigentiimliche Krankheitsbild, welches ich auf Grund von
mehreren, genau untersuchten Fallen zu entrollen versuchen werde,
interessant und wichtig genug, um es schon jetzt zu verdffentlichen.
Vielleicht gelingt es, spiter das Versiumte nachzuholen.” Tatséchlich
sollte das nach 25 Jahren geschehen!

Im Jahre 1899, also 14 Jahre nach seiner ersten Verotffentlichung,
greift Pelizaeus selbst auf seine Publikation zuriick, um seine Diagnose
zu rektifizieren und seinen Fillen zwei eigenartige neue Fille an die
Seite zu stellen. Der Umschwung der diagnostischen Auffassung kommt
in dem Namen, den er fiir die neugebildete Gruppe vorschligt, am
besten zur Geltung. Er fallt sie unter der Bezeichnung ,eine eigenartige
familigre Entwicklungshemmung vornehmlich auf motorischem Gebiet
zusammen. Hitzig und zum Teil Oppenheim hatten vornehmlich
zu einer solchen Betrachtungsweise gedringt. — Wenn wir uns die
neuen in Parallele gezogenen Félle ndher ansehen, so iiberraschen uns
diese Identifikationsbestrebungen nicht wenig. Denn die Ahnlichkeiten
konnen nur als entfernte bezeichnet werden. Dafl Pelizaeus selbst
sich nicht begniigte, lediglich auf einige Analogien aufmerksam zu
machen, weist besonders eindringlich auf die Schwierigkeiten und
Mingel einer rein klinischen Betrachtungsweise hin. — Aus der Peli-
zaeusschen Zusammenfassung des einen néher beschriebenen Falles
erwihne ich zur Orientierung folgendes: Ein Kind aus einer anscheinend
gesunden Familie zeigt bald nach der Geburt einige Storungen cere-
bralen Charakters. Es schielt, die Entwicklung der Intelligenz ist eine
langsame, es lernt im dritten Jahr einigermafien sprechen, und noch
im neunten Jahr ist die Sprache undeutlich wie im frithen Kindesalter.
Storungen in der Entwicklung der Zahne, Differenzen in der Inner-
vation des Facialis, ein an multiple Sklerose erinnerndes Bild des
Augenhintergrundes. Am eigenartigsten sind die motorischen Storungen.
Die oberen Extremitéten sind frei. Dagegen zeigen die unteren Extremi-
titen sich den Aufgaben der Lokomotion in keiner Weise gewachsen,
trotzdem die Muskeln kriftig sind und der Kranke anderweite Be-
wegungen mit ihnen gut ausfithren kann. — Keine Lahmungen, keine
Contracturen, keine spastischen Erscheinungen (Patellarsehnenreflexe
werden als lebhaft bezeichnet), kein Intensionstremor, kein Nystagmus,
keine familidr-hereditire Entwicklung, keine Starre des Gesichts-
ausdruckes, keine Verlangsamung der Bewegungen! — Die Ahnlichkeit
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beschrinkt sich also lediglich auf die Schwierigkeit und Unfihigkeit
ohne Unterstiitzung sich aufzusetzen, zu gehen und zu stehen, auf die
Sprach- und Intelligenzstérung. Die Krankheit erscheint nicht pro-
gredient, sondern bessert sich allméhlich. — Wir begreifen es da nicht,
wie Pelizaeus es aussprechen konnte: ,,Am meisten Ahnlichkeit be-
steht, sowohl was die Entwicklung der Krankheit als auch die einzelnen
Symptome anlangt, mit jenen angeborenen Bewegungsstorungen
familidgrer Art, wie ich sie beschrieben und damals auf den Vorschlag
Westphals als multiple Sklerose bezeichnet habe. Uber zwei andere
Fille mit den gleichen Erscheinungen (es handelt sich um ein Briider-
paar) stellt er eine neue Publikation in Aussicht (ob dieselbe je er-
schienen ist, ist mir unbekannt). Die Pelizaeussche Mitteilung er-
scheint uns also aus zwei Griinden recht bemerkenswert: einmal wegen
der ungerechtfertigten Identifikationsbestrebung mit seinen alten Fallen
und damit mit unserer Erkrankung, und zweitens deshalb, weil wir
Pelizaeus seine frithere Diagnose aufgeben sehen, bestrebt, das
Symptomenbild aller seiner Fille auf ,.eine kongenitale Entwicklungs-
hemmung* zuriickzufiihren. -

Ich iibergehe zundchst eine Reihe von Autoren, die weniger zuriick-
haltend als Pelizaeus ohne Bedenken seine Fille der multiplen
Sklerose zuzahlen.

Neue groBe diagnostische Schwierigkeiten setzten ein, als eine
intensivere Beschiftigung mit den hereditir-familidren Erkrankungen
das kasuistische Material hatte anwachsen lassen und zur Bildung der
verschiedensten Unterabteilungen und Gruppierungen gefiihrt hatte.
Die Friedreichsche Ataxie, die cerebellare Ataxie, verschiedene
Formen der cerebralen Diplegien, die spastische Spinalparalyse waren
bekannt geworden und auch Sachs hatte seine Fille publiziert. —
Da muBten sich die Autoren vor eine weit schwierigere Entscheidung
gestellt sehen als zu der Zeit, in der Pelizaeus seine Fille veroffent-
lichte. Bei diesem embaras de richesse sehen wir nun eine denkwiirdige
Erscheinung sich vollziehen. Ein jeder Autor, der einen neuen Fall
hereditar-familiirer Erkrankung publiziert, versucht die Pelizaeus-
schen Fille seinem Fall als Seitenstiick gegeniiberzustellen. (Ein Ver-
fahren, dem ja Pelizaeus selbst sich unterworfen hatte!) Der folgende
Autor iibernimmt die neugebildete Gruppe und bereichert sie um eine
neue selbst gesammelte Beobachtung. In dieser Weise gruppieren sich
um die Pelizaeusschen Fille immer neue, angeblich wesensverwandte
oder gleiche Fille. Es entsteht schlieBlich ein merkwiirdiges Mixtum
compositum, das jetzt erst auf Grund der neuesten anatomischen Er-
fahrungen in seine einzelne Komponente aufgelost werden kann.

1897 hatte Higier die Krankengeschichte von vier jiidischen
Schwestern beschrieben, die einen recht eigenartigen Symptomen-



80 L. Merzbacher: Eine eigenartige familidr-hereditire

komplex boten. Auf die Schilderung desselben kann ich hier nicht
naher eingehen. Es seien nur einige charakteristische Merkmale hervor-
gehoben. Der Beginn der Erkrankung fallt ins 12., 10, 9. und 7. Lebens-
jahr und setzt ohne erkennbare duflere Veranlassung ein. Als erstes
Krankheitssymptom wird Steifigkeit in den Beinen erwihnt, die
langsam, aber progressiv zunahm und zu ausgesprochener spastischer
Paraplegie der Beine mit Contracturen an den Unterschenkelbeugern
und den Adductoren und Flexoren der Oberschenkel fithrte. Bei allen
Schwestern wiederholt sich der Pes varo-equinus mit der Hyperextension
der groBen Zehe; vasomotorische Storungen, wie Odem und Cyanose
an den Beinen fehlen bei keiner. Gehen und Stehen ist unméglich,
das Sitzen sehr erschwert. Im 3.—4. Krankheitsjahr kamen Stérungen
der oberen Extremititen hinzu: Schwiche und Ungeschicklichkeit
und Zittern der Hande bei intendierten Bewegungen. Die Sehnenreflexe
sind gesteigert. Es besteht Bradylalie, hdufiges Verschlucken, Strabis-
mus, Subluxation der Unterkiefer, Nystagmus. — Der Gesichtsausdruck
wird stupid, Storungen der Intelligenz treten auf. — Die Zusammen-
stellung der vermiBiten krankhaften Erscheinungen ist bemerkenswert:
nicht vorhanden waren: Pupillenanomalien, Stérungen der Sensibilitét
und der Sphincteren, motorische und sensible Reizerscheinungen. —
Man wird zugeben, dal die Familie Higiers ein dem unserigen sehr
dhnelndes Symptomenbild geboten haben muBl. Neben der spiiteren
Entwicklung der Erkrankung, neben dem Mangel des Nachweises
der Hereditdt erwdhnen wir als wichtigere unterscheidende Merk-
male: Opticusatrophie und bei einzelnen Kranken Muskelatrophien.
Higier entscheidet sich, seine Fille den cerebralen Diplegien zuzu-
weisen. Er stellt sie in Parallele zu den Fillen von Sachs
und Pelizaeus. Ausdriicklich wird vermerkt, daB die Beobachtungen
von Sachs und Pelizaeus zu den cerebralen Diplegien par excellence
zu rechnen sind. Jetzt wissen wir, daBl die Sachsschen Fille zur Bil-
dung einer neuen eigenartigen Gruppe gefiihrt haben, zu der der
amaurotischen Idiotie. Wie wir heute die Higierschen Tille
bezeichnen sollen, weill ich nicht — wesentlich erscheint uns aus der
Zusammenstellung Higiers, dal er auf Grund rein klinischer Be-
trachtungen aus Vertretern der amaurotischen Idiotie, unserer Kr-
krankung und der cerebralen Diplegie eine zusammengehéorige Krank-
heitsgruppe schaffen konnte.

Higier neigt dazu, noch einen von Freud beschriebenen Fall,
der zwei Briider betrifft, seiner Gruppe einzuverleiben. Freud hatte
sich bereits 1893 in seiner Monographie ,,Zur Kenntnis der cerebralen
Diplegien des Kindesalters mit den von Pelizaeus beobachteten
Fillen intensiver beschaftigt. ,,Jch kann es nicht unterlassen,” so
schrieb er auf S. 149, ,,auf die Ahnlichkeit des Krankheitsbildes meiner
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Fille mit dem der von Pelizaeus beobachteten Kranken hinzuweisen.*
In der Tat sind die Ahnlichkeiten nicht unbedeutend. Die Parallelen
zieht Freud selbst und gibt sie in folgenden Sétzen wieder: ,,Wir finden
also hier (sc. bei Pelizaeus) denselben Verlauf einer allméhlichen
Enthiillung der kongenitalen Affektion wie bei meinen Patienten mit
zeitweiliger Progression, und das resultierende Krankheitsbild von &hn-
lichen Ziigen: horizontalen Nystagmus lateralis mit blasser Papille
(Atrophia nervi optici bei meinen Kranken), verlangsamte Sprache
(Bradylalie), spastische Innervationsstorung der Arme und spastische
Lahmung der unteren Extremitéiten (paraplegische Starre bei meinen
Kranken) ohne Atrophie, ohne Sensibilititsstérung, mit erhaltener
elektrischer Erregbarkeit und gesteigerten Sehnenreflexen. Die Affek-
tion der Beine ist bei den Kranken von Pelizaeus hochgradiger, die
Intelligenz deutlich herabgesetzt.© Wir fiigen hinzu, daB beim &lteren
Kranken der Freudschen Beobachtung die Erkrankung im dritten
Lebensmonat mit Nystagmus einsetzte, beim jiingeren dagegen erst
gegen Ende des zweiten Lebensjahres, und auch wieder mit Nystagmus.
Der #ltere Knabe zeigt nicht nur Starre der Beine, sondern auch Un-
geschicklichkeit und Tremor der Arme, bei dem jiingeren waren die
Arme niemals mitergriffen. Die Intelligenz beider Knaben erwies sich
vollig intakt. Seinen Standpunkt iiber die klinische Auffassung dieser
Erkrankung préazisiert Freud in besonders scharfer Weise im Jahre
1897 kurz nach der Publikation von Higier in dem Artikel ,,Die in-
fantile Cerebrallihmung. In dem Abschnitt, betitelt , Hereditire
Affektionen, die sich den Typen der infantilen Cerebrallihmung noch
anndhern lassen®, bespricht er die Fille neben den seinen. Fiir beide
lehnt er die Diagnose der multiplen Sklerose ab — lediglich deshalb,
»da deren Annahme im Kindesalter auf Schwierigkeiten stoBe. Die
Symptomengruppe — Bradylalie, Intensionstremor, Nystagmus —,
welche in den bezeichneten Fillen die Ahnlichkeit mit der multiplen
Sklerose herstellt, sei dem klinischen Bilde der cerebralen Diplegie
nicht fremd; in zahlreichen, vereinzelt vorkommenden Fillen un-
zweifelhafter Diplegie finde sich bald dies, bald jenes Stiick des ge-
nannten Komplexes. ,,Aus meinen, den Fillen von Pelizaeus
und Dreschfeld liefe sich vielleicht ein klinisches Indivi-
duum, ein spastisches Seitenstiick zur Friedreichschen
Krankheit konstruieren.”

Dieser Gruppe rechnet Freud dann weiterhin die Falle von
Higier zu.

Noch schérfer spricht er sich auf S. 280 aus. ,,Angesichts des Reich-
tums an derartigen Formen, welche eine cerebellare Ataxie mit Schwach-
sinn, Nystagmus, Sprachstorung, Augenaffektionen und spastischen
Symptomen kombinieren, wird man etwa geneigt sein, bis nicht anato-
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mische Befunde weitere Aufkldrung bringen, dem Anspruch auf genaue
Erfillung des Marieschen Typus zu entsagen und vorderhand nur zwei
Gruppierungen anzuerkennen: den alten Friedreichschen Typus
mit seinen Variationen, und ein spastisches Gegenstiick, eine spastische
Friedreichsche Krankheit. Man kann sich fragen, wodurch nun diese
beiden Krankheitsbilder sich von den Formen absondern, die wir als
cerebrale Diplegien fiir die infantile Cerebrallihmung in Anspruch
nehmen. Die Antwort mul lauten: einzig durch den cerebellaren
Symptomenkomplex, die statische Ataxie und den schwankenden Gang.
Nichts anderes als dies fehlt z. B. den Fillen von Pelizaeus, Freud
und Higier, bei denen selbst die im Marieschen Typus nicht kon-
stante Opticusatrophie auftritt.

Durch Freud wird somit eine neue Bereicherung der einen Gruppe
der familifir-hereditdren Erkrankung angestrebt, die von Higier ge-
schaffene Zusammenstellung wird erweitert — gleichzeitig erhilt sie
eine neue klinische Deutung —, ihre nahe Beziehung zur Friedreich-
schen Ataxie wird hervorgehoben.

Es vergehen 10 Jahre, da erscheint die bemerkenswerte und viel
besprochene Arbeit von H. Vogt ,,Uber familiire amaurotische Idiotie
und verwandte Krankheitsbilder. Dem Vorgehen von Higier und
Freud getreu libernimmt auch Vogt die von Freud zuriickgelassene
Kombination, um sie um seine eigenen Beobachtungen zu vermehren.
Vogt hat drei Geschwisterpaare zum Teil nur klinisch, zum Teil klinisch
und autoptisch zu untersuchen Gelegenheit gehabt. Die grofie Verwandt-
schaft dieser Beobachtungen zur einfachen amaurotischen Idiotie, wie
sie Tay und Sachs und spéter zahlreiche andere Autoren beschrieben
haben, ist ihm nicht entgangen, und mit Scharfsinn sehen wir ihn be-
miiht, eine neue grole Gruppe — die der juvenilen amaurotischen
Idiotie — zu griinden.

Die von Tay und Sachs beschriebenen Fille bilden den Kern dieser
Unterabteilung der familidr-hereditiren Erkrankung; um diesen Grund-
typus gruppieren sich verwandte Formen, die lediglich durch den
schleppenden, chronischen Verlauf und durch den Beginn der Er-
krankung im spiteren Kindesalter unterschieden sind. Die Sympto-
matologie der Fille, die in scharfen Ziigen umgrenzt sind, weist ebenso
sehr auf die Zusammengehorigkeit und innere Verwandtschaft hin wie
die Ergebnisse der histopathologischen Untersuchung, die in einer
spiteren Arbeit aufgezdhlt werden. — Vogts Untersuchungen sind der
Ausgangspunkt bedeutungsvoller Publikationen geworden und haben
schlieBlich zur Aufstellung einer Krankheitsgruppe gefiihrt, die als eine
der am bestimmtesten umschriebenen der Neurologie gilt. Reichliche
kasuistische Beitrige mit erschopfender klinischer Beobachtung und
histopathologischer Bestimmung haben der amaurotischen Idiotie und
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ihren verwandten Erscheinungen eine ganz bestimmte nosologische
Stellung verschafft. Mir schweben natiirlich die bekannten Ausfiih-
rungen von Schaffer und Spielmeyer vor, wenn ich an die Bedeutung
der familiiren amaurotischen Idiotie denke. Auf die noch vorhandenen
Meinungsdifferenzen der Autoren einzugehen, habe ich hier keine
Veranlassung; ebensowenig ist es mir jetzt darum zu tun, zur jingst
erst vertretenen Anschauung von Bing und Higier dieser Krankheits-
gruppe gegeniiber Stellung zu nehmen. An dieser Stelle erwdhne ich
die Arbeiten von Vogt, Schaffer und Spielmeyer nur deshalb, weil
alle diese Autoren auch die Fille von Pelizaeus, d. h. die uns be-
schiftigende Erkrankung herangezogen haben. Vogt hat als erster
um die Tay - Sachssche Erkrankung seine eigenen Beobachtungen
und daneben die Fille von Higier, Freud und Pelizaeus gestellt.
Er hat also wieder nach dem nunmehr bekannten Verfahren die zuletzt
von Freud vorgefiihrte Gruppierung durch Zusatz eigener Beobach-
tungen zu einer neuen Kombination umgeformt. Und diese neue Mixtur
wird jetzt unter einem neuen Namen, némlich unter dem der juvenilen
amaurotischen Idiotie aufgetragen. Auf S. 327 werden als ,,Falle aus
der Literatur” nacheinander die Beobachtungen von Higier (1896),
Pelizaeus (1885) und Freud (1893) referierend aufgezéhit. Die Ver-
schmelzung zu einer Krankheitsform wird auf 8. 330 durchgefiihrt;
hier schreibt Vogt: ,,Die in der II. Gruppe wiedergegebenen Fille von
Higier, Freud, Pelizaeus und die aus der Langenhagener Anstalt
erweisen sich nur als in quantitativer Beziehung von denen der Sachs-
schen Gruppe verschieden. Insofern die Kombination der Symptome
mit Einschlu® der Familiaritit und der Neigung zur Progression im
Verlauf auch in der IT. Gruppe vorhanden sind, ist die Einheitlichkeit
der Fille und ihre Zugehorigkeit zu derselben Gruppe sicher. Der Unter-
schied betrifft auBer der weniger deutlich hervortretenden Disposition
der judischen Rasse das ophthalmoskopische Bild und vor allem das
Alter. Die II. Gruppe bewegt sich beziiglich des Ausbruches der Krank-
heit zwischen dem 4. und 16. Jahr, sie dauert meist einige Jahre, die
Sachssche Form lauft innerhalb der beiden ersten Lebensjahre ab.
Die Verwandtschaft und Ubereinstimmung der Krankheitsbilder er-
scheint als das Wesentliche, der Unterschied nur als trennendes Moment
innerhalb eines gemeinsamen Typus.*

Erganzend fithren wir noch einige Sitze aus der Arbeit von Vogt
an. ,,Trotz der mancherlei Differenzen, welche der Verlauf der Krank-
heit in den beiden Gruppen darbietet, wiederholen sich doch die Haupt-
ziige des wesentlichen Bildes. Die Abzweigungen davon, so wenig sie
fehlen und so sehr sie fiir die Erhdrtung der Tatsache wichtig sind,
daf derartige pathognomonische Typen flieBende Uberginge darbieten,
erscheinen entweder akzessorischer Natur oder sie erkléren sich aus Be-

6*
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sonderheiten, die mit dem Alter, den duBeren Umstinden usw. zu-
sammenhingen. Die von Sachs fiir seine Form als charakteristische
aufgestellte Symptomengruppe gilt auch fiir den gemeinsamen Typus.
Dies sind die folgenden Punkte:

1. Schwiche der Extremitéiten bis zur voélligen Léhmung, meist
diplegischer Natur, selten mehr paraplegisch. Die Lahmung ist bald
spastischen, bald paralytischen (schlaffen) Charakters. Sehnenreflexe
dementsprechend entweder erhoht oder fehlend.

2. Abnahme der Sehkraft bis zu volliger Blindheit (ophthalmosko-
pisch Opticusatrophie), in den Sachsschen Fillen wird die charakte-
ristische Verdnderung der Macula nach Tay nur sehr selten vermiBt.

3. Psychischer Defekt, mit der Zeit zu vélliger Verblodung fithrend.

4. Riickschritt der korperlichen Entwicklung, Stillstand des Wachs-
tums, Verdauungsstérungen, Marasmus.

5. Exquisit progredienter Charakter der Erkrankung, sekundir
werden auch andere Systeme befallen (bulbdre Symptome, Anosmie,
Taubheit, Stérungen der Koordination). Tod meist durch Erschopfung.
Keine unmittelbaren Verdnderungen der inneren Organe.

6. Familiaritét.

Diese sechs Punkte charakterisieren erschopfend das Wesen der
Krankheit. Der Verlauf ist in beiden Fillen ein allmdhlicher. Durch
die eigenartige Gruppierung der Symptome erhalt die Affektion nahe
Verwandtschaft zu groBen Krankheitsgruppen, besonders zu den
familifiren Affektionen und zur Gruppe der cerebralen Diplegien der
Kinder.

Vogts Ausfithrungen veranlassen mich zum Vorhalt, da8 er gar zu
schematisch vorgegangen ist und dem Schema zuliebe den Pelizaeus-
schen Fillen Zwang angetan hat. — Sehen wir uns die Fille, wie sie
Pelizaeus beschrieben hat, niher an, so sind wir nicht berechtigt,
aus diesen Mitteilungen jene Eigenschaften zu extrahieren, die nach
der Auffassung Vogts die Briicke von seinen Fillen zu den Pelizaeus-
schen schlagen. Ich kann da Vogt nicht beistimmen, wenn er schreibt:
,,Die Ubereinstimmung der Fille der Sachsschen Form und die Fille
der spiter Erkrankten (zu diesen Féllen rechnet er ja auch die von Peli-
zaeus) ist in allen wesentlichen Punkten eine vollstindige. Alle cha-
rakteristischen Momente finden sich in beiden Gruppen.“ Die charak-
teristischen Momente findet er, wie wir gesehen haben, in der Opticus-
atrophie, Lahmung, Ausgang in Verblédung, Entwicklung der Krank-
heit im spéteren Kindesalter. Die erste und letzte Erscheinung treffen
fiir die Pelizaeusschen Falle nicht zu, die Verblodung hat nicht die
symptomatische groBle Bedeutung, die Vogt ihr zuteilen mochte. Alles
dies geht aber bereits aus der Mitteilung von Pelizaeus selbst hervor.
Allerdings hat Pelizaeus bei dem einen Kranken der Selbstbeobachtung
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,»olasse Papillen® festgestellt — aber keine Opticusatrophie, denn er
fiigt noch hinzu ,,sonst normal®; bei dem zweiten Kranken seiner Be-
obachtung wird der Augenhintergrundbefund nicht erwahnt. Auf
keinen Fall geben uns diese Angaben ein Anrecht auf das Vorhanden-
sein einer Atrophie oder gar auf Blindheit zu schlieBen. — Was das
Kapitel ,,Verblodung® anbetrifft, so nennt Pelizaeus seinen Kranken
,leicht imbezill* und modifiziert sein Urteil dahin, daBl nach Angaben
der Angehorigen duBlere Umstinde dazu fithrten, den Kranken ,.etwas
dumm® erscheinen zu lassen. Vom zweiten Kranken sagt Pelizaeus,
er mache den Eindruck eines schwachsinnigen Menschen, doch meint
die Mutter, das sei nicht so schlimm usw. Vogt macht aus dieser
Angabe ,.einen erheblichen Intelligenzdefekt'; ein dritter Kranker sei
geistig schwachsinnig gewesen, wihrend von einem vierten berichtet
wird, da} ,er geistig geweckt gewesen und geblieben ist“. — Alles
in allem ist also die Ubereinstimmung zwischen den Féllen
von Pelizaeus und denen von Vogt gar keine sehr grolle,
nachdem die ,,Grundsymptome‘‘ nur angedeutet oder iiberhaupt nicht
vorhanden sind. Jetzt, wo ein grofleres klinisches Material vorliegt,
erscheint es gar nicht nétig, Unterschiede des anatomischen Sub-
strates heranzuziehen, um auf die vorhandenen bedeutsamen Differenzen
hinzuweisen. Tatsdchlich ist auch Vogt (ich nehme an auf Grund
meiner Vortrige und Publikationen) in seiner neuesten Mitteilung
iiber dieses Thema von seiner fritheren Zusammenstellung abgekommen.
— Ich bin trotzdem nicht ohne Absicht Vogt bei seinen Identifikations-
bestrebungen etwas eingehender gefolgt. Sie sind lehrreich genug.
Sie zeigen uns manches, zunéchst wie gefihrlich es ist, auf Grund von
fremden Krankengeschichten Urteile zu fillen, und wie leicht letztere
einer subjektiven Firbung anheimfallen, selbst bei einem kritischen
Verarbeiter vom Schlage H. Vogts; endlich bringen sie einen neuen
Beweis fiir die Unzulénglichkeit der Bewertung klinischer Erscheinungen
dort, wo es gilt, ein zusammengesuchtes Material zu ordnen.

Es ist nicht weiter iiberraschend, daff Schaffer und Spielmeyer,
den Ausfithrungen Vogts folgend, unsere Fille in gleichem Atemzuge
mit der amaurotischen Idiotie und den ihnen verwandten Erkrankungen
nannten. —

Die Stellungnahme von Fréulein Pesker (1900) zu den Pelizaeus-
schen Fillen ist im Prinzipe die gleiche wie die von Pelizaeus, Freud,
Higier, Vogt. In ihrer Auffassung finden wir sie kraftig sekundiert
von Pierre Marie. Dora Pesker hat ein Geschwisterpaar beobachtet
mit eigenartigen ,,cerebrospinalen Symptomen‘‘. Den einen Fall konnte
sie auch autoptisch untersuchen. Die anatomische Untersuchung ist
es gerade gewesen, die sie bei der nosologischen Bestimmung des Krank-
heitsbildes sehr vorsichtig machte: ,,Notre observation ne peut é&tre
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rangée ni dans la paralysie familiale spastique décrite par M. Lorrain,
ni dans la diplegie cerebrale infantile familiale, ni dans aucune autre
affection familiale décrite jusqu’a présent.” , Mais elle®, fiigt sie am
Schlufl ihrer Arbeit noch hinzu, ,présente beaucoup d’analogies avec
I’observation clinique publieé en 1885 par M. Pelizaeus sous le nom
de sclérose multiple.*

In der Tat mull zugegeben werden, dafl das klinische Bild hier wie
dort weitgehende Ahnlichkeiten bietet. Es handelt sich um zwei er-
wachsene Briider; zwei Briider ihrer Mutter, die selbst ganz gesund ist,
sind gelahmt gestorben. Der Beginn der Erkrankung fithrt auf die
erste Kindheit zuriick. Als erstes krankhaftes Zeichen treten bei den
15 Tage alten Kindern Krimpfe auf, ohne Lahmungen zu hinterlassen.
Diese werden spiter beobachtet, die Knaben sind niemals imstande
gewesen, zu gehen oder zu stehen. Die Krankheit nimmt einen lang-
samen progredienten Verlauf, um schlieBlich einen sehr schweren End-
zustand zu erreichen. Nystagmus, Tremor des Kopfes, athetotische
Bewegungen der oberen Extremitdten, Bradylalie, Lahmung und
Contracturen der unteren Extremititen, eigenartige Full- und Zehen-
stellung entsprechen ganz dem uns nunmehr bekannten Krankheitsbild ;
auch die negativen Erscheinungen sind wieder gleichartig: Fehlen von
Verdnderungen im Augenhintergrund, vorhandene Erregbarkeit von
Muskeln und Nerven, keine Blasen- und Mastdarmstérung, Sensibilitit
intakt, Patellarsehnenreflexe erhalten. (Pesker behauptet, an ihren
Fillen spastische Erscheinungen vermiflt zu haben; weiterhin schreibt
sie, auch Pelizaeus habe nur geringfiigige spastische Contracturen
beobachtet. Das wiren nach Pesker neue gemeinsame Beriihrungs-
punkte. Nun ist das nicht richtig. Pelizaeus hat wohl spastische
Erscheinungen beobachtet und beschrieben und auch die Fille Peskers
diirften nicht ganz frei davon sein, soweit der mitgeteilte neurologische
Befund solche Schliisse zuldfit.) Die Unterschiede zwischen beiden
Reihen erscheinen relativ geringfiigig. Sie beschrinken sich auf die
Ungleichartigkeit der ersten Entwicklung der Erkrankung und in
Verschiedenheiten in der Schwere der Symptome. — Die Unterschiede
sind so unbedeutend, dafl Frl. Pesker schreiben darf: ,,Malgré ces points
de dissemblance il y a suffisamment de caractéres communs dans I’en-
semble des symptémes pour que nous croyons étre en droit de comprendre
ces deux affections dans le méme groupe pathologique.®

Mit anderen Worten, auch Friaulein Pesker ist geneigt, eine neue
— und wie wir sahen — eigenartige Gruppe aus ibren und unseren
Fillen zusammenzuschweilen. Wir werden spéter an anderer Stelle
Gelegenheit haben, den von Pesker beschriebenen pathologischen
Befund ibres Falles dem unserigen gegeniiberzustellen und uns iiber die
Berechtigung der Zusammenstellung beider Félle auszulassen.
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In der Sitzung vom 5. April 1900 der Société de Neurologie zu
Paris hat Pesker den einen Kranken vorgestellt und iiber ihre Befund-
ergebnisse berichtet. An der Diskussion haben sich unter anderen
Babinskiund P. Marie beteiligt. Babinskis Bemerkungen bestatigen
unsere oben geduflerten Vermutungen beziiglich der Anwesenheit spa-
stischer Erscheinungen. Babinski macht nimlich daraunf aufmerksam,
wie er an dem Kranken das nach ihm benannte Zehenphénomen nach-
weisen konnte und wie auch der miskroskopische Befund auf eine
Alteration der Pyramidenbahnen hinweise. Pierre Marie betont
abermals, dal nur die Pelizaeusschen Fille mit dem von Pesker
vorgestellten sich vergleichen lieBen; eine Verwandtschaft mit den
Freudschen Fillen hélt er fiir unwahrscheinlich. — Pesker selbst
umgrenzt die Pathogenese ihres Falles mit den Worten: ,,I1 me semble
quil s’agit d’un arrét de développement congénital de tout le systéme
central avec localisation particuliére sur le faisceau cérébelleuse et le
cordon postérieur.” — Erwahnt sei noch, dal} Pesker ihre Thése mit
drei Tafeln ausgestattet hat, die die Abbildung des einen Kranken und
der Gehirnschnitte enthalten. — Die Contracturen der Extremititen,
Stellung der Zehen und Fiile ihres Kranken erinnern tatséchlich leb-
haft an Bilder unserer Kranken.

Die Aufzéhlung jener Autoren, die sich mit den Pelizaeusschen
Fillen beschaftigt haben, liele sich noch um viele Namen bereichern.
Ohne das Bestreben zu haben, die Namenliste erschopfend wieder-
zugeben, weise ich auf die Arbeiten von Erb, Bdumlin, Bernhard,
Jendrdssik, Londe, Lorrain, Souques, Paul et Bonne, Collier,
Schupfer, Calabrese, Massalongo, Kohshernikoff, Higier,
Bing hin. Oppenheim beschiftigt sich in seinem Lehrbuch wieder-
holt mit den Kranken von Pelizaeus. Auf S. 210/211 begegnen wir
denselben gelegentlich der Besprechung der familidren Form der spasti-
schen Spinalparalyse. In dem Anhange zur cerebralen Kinderlshmung
tauchen sie auf S. 975 als Paradigmata fiir eine hereditir-familiire Er-
krankung wieder auf, die Beziehungen teils zu den Diplegien, teils zu
gewissen Spinalerkrankungen besitzen. Sie werden im engen AnschlufB
an die familiire amaurotische Idiotie erwihnt.

Wir sehen immer dasselbe sich wiederholen: ein Teil der Autoren
nimmt die Diagnose von Pelizaeus an, ein anderer steht derselben
reserviert gegeniiber und weist auf die Unsicherheit derselben hin, den
Mangel eines anatomischen Befundes beklagend (so besonders Lorrain,
S.17), der groBiere Teil aber wagt den Schluf}, selbst beob-
achtete Félle mit den Pelizaeusschen zu einer Gruppe zu-
sammenzustellen,

Der literarhistorische Uberblick, den wir soeben zu geben versucht
haben, hat uns in geradezu drastischer Weise auf die Unsicherheit
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aufmerksam gemacht, die die Bestimmung der Erkrankung lediglich
auf Grund eines bestimmten Symptomenkomplexes mit sich brachte.
So lange nur das klinische Bild bekannt ist, so griindlich es auch be-
schrieben sein mag, sind alle moglichen Spekulationen erlaubt; nie-
mals wire es gegliickt, die einzelnen sich widersprechenden Ansichten
der verschiedenen Autoren wirksam zu bekdmpfen, hitte nicht die
Sektion des Otto R. allen Mutmafungen und klassifikatorischen Ver-
suchen definitiv den Riegel vorgeschoben. Man vergegenwiirtige sich
riickblickend noch einmal, welch gegensitzliche Meinungen ein und
derselbe klinische Befund zeitigen konnte: Multiple Sklerose, juvenile
amaurotische Idiotie, Abart der Friedreichschen Ataxie oder der
Ataxie hérédo-cérébelleuse, cerebrale Diplegie, eigenartige System-
erkrankung — alles dies konnte und durfte diagnostiziert werden.
Dabei ist zu bedenken, daf der exquisit hereditir-familifire Charakter
der Erkrankung von vornherein eine groe Beschrinkung der gegebenen
Moglichkeiten setzte.

Ich habe mir selbst wiederholt die Frage vorgelegt, fiir welche
Diagnose ich mich entschieden hitte, wenn mir nichts weiter
als die gesammelten klinischen Daten vorgelegen hitte. Welchem
der verschiedenen oben zitierten Autoren hitte ich mich anschlieBen
konnen? Oder wire ich nicht auch der Versuchung erlegen, meine
Fille zu einer Reihe #hnlicher in Beziehung zu setzen, um eine neue
Krankheitsgruppe zu bilden? Meine Erfahrungen in den letzten Jahren
hétten einen solchen Versuch kriftig unterstiitzt. — Zunichst ist ein
neuer Fall aus der Literatur mir bekannt geworden, der zu einer Gegen-
iiberstellung sehr reizt. Es ist der Fall von von Malaisé, iiber den ich
gleich kurz referieren werde. An zweiter Stelle will ich eine personliche
Beobachtung anfiihren, die auch deshalb hier Erwihnung finden darf,
weil die betreffenden Kranken vor 9 Jahren von einem erfahrenen
Kliniker als Analogiefille zu denen von Pelizaeus demonstriert
worden sind.

Neue Beispiele fdhnlicher Fille.
1. Die Fille von E. von Malaisé.

Aus den Beobachtungen von Malaisés ergibt sich etwa folgendes
Krankheitsbild :

Es handelt sich um 6 Geschwister blutsverwandter Eltern. Sie erkrankten
im 3. Lebensjahre mit Temperaturerhohung verschicdenen Grades, ohne BewuBt-
seinsstérungen und Krampferscheinungen. Kurze Zeit danach verschlechtert sich
das Gehvermdgen. Bei einem der Kranken gleicht sich die Gehstérung wieder aus,
withrend bei den anderen der ProzeB weiterschreitet bis zu vélligem Gehunvermégen.
Die Kranken, die der Autor selbst zu untersuchen Gelegenheit hatte, weisen ein
auffallend gleiches Symptomenbild auf, der Unterschied ist durch das Alter der
Erkrankung gegeben. Auch die zwei verstorbenen Geschwister sollen nach An-
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gaben der Eltern einen gleichen Krankheitsverlauf und gleiche Erscheinungen ge-
boten haben. — Bei den dlteren Kindern findet sich eine Affektion der oberen
und unteren Extremitdten, bei den jiingeren sind die oberen Extremitédten noch
relativ frei. Als gemeinsame Symptome werden genannt: Unfahigkeit ohne Unter-
stiitzung zu gehen und zu stehen, beim Sitzen sinkt der Oberkdrper zusammen,
der Kopf hat keinen Halt und neigt nach der einen Seite. Die Beine sind paretisch,
die Fiifle stehen in Spitzfubstellung, die Oberschenkel in spastischer Adductions-
contractur; Cyanose und Kalte der Unterschenkel und Fiifle ist vorhanden. Die
oberen Extremitdten sind leicht paretisch, es besteht Muskelsteifigkeit, Un-
geschicklichkeit und Verlangsamung der Bewegungen; athetoide Bewegungen
werden beobachtet. — Die Sprache ist bei allen Kranken stark gestort, tragt
einen mehr oder weniger deutlichen bulbéren Charakter. Bei einzelnen Kranken
sind Schlingbeschwerden vorhanden. Reflexe: gesteigerte Patellarsehnenreflexe.
Babinski, Oppenheim. Diese Reflexanomalie ist auch bei dem einen Médchen ge-
blieben, bei der die Gehstorung nur kurze Zeit bestanden hatte, um wieder zu
verschwinden. Der Augenhintergrund zeigte nur einmal Verdnderung in Form
einer Papillenabblassung. — Die Intelligenz hatte stark Not gelitten.

Von Malaisé ist geneigt, die Erkrankung unter die infantilen Cere-
brallihmungen einzureihen. Eine solche Diagnose kann natiirlich fiir
uns nur den Wert einer vorldufigen Diagnose besitzen. — Von dem autop-
tischen Befund, den er bald zu erheben hofft, erwartet sich von Malaisé
mit Recht weitere Aufklirung. — Im Gegensatz zu unseren Kranken
fehlt den Malaiséschen Kranken die hereditdre Verbreitung, auch
mufl das Auftreten bulbérer Erscheinungen differentialdiagnostisch
verwertet werden, schlieflich kann man in dem Beginn unter Fieber-
erscheinungen einen neuen Unterschied erblicken. Immerhin hat die
Gesamtheit der Erscheinungen sehr viele Analogien zu unseren Fillen,
so daB es erlaubt erschiene, beide Krankheiten klinisch aneinander-
zupassen. —

Folgende Fille einer Selbstbeobachtung wiirden erst recht zu
einem gleichen Unternehmen ermutigen.

2. Selbstbeobachtung. Familie L.2).

Es handelt sich um 4 kranke Briider, die eine gesunde Schwester und einen
gesunden Bruder haben. Ein Onkel der Mutter ist an dem gleichen Leiden er-
krankt gewesen und im Alter von 46 Jahren gestorben. Die drei élteren Knaben
sind im Jahre 1901 in der Tiibinger medizinischen Klinik aufgenommen gewesen,
die Krankengeschichten standen mir durch das freundliche Entgegenkommen des
Herrn Professor von Romberg zur Verfiigung; zwei Kranke waren in Stetten
untergebracht; ich habe die im Jahre 1906 dortselbst gefertigten Aufnahmestaten
heranziehen konnen, im November 1907 habe ich beide Kranke selbst unter-
suchen kénnen. Der 4. Knabe, der zurzeit 9 Jahre alt ist, war noch nicht geboren,
als seine Briider in Tiibingen sich befanden; iiber jhn besitzen wir keinerlei drzt-
liche Nachricht; doch gaben mir die Eltern schriftlich an, daB sein Zustand dem

1) Herr Medizinalrat Dr. Habermaas in Stuttgart, frither Direktor der An-
stalt Stetten i. R., ist es gewesen, der mich auf diese Fille aufmerksam machte.
Er stellte mir auch die Kranken in liebenswiirdiger Weise zur Verfiigung. — An
dieser Stelle danke ich jhm bestens fiir alle seine freundlichen Bemiihungen.
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seiner Briider véllig gleicht. Das sind die verschiedenen Quellen, aus denen die
folgende Schilderung stammt.

Auszug aus der Krankengeschichte der medizinischen Klinik zu
Tiibingen aus dem Jahre 1901:

Die Briider Hans, Karl und Georg L. standen damals im Alter von 9, 6 und
21, Jahren. Die Mutter gab iiber den Verlauf der Krankheit, der bei allen drei
Kindern der gleiche ist, folgendes an: Zuerst habe sie, schon einige Tage nach
der Geburt, ein eigentiimliches ,,Hin- und Herflunkern* der Augen bemerkt, die
Kleinen haben sich jedoch kriftig weiter entwickelt, bis sie ins Alter kamen, wo
sie hitten gehen lernen sollen. In der ersten Zeit sei es ihnen wohl gelungen zu
stehen, doch bald habe sie bemerkt, daB sie die Beinchen nicht in jhrer Gewalt
hitten. Sie hitten dieselben immer, wenn sie mit Unterstiitzung versuchten zu
gehen iibereinander gekreuzt, stehen hitten sie nur kénnen, wenn sie sich an
einem Gegenstand hielten; auch hitten sie ihre FiiBchen nie ganz aufgestellt,
sondern seien nur auf den Zehen gestanden. Auch das Sitzen habe ihnen Beschwer-
den gemacht. Sie haben alle einen Buckel bekommen. Das Sprechen mache ihnen
Miihe. Sie bringen nur die ersten Worte eines Satzes laut und richtig heraus, die
anderen hauchen sie entweder nur oder bringen sie gar nicht mehr heraus. Sie
glaube auch, daBl die Kleinen kurzsichtig seien. Normale Geburten.

Befund:

1. Karl L., 6 Jahre alt. Pat. zeigt eine seinem Alter entsprechende GroBe
und befindet sich in ziemlich gutem Ernihrungszustand. Es besteht eine hoch-
gradige spastische Parese beider unteren Extremititen. Pat. kann, wenn er sich
mit beiden Hinden nicht an einem Gegenstand halt, nicht stehen. Dabei besteht
hochgradiger Pes equinus, so daf der Kranke, wenn er gehalten wird, nur mit
den Zehenspitzen auf dem Boden steht. Die ganzen Extremititen selbst befinden
sich dabei in einem starren Zustand, indem die Muskulatur gespannt ist. Bei
Gehversuchen werden die Beine in Adduction und Einwirtsrotation kreuzweise
voreinander aufgesetzt; die spastische Spannung der Muskulatur findet sich auch
in geringem Grade an den oberen Extremititen, doch ist hier keine wesentliche
Parese vorhanden. Beim FErfassen eines Gegenstandes tritt geringes Intentions-
zittern auf. Die Patellarreflexe sind beiderseits stark ausgeprigt. Beiderseitiger
FuBklonus. Eine wesentliche Stérung der Sensibilitét nicht vorhanden. Geringer
Tremor des Kopfes. Starker Nystagmus beiderseits in starker Oscillation. Keine
Augenmuskellihmung. Pupillen reagieren prompt auf Lichteinfall. Intelligenz des
Kranken erscheint vielleicht etwas herabgesetzt, aber nicht bedeutend. Kein
Tremor der Zunge. Sprache ist sehr schwer verstindlich, langsam, mit starker
Beeintrichtignng der Artikulation. Die Wirbelsiule ist im Bereich der Brust-
wirbel kyphotisch gebogen, so daB Pat. beim Sitzen eine stark gebiickte Haltung
einnimmt.

Augenbefund nach Bericht der Augenklinik:

Nystagmus horizontalis, Der Bau ist bei allen ein hyperopischer von einer
Hyperopie bis zu 4 Dioptrien. Medien sind klar. Der Befund an der Papilla nervi
optici ist bei allen ein gleicher. Die Papille ist graurot; die Grenzen sind leicht
verwaschen; die Arterien sind eng, die Venen sind etwas stirker gefiillt und etwas
abnorm geschlingelt. Bei Georg L. zeigt sich an einem nasal laufenden Gefal3
eine weiBliche Einscheidung am linken Auge; an demselben Auge sind in der
Peripherie diffus atrophische. Partien der Netzhaut mit Pigmentmangel. Der
Visus ist nicht genau zu bestimmen. Starke Amblyopie besteht nicht. Am aus-
gesprochensten ist der Befund bei dem jiingsten Patienten Georg L. auf dem
linken Auge, am wenigsten ausgesprochen bei dem &ltesten, bei welchem jedoch
der stirkste Nystagmus besteht. Die Diagnose: Atrophia nervi opt. post neurit.
Nystagmus.“
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Klinische Vorstellungen:

Zusammen mit seinen beiden Geschwistern, die an derselben Krankheit leiden,
vorgestellt. Es leiden alle drei an einer hereditiren Krankheit, die sich aber erst
nach 2 Jahren entwickelt hat. Es besteht hochgradige spastische Parese beider
unteren Extremititen mit erhShtem Sehnenreflex und FuBklonus. Es sieht aus
wie eine schwere Tabes spastica, doch ist auBerdem noch starker Nystagmus und
Sprachstérung in Form von Bradylalie, geringes Intentionszittern und zunehmende
Demenz mit dieser Krankheit verbunden. Pathologisch-anatomisch handelt es
sich hier wohl um eine Degeneration der Pyramidenseitenstrangbahnen, sowie
um Degenerationsherde im Gehirn. Vorlesung des analogen Falles von
Pelizaeus.

Ein spéterer Eintrag besagt: Gewisse Analogie der Erkrankung mit der here-
ditédren Friedreichschen Ataxie. Hinweis auf Pelizaeus, genau dieselben Sym-
ptome dort beschrieben.

2. Hans L., 9 Jahre.

Anamnese wie bei Karl.

Status: Pat. zeigt dieselben Krankheitserscheinungen wie sein Bruder Karl.
Es sind auch beide unteren Extremitédten hochgradig paretisch. Dabei ist aber
die spastische Spannung der Muskulatur in hoherem Grade vorhanden. Die Beine
werden meist im Hiift- und Kniegelenk flektiert, maflig heraufgezogen und ver-
mdgen nur mit einem ziemlich erheblichen passiven Widerstand extendiert werden.
Auch wenn der Kranke sich am Bett hilt, vermag er kaum zu stehen. Bei Geh-
versuchen werden die Beine ebenfalls kreuzweise durch Hyperadduction und
Einwiértsrotation tibereinander geschlagen. Patellarsehnenreflexe beiderseits ver-
stiirkt, beiderseits sehr starker FuBklonus, auch an beiden Armen. An den Armen
besteht eine deutliche spastische Spannung der Muskulatur und geringer Intentions-
tremor. An beiden Augen starker Nystagmus lateralis in raschen Amplituden,
der bei Fixierung von Gegenstinden sich verstirkt. Sonst an den Augen keine
Bewegungsstorungen. Der Kranke ist fiir sein Alter ziemlich dement und psychisch
bedeutend weniger entwickelt als sein um 3 Jahre jiingerer Bruder. Die Sprache
ist langsam uund schwer verstindlich. Artikulation mangelhaft. Keine Sensibili-
tétsstorungen.

3. Georg L., 2% Jahre.

Pat. zeigt genau dieselben Krankheitserscheinungen wie seine beiden &lteren
Briider, doch sind dieselben bei ihm noch bedeutend weniger ausgesprochen. Zu
stehen vermag Pat., wenn er sich halt, ganz gut, auch etwas zu gehen, wenn er
unterstiitzt wird. Patellarsehnenreflexe erhoht, Fulklonus beiderseits. Nystagmus
lateralis, verlangsamte Sprache mit erschwerter Artikulation. Keine bedeutende
psychische Demenz.

Der Befund des Jahres 1906 (Aufnahmestatus aus Stetten) ist folgender:

1. Karl L. (der zweitiilteste Knabe), 11 Jahre alt.

Hereditére Belastung: drei Geschwister des Pat. sowie ein Onkel der Mutter
zeigen dasselbe Leiden. Von den Geschwistern ist der 1., IV.,, V. und VI. Bruder
befallen.

Status: Etwas starrer Gesichtsausdruck, guter Erndhrungszustand, fort-
wihrendes Schaukeln und Zittern des Kopfes, Korperhaltung zusammengesunken,
Oberschenkel nach vorn geneigt. Gehen und Stehen nicht mdoglich. Sitzen nur
bei Unterstiitzung. Intentionszittern. Kiihle, cyanotische untere Extremitiiten.

Kérperlinge 1,21 m, Korpergewicht 24 kg, Horizontalumfang des Schédels
54 cm. — Hochgradiger Nystagmus, Pupillen reagieren, Augenbewegungen frei,
Sprache: skandierend, sehr undeutliche, schwer verstindliche Sprache. Untere
Extremitiiten atrophisch, paretisch, Contracturen im rechten FuBlgelenk. Patellar-
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sehnenreflexe sehr lebhaft, links Dorsalklonus, von den Bauchdeckenreflexen nur
der obere auszulsen, beiderseits Babinski. — Die Beuger beider Oberschenkel ge-
lahmt, das Beugen der Beine im Hiiftgelenk ist aktiv nicht maoglich, das Strecken
wird ganz gut ausgefithrt. Der rechte Full steht rechtwinklig nach innen und in
hochgradiger Supinationsstellung. Die Beine werden, wenn Pat. gehalten wird,
mithsam und mit Kreuzzung nach vorn gesetzt. Sitzen auf dem Boden unméglich,
Aufstehen aus liegender Stellung unter Zuhilfenahme der Arme und Hinde, er-
greift die Oberschenkel und zieht sich dann empor. Geistig: méBiger Schwachsinn,

Wir fiigen das Ergebnis unserer eigenen Untersuchung bei, die im No-
vember 1907 erfolgte.

Starrer Gesichtsausdruck. — Der rechte Full steht genau senkrecht zum
Unterschenkel nach innen, so daB der Kranke mit dem ganzen #uBeren FuBrand
auftritt; aktive Bewegungen der Fiifle nicht mdglich, der innere Fulrand des
linken FufBles steht tiefer als der #uflere. Pat. kann sich ohne Hilfe nicht aufrecht
halten, die Beine werden ganz steif gehalten. Die Oberschenkel stark adduziert
wie beim Bruder. Patellarsehnenreflexe links sehr lebhaft, rechts nicht auslésbar.
Kein FuBklonus. Bei Versuchen, die Unterschenkel passiv zu beugen, st6t man
zunsichst auf starken Widerstand, nach Uberwindung desselben ist eine weitere
Flexion leicht ausfithrbar. Babinski beiderseits sehr lebhaft. Leichter Nystagmus.
Augenbewegungen frei. Pupillen reagieren.

Der iibrige neurologische Befund wie beim Bruder.

2. Georg L., der zweitjiingste Knabe, 7 Jahre alt (der jiingste der Tiibinger
Fille). — Status vom Februar 1906. — Anamnese wie beim Bruder Karl.

Status: Freundlicher, aber starrer Gesichtsausdruck. Guter Ernidhrungs-
zustand. Schlaffe, aber zusammengesunkene Kérperhaltung. Kopf vorniiber-
geneigt, Nystagmus, Nick- und Zitterbewegungen des Kopfes. Stehen und miih-
sames Gehen bei Unterstiitzung moglich, kann frei sitzen. Kiihle, cyanotische
untere Extremititen, Spannung der Muskulatur in den oberen und stérker in den
unteren Extremititen. Korperlinge 1,07 m, Gewicht 19,5 kg, Horizontalumfang
des Kopfes 54 em.

Nystagmus, Pupillen reagieren prompt, Sprache: skandierend, schwer ver-
stindlich, undeutlich. Obere Extremitdten: mangelhafte Koordination, Intentions-
zittern. Untere Extremititen: atrophisch, keine Contracturen, paretisch. Patellar-
sehnenreflexe beiderseits sehr lebhaft, schwache Plantarflexion des Sohlenreflexes,
beiderseits Dorsalklonus, Bauchdeckenreflexe lebhaft. Stehen nur mit Unter-
stlitzung moglich auf den Zehen mit stark flektierten Knien, ebenso Gehen mit
Kreuzung der Beine. — Status psychicus: wie beim Bruder.

Der Befund, den ich gelegentlich meines Besuches in Stetten im November
1907 erheben konnte, war folgender:

Starrer, aber nicht unintelligenter Gesichtsausdruck, guter Erndhrungs-
zustand. Der Knabe kann nicht allein gehen und stehen. Hebt man Pat. hoch,
so bleiben die Unterschenkel gebeugt, bei Gehversuchen werden die Oberschenkel
hoch hinaufgezogen, die Zehen bleiben am Boden fest, der Fufl wird nicht auf-
gesetzt, der Kranke stiitzt sich auf den Zehen (Pes equinus). Starker Tremor des
Kopfes und der Augen. Patellarsehnenreflexe lassen sich infolge der Contracturen
nicht auslosen. Rechts ist FuBklonus vorhanden, links fehlt er. Achillessehnen-
reflex ist rechts und links auszul6sen. Keine Muskelatrophien, Beim Versuch,
die Unterschenkel passiv stirker zu beugen, gelingt dies, dagegen ist eine voll-
kommene Streckung nicht erreichbar. Babinski ist rechts und links vorhanden,
dabei tritt eigenartiges Spreizen der Zehen ein, die drei mittleren Zehen geraten
in zitternde Bewegungen. Die Oberschenkel sind spastisch adduziert, leichte
Paresen der unteren Extremitdten. Bei Gehversuchen starke Adduction der



Erkrankungsform (Aplasia axialis extracorticalis congenita). 93

Oberschenkel, so daB die Knie sich kreuzen. Bauchreflexe, Cremasterreflexe
fehlen. Intentionstremor der oberen, nicht paretischen Extremitdten. — Sprache
langsam, unverstéindlich.

Ein drztliches Zeugnis aus dem Jahre 1905 orientiert uns iiber alle vier
Briider, indem es besagt:

Die Krankheitserscheinungen sind bei allen vieren beinahe dieselben, die
unteren Extremititen sind gelihmt, sie kénnen weder gehen noch stehen, auch
nicht sitzen und nur mit Hilfe der Hinde auf dem Boden weiter rutschen, auch
im Bette liegend konnen sie sich nicht wenden und brauchen zu jeder Verrichtung
fremde Hilfe. Die oberen Extremitéiten sind bei allen normal. Der Gesichts-
ausdruck ist stupid, die Sprache etwas lallend, bei allen ist ein Zittern des Kopfes
bemerkbar, Auffallenderweise sind sie geistig entwickelt und bildungsfihig, die
drei dlteren konnen z. B. ordentlich zdhlen, auch eine Erinnerungsgabe ist vor-
handen, z. B. kann einer iiber seinen Aufenthalt in Tiibingen Auskunft geben.

Im Juli 1910 haben wir bei den Eltern der Kinder, die jetzt zu Hause sind,
Erkundigungen eingezogen, aus denen hervorgeht, dai der Zustand vollig un-
verindert ist. Bei dem jiingsten Sohne, Eberhardt, wurden die ersten Krank-
heitserscheinungen, so schrieb uns die Mutter, bereits 4 Wochen nach der Geburt
an dem ,,Wackeln der Augen‘ bemerkt.

Man wird ohne Schwierigkeiten der im Jahre 1901 vertretenen
Ansicht sich anschlieBen konnen und die groBen Ahnlichkeiten der
Fille L. mit unserer Erkrankung einrfumen. Auch hier handelt es
sich wieder um ein hereditidr-familiires Leiden, das bisher nur méann-
liche Familienmitglieder betroffen hat, in der zartesten Kindheit mit
Nystagmus einsetzt, zu spastischen Paresen der unteren Extremitiéten
fiihrt, durch Ataxie der oberen Extremitdten, Erschwerung der Passage
fiir motorische Impulse, Abnahme der geistigen Leistungsfahigkeit,
Veranderungen der Sprache und Chronizitit ausgezeichnet ist. Auch
das Verhalten der Reflexe zeigt weitgehende Ubereinstimmungen.
Nur der Augenbefund bietet Verschiedenheit. Bei der Auffassung,
die wir noch von unserer Erkrankung vertreten werden, geniigt derselbe
fir uns nicht, einen prinzipiellen Unterschied zu bedeuten. Trotz
dieser groBen Ubereinstimmungen werde ich es niemals wagen, mich
iiber die Identitéit der Erkrankung auszusprechen. Ich will nicht in
den Fehler verfallen, den aufzudecken gerade unsere letzten Erorte-
rungen sich bemiiihten und wage es deshalb nicht, auf Grund klinischer
Ahnlichkeiten zur Bildung von Krankheitseinheiten zu schreiten.

IV.

Die Beziehungen zwischen dem klinischen Symptomenbild und dem
pathologisch-anatomischen Substrat.

Nachdem die rein klinische Betrachtung uns zur nosologischen
Abgrenzung der Erkrankung nicht zu verhelfen imstande war, wollen
wir zusehen, inwieweit dies moglich ist nach Zuziehung des anatomisch-
pathologischen Befundes. — Wir werden in &hnlicher Weise vorgehen
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wie gelegentlich unserer klinischen Betrachtungen. An erster Stelle
werden wir den zu Grunde liegenden anatomischen Prozef} seinem Wesen
nach zu fixieren suchen, dabei werden wir aber uns das Ergebnis der
klinischen Untersuchung zunutze machen, weiterhin wollen wir auch
wieder zusehen, ob sich unserem anatomischen Befund &hnliche
Befunde an die Seite stellen lassen. Eine solche Betrachtung soll un-
seren Einblick in die organische Natur der Erkrankung vertiefen. Zu-
letzt werden wir vom anatomischen Befund ausgehen, einmal um der
Pathogenese der klinischen Erscheinungen ndher zu treten und um
weiterhin unser Endziel in Angriff zu nehmen, d. h. die nosologische
Rubrizierung der Erkrankung, ihre Einordnung in das System der
Erkrankungen iiberhaupt durchzufiihren.

Wir haben an anderer Stelle gezeigt, wie die Markscheiden und
Achsenzylinder am schwersten affiziert sind; der segmentére Zerfall
der einzelnen im Hemisphéren- und Kleinhirnmark erhalten gebliebenen
Faserziige diirfte den bedeutungsvollsten pathologischen Befund be-
deuten. Die Anschauung, die wir geduBiert hatten, daB die Kontinuitéts-
unterbrechung nur scheinbar stattgefunden haben kann, diirfte jetzt
durch unsere klinischen Erfahrungen eine bedeutsame Bestdtigung ge-
funden haben. Denn wenn tatsiichlich iiberall dort sich reelle Unter-
brechungen finden wiirden, wo wir solche sehen, so ware das betreffende
Gehirn unmoglich zu jenen Leistungen befshigt, deren Vorhandensein
wir nach Kenntnis des klinischen Bildes annehmen miissen. Da gerade
die Ausstrahlung der Corona radiata in die Rinde, weiterhin die grofien
Commissurensysteme, die Verbindungen der zentralen Sinnesflichen
untereinander aufgehoben zu sein scheinen, konnten wir uns die Leistungs-
fahigkeit eines solchen Gehirnes iiberhaupt nicht vorstellen. Hier hitte
der KrankheitsprozeB ein Experiment zur Ausfiihrung gebracht, das
menschlicher Witz vergeblich in gleicher Vollkommenheit anzustellen
sich bemiiht hat, sie hitte eine reinliche Trennung und Isolierung der
Rinde bewerkstelligt. — Somit konnen wir jetzt auch aus klinischen
neben den friiher herangezogenen histologischen und nervenbiologischen
Erwégungen heraus behaupten, daB eine Kontinuitatstrennung
der leitenden Elemente nicht stattgefunden hat. Bei der
Wichtigkeit dieses Befundes sei es gestattet, noch einmal kurz die Tat-
sachen zu rekapitulieren, die eine solche SchluBfolgerung zulassen;
eine solche Zusammenfassung diirfte um so mehr berechtigt sein, nach-
dem wir bisher, um unsere objektive Darstellung nicht zu unterbrechen,
mit nur wenigen Hinweisen uns begniigt haben. Biolo gisch erschien
es uns undenkbar, daB Achsenzylinder und Markscheiden lediglich in
Gestalt kurzer isolierter Fragmente erhalten bleiben sollen; das un-
versehrte Aussehen der Rinde mit ihren Ganglienzellen einerseits, die
Feststellung andererseits, daB die motorischen und sensiblen Bahnen
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auBerhalb des Hemisphirenmarkes wieder in kompakten, zum Teil
breiten Ziigen auftreten, lieB sich mit dem geschilderten Verhalten im
Bereich des zentralen Markes nicht in Einklang bringen. Die Orientierung
der einzelnen Markinseln zueinander wies auf vorhandene innigere Be-
ziehungen und auf ein bestimmtes Abhéngigkeitsverhéltnis, wenn es
uns auch nicht gelang, auf Serienschnitten den Ubergang der Inseln
ineinander in befriedigendem MaBe nachzuweisen. Endlich hat uns eine
nihere histologische Analyse der zwischen den Segmenten sich
schiebenden Substanzbriicken mit feinen zarten Gebilden bekannt ge-
macht, deren glivse Natur wir bezweifelt haben; bestimmte Merkmale
lassen es wahrscheinlich erscheinen, daB sie feinste nackte Achsen-
zylinder darstellen. So schlieBen sich die Betrachtungen von der ver-
schiedensten Seite aus zum Satze zusammen: Der Zerfall von Mark-
scheiden und Achsenzylindern in einzelne isolierte Fragmente besteht
aller Wahrscheinlichkeit nach nicht in jener Ausdehnung, wie er auf
Grund unserer technischen Darstellungsweise dieser Gebilde zunédchst
angenommen werden konnte. — Wenn wir auch keine echte Kontinuitats-
trennung der genannten Teile nunmehr annehmen konnen, so missen
wir doch auf alle Fille eine substantielle Verdnderung derselben als
sicher gegeben annehmen. Welche funktionelle Bedeutung derselben
zukommt, ist wieder eine Frage fiir sich. — Wie sollen wir uns diese
Verdnderung erkliren? — Da wir derselben keine analogen Erschei-
nungen weder auf dem Gebiete der Entwicklungsgeschichte noch aus
dem der speziellen Pathologie der Nervenfasern entgegenzustellen haben,
sind wir auf Vermutungen angewiesen. Wieder ist es zunichst ein Aus-
blick auf den klinischen Befund, der unsere anatomischen Auseinander-
setzungen zu beleben hat. — Die klinische Zusammenstellung hat uns
mit einem exquisit hereditir-familiiren Leiden bekannt gemacht. Die
getreue Wiederholung derselben Krankheitserscheinungen von Gene-
ration auf Generation, der gleichartige Beginn und Verlauf dieser Er-
scheinungen 188t sich nur mit der Annahme einer in der ganzen Gehirn-
anlage gegebenen Abweichung erkliren. Hs liegt deshalb nahe, dall
wir auch das Verhalten von Markscheiden und Achsenzylindern auf
kongenitale Verinderungen zuriickfilhren; wir sehen in ihm den
Ausdruck einer MiBbildung der betreffenden Teile. Im Sinne
unserer oben wiedergegebenen Ausfiihrungen werden wir wohl von einer
Aplasie von Markscheiden und Achsenzylindern sprechen diirfen.
Einer solchen Auffassung kann man sich um so leichter hingeben, als
noch andere Storungen im Aufbau dieses Géhirnes uns bekannt geworden
sind, die wir den Aplasien zuzurechnen haben. Dazu sind vor allem die
Verkiimmerung von Kleinhirn, Pons und Medulla oblongata zu rechnen,
die in ihren GroBenverhiltnissen bedeutend reduziert sind. Auch die
Verschmalerung der Querschnitte der Pyramidenbahn ist nicht durch
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das Eingreifen sekundérer Degenerationen, sondern durch eine abnorme
schwache Anlage dieses Fasersystems zu erkliren. Die Kleinhirnseiten-
strangbahn, weiterhin medullo-cerebellare Faserziige, die an der Bil-
dung der Corpora restiformia sich beteiligen, diirften in ihrer Anlage
ganz oder zum Teile gelitten haben. Wir konnten wiederholt auch darauf
aufmerksam machen, wie der Querschnitt der einzelnen markhaltigen
Fasern bedeutend abgenommen hat, ein Verhalten, das von verschiedener
Seite bereits (Nonne, Higier) mit einer mangelhaften kongenitalen
Bildung in Zusammenhang gebracht worden ist. An den Querschnitten
der Optici, die wir eingehender untersucht haben, liell sich dieser Be-
fund besonders deutlich verfolgen. — Die zelligen Elemente des Nerven-
systems konnten von uns aus SuBeren Griinden nicht in geniigender
Weise beobachtet werden, um kongenitale Stérungen hier auszuschlieBen.

Endlich diirfte noch das Verhalten der Glia zur Unterstiitzung
unserer Auffassung iiber die vorliegenden Verinderungen herangezogen
werden. Das Aussehen der ektodermalen Stiitzsubstanz und die Wachs-
tumsvorgénge an derselben decken sich nur zum geringsten Teile mit
jenen Bildern, die wir sonst bei reparatorischen Vorgingen zu sehen
gewohnt sind, d. h. dort, wo einmal vorhandenes Gewebe verloren
gegangen und durch anderes Gewebe ersetzt wird. Der Glia in unserem
Falle fehlt der aktive Charakter, die iibermifige Wachstumstendenz;
sie hilt sich im allgemeinen in bescheidenen Grenzen, und wenn die
Gliastrukturen deutlich zutage treten, so diirfte sich diese Erscheinung
ungezwungen auf einen sekundéren Vorgang, bei dem die Glia eine
passive Rolle spielt, erkliren lassen, wie wir dies an anderer Stelle
ausgefiihrt haben.

Im Angesicht all dieser Befunde diirfte unsere Beurteilung der
Markscheiden- und Achsenzylinderverdinderung kaum ernstlicheren
prinzipiellen Bedenken begegnen. — Ich schlage deshalb vor, die vor-
liegenden Verinderungen nach ihrer charakteristischsten Erscheinungs-
form mit dem Namen der Aplasia axialis extracorticalis congenita zu be-
zeichnen. Nach unseren vorausgegangenen Ausfilhrungen bedarf
dieser Namensvorschlag keiner weiteren Begriindung.

Stellt diese Aplasia extracorticalis congenita ein Novum in
der pathologischen Anatomie des Zentralnervensystems dar oder kénnen
wir ihm noch andere gleiche oder verwandte in der Literatur nieder-
gelegte Befunde an die Seite stellen? Die Untersuchungen, die sich mit
dieser Frage zu beschéftigen haben, konnen als ein anatomisches Gegen-
stiick unserer abgeschlossenen vergleichenden klinischen Untersuchungen
betrachtet werden.

Fiinf verschiedene anatomische Befundergebnisse glaube ich zum
Vergleich heranziehen zu miissen. Sie gehoren drei verschiedenen
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Gruppen an. In die erste Gruppe stelle ich den von Wladislaus
Miiller beschriebenen Fall (ich nenne ihn der Kiirze halber den ,, Wiirz-
burger* Fall) zusammen mit den beiden Fillen der Dora Pesker und
mit einer von Schaffer ausfiihrlich wiedergegebenen Publikation. Es
handelt sich zuniichst anscheinend um ganz heterogene Dinge. Aber
das ist gerade das wichtige: Klinisch ganz Verschiedenartiges bietet
anatomisch mannigfache wichtige Zusammenhénge. Miiller rechnet
seinen Fall der Friedreichschen hereditiren Ataxie zu; Schaffer findet
ein Symptomenbild, das an die familidre amaurotische Idiotie erinnert,
sich anatomisch als eine Entwicklungsanomalie des GroB8hirnes erweist.
Eine familiire Verbreitung dieser Erkrankung liegt nicht vor. Auf die
Fille der Dora Pesker sind wir bereits eingegangen. Wenn Pesker
ihre Fille an die Seite der unsrigen als gleichartige stellt, so bedeutet
dies einen Fehlgriff, wir wollen ihre Behauptung einstweilen nur inso-
weit gelten lassen, als tatsiichlich gewisse Beziehungen bestehen;
Pesker aber konnte dieselben nicht kennen. Recht interessant er-
scheint uns die Tatsache, dal die familiire Erkrankung, die die Pesker
beschreibt, unseres Erachtens der nichtfamiliiren Affektion von Miiller
und Schaffer nahegestellt werden mufl. — An zweiter Stelle werden
wir uns mit einem Falle von Friedmann zu befassen haben. Gewisse
Ahnlichkeiten zu diesem Falle sind Schaffer gelegentlich der Beschrei-
bung seiner eigenen Beobachtung nicht entgangen. Das Gemeinsame
beider Fille ist auch auf unsere Fille zu Gbertragen. Endlich wird
uns ein von Schupfer erhobener Befund beschiftigen. — Prof.
Schupfer hat mir Priparate seines Falles zur Verfiigung gestellt,
80 daB ich aus eigener Anschauung die anatomischen Beziehungen
zwischen seinem und unserem Falle abschitzen konnte. Auch von dem
Friedmannschen und Schafferschen Falle besitze ich Préparate.
Letztere verdanke ich dem freundlichen Entgegenkommen von Prof.
Edinger und Prof. Vogt.

Am genauesten bin ich {iber den pathologisch-anatomischen Befund
des Wiirzburger Falles orientiert. Privatdozent Dr. Reichardt
machte mich auf den Fall aufmerksam, iiberliel mir nicht nur seine
simtlichen anatomischen Préparate, sondern stellte mir gleichzeitig
das ganze noch vorhandene eingebettete und wuneingebettete Hirn-
material zur freien Verfiigung.

Der ,,Wiirzburger” Fall.

Er ist in der Literatur in drei Publikationen bekannt geworden.
Am ausfiihrlichsten wird er von W. Miiller in einer Dissertation be-
handelt, vorher — bei Lebzeiten der Patientin — noch hat sich Zahn
mit demselben beschaftigt, endlich hat Miiller in der Wiener med.
Wochenschrift sich iiber denselben gedufBert.

Z. 1. d. g. Neur. w. Psych. O. IIL 7



98 L. Merzbacher: Eine eigenartige familidr-hereditire

Klinisch bot der Fall die groBten Analogien zu unseren Féllen.
Miiller beschreibt ihn wie folgt:

Theresia Veith, Tagelthnerstochter, geboren 21. August 1887, am 3. Januar
1900 in die psychiatrische Klinik Wiirzburg aufgenommen. Am 14. November 1904
in der Klinik gestorben.

Eltern und Geschwister sollen gesund sein.

Bei der Geburt normales Kind, kraftig und gesund, doch lernte sie niemals
Gehen. Das Leiden soll im ersten oder zweiten Jahr spontan aufgetreten sein.
Mit 214 Jahren Staroperation. Lernte damals allméhlich Sprechen. Mit 3 Jahren
die ersten Zihnchen. Die Mutter nahm damals ein starkes Zittern an allen Gliedern
des Kindes wahr. Wegen der ausgesprochenen Léhmung konnte das Kind nicht
in die Schule geschickt werden; obwohl ihr gar kein Unterricht zuteil wurde, soll
sie geistig rege gewesen sein.

Status: Kopf in fortwihrender wackelnder Bewegung, wenn das Midchen
im Bette sitzt; sobald man sich mit dem Kinde beschiftigt, steigern sich die Be-
wegungen betrichtlich. Im Liegen bleibt der Kopf ruhig. Augen nach allen
Richtungen frei beweglich; beim Versuch zu konvergieren, bleibt bald das eine,
bald das andere Auge zuriick. MiBiger Nystagmus horizontalis ist vorhanden.
Kau- und Schluckakt erschwert. Gehor intakt. Muskulatur des Rumpfes schlaff.
Sprache skandierend, héchst unverstindlich. Hochgradige Inkontinenz fiir Blase
und Mastdarm. Muskulatur der Oberextremititen diirftig entwickelt, doch ist
aktive Bewegung nicht behindert; beim Greifen nach einem Gegenstand tritt
hochgradige Ataxie auf, die Finger filhren dabei athetotische Bewegungen aus;
bei Augenschlu8 nimmt jedoch die Ataxie nicht zu. Die stark atrophischen Unter-
extremititen sind im Hiift- und Kniegelenk gebeugt, kénnen nicht willkiirlich be-
wegt werden, die passive Beweglichkeit ist dagegen zum Teil mdoglich. Patellar-
reflexe fehlen, ebenso die Achillessehnenreflexe und der Babinskische Zehenreflex.
Sensibilitit vollkommen erhalten, ebenso die galvanische und faradische Erreg-
barkeit. Pat. zeigt keine psychischen Stoérungen. — Pupillen reagieren.

1903 keine Anderung des neurologischen Status. Zu dem Nystagmus horizon-
talis ist noch ein Nystagmus rotatorius dazugekommen. Masseterinnervation intakt,
Zunge wird gerade herausgestreckt, keine Zungen- und Lippenatrophie, Facialis-
funktion ungestort., Stirkste artikulatorische Sprachstérung im Sinne einer skan-
dierenden Sprache. Die Arme stehen nicht in Beugecontractur, dagegen sind die
Knie bis zu einem rechten Winkel flektiert. Die Beuger der unteren Extremititen
iiberwiegen in ihrer Funktion bedeutend die Strecker, trotzdem kénnen die Con-
tracturen passiv etwas korrigiert werden. Muskulatur dullerst schlaff, ebenso die
Gelenkbiinder, es besteht eine Spontandeviation des Fulles im Talocruralgelenk
nach beiden Seiten. Fehlen jeder Entartungsreaktion, ebenso Fehlen fibrillirer
Zuckungen. Starker Wackeltremor von Kopf und Armen, in den Armen grob-
schligiger Intentionstremor. Psychisch grofie Teilnahmlosigkeit entsprechend dem
korperlichen Verfall.

KérpergroBe 140 cm, soweit die Kontrakturen eine Messung zulieBen. —
Kérpergewicht bei der Aufnahme 190028 kg, stieg auf 33, sank nach 1900 stindig
und war schlieBlich auf 19 kg herabgestiegen. Sie starb an allgemeiner Miliar-
tuberkulose im Alter von 17 Jahren.

Natiirlich kann ich dem klinischen Bilde, wie es Miiller entwirft,
nichts Eigenes hinzufiigen, manches bediirfte der Ergénzung, immerhin
ist es anschaulich genug, um zu einem Vergleich mit unseren Fillen heran-
gezogen zu werden.

Ich weise zunichst auf die Ahnlichkeiten hin. Die Entwicklung der
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Krankheitserscheinungen bringt viele Ubereinstimmungen: Beginn in
der friithesten Entwicklungszeit mit Zittern der Glieder, Unféhigkeit
zu gehen. Als gemeinsame Symptome zéhle ich auf: Tremor des Kopfes,
der sich in der Erregung steigert; Nystagmus horizontalis, Stérungen
der Koordination (besonders an den Augen beobachtet), Sprachstérung,
Ataxie der oberen Extremitédten, athetotische Bewegungen der Finger,
spastische Contracturen und Paresen der unteren Extremititen, Sen-
sibilitit, faradische, galvanische Erregbarkeit von Muskeln und Nerven,
sowie Augenhintergrund unveréndert. Keine Verblodung hoheren
Grades.

Den grofen Ahnlichkeiten stehen eine Reihe von Verschiedenheiten
gegeniiber. An erster Stelle ist das Fehlen einer hereditir-familisren
Veranlagung zu nennen. Wenigstens ist nichts davon bekannt ge-
worden.

Wesentlicher erscheinen mir andere Unterschiede: das Fehlen der
Patellarsehnenreflexe, des Achillessehnenreflexes und des Babinski-
schen Reflexes; das Vorhandensein einer Inkontinenz von Blase und
Mastdarm. Nach der Schilderung, die Miiller entwirft, ist es unwahr-
scheinlich, dafl die Contracturen mechanisch die Auslésung der Reflexe
verhindern. — Bemerkenswert erscheint der Umstand, daf3 der Prozel
bei der Veith weit langsamer sich entwickelt hat, als der unserer Fille.

Die Ahnlichkeiten sind groB und die Unterschiede nicht geeignet,
klinisch beide Krankheitsbilder ohne weiteres voneinander zu trennen.

Wir werden versucht sein, dem Ergebnis der anatomischen Unter-
suchung die Entscheidung zu iiberlassen.

Ich gebe zunéchst Miiller wieder das Wort.

Die Sektion hatte folgendes ergeben: Die Dura war hie und da leicht mit
dem Schiideldache verwachsen, letzteres zeichnete sich durch bedeutende Schwere
aus. Es bestand Pachymeningitis haemorrhagica, starker Hydrocephalus internus.
Die Gehirnsubstanz war fest, das Hirn im Vergleich zum Schidelinhalt atrophisch.
Herz und Aorta waren auBerordentlich klein (Virchows angeborene Enge des
Aortensystems). Es bestand eine universelle Lymphdriisenschwellung, die Lungen
und die Darmschleimhaut waren intakt, auf dem Peritoneum fand sich eine frische
Aussaat von Miliartuberkulose. Die Schilddriise wog 25 g ohne Isthmus, die Thy-
mus war nicht aufzufinden.

Der Inhalt des Schiidels bei der Sektion mit Wasser ergab 1100 cem und zwar
fiir das Dach 800 cem, fiir die Basis 300 cem. Das Gewicht des ganzen Gehirns
mit den weichen Hiuten betrug 745 g, das Gewicht des Hirns ohne die weichen
Hiute wurde nicht bestimmt, weil es nicht weiter zerlegt wurde.

Das Kleinhirn wog 85 g, der Rest 20 g. Die Differenz zwischen Schidelinhalt
und Gehirngewicht betrug 3291); das GroShirn durch Kleinhirn dividiert: 7,5.

Das, was Miiller iiber die Riickenmarksverdnderungen mitteilt,
1aBt sich, da wir iiber die Riickenmarksuntersuchung unseres Falles
nicht verfiigen, leider nur zum kleinsten Teil zum Vergleiche heran-

1) Also extrem viel.
7*
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ziehen. — Miiller stellte eine starke Degeneration der Gollschen
Stringe besonders deutlich im Halsmark fest. Die Pyramidenseiten-
stringe, die Kleinhirnseitenstrangbahn und zum Teil auch die Pyra-
midenvorderstringe sind sehr stark aufgehellt. In den unteren Riicken-
marksabschnitten sind die eintretenden hinteren Wurzeln gelichtet.
Die Clarkeschen Saulen sind stark verodet. Die endogenen Fasern

sind verschont geblieben. — Die Nervenzellen der Hinterhérner er-
scheinen an Zahl vermindert, die graue Substanz im allgemeinen arm
an markhaltigen Fasern. — Es besteht eine deutliche reparatorische
Gliose.

Im auffallenden Gegensatze zu den starken Verinderungen, wie
sie im Riickenmarke beschrieben werden und wie sie, wie wir bald er-
kennen werden, im GroB- und Kleinhirn beschrieben werden sollen,
zeigt die Medulla oblongata, mit Ausnahme der durch dieselbe sich
hinziehenden Pyramidendegeneration, keine ins Auge fallende de-
generativen Prozesse. Vor allem tritt die Kleinheit der Oblongata
deutlich hervor. Alle Bahnen, die von und zum Kleinhirn fiihren, sind
hier wohlentwickelt. Die Briickenarme des Kleinhirns erscheinen
zweifellos schmal und dementsprechend die Querfaserung der Briicke
nicht so massig ausgebildet wie im normalen Préparat.

GroBhirn und Kleinhirn habe ich selbst untersucht.

GroBhirn.

Bei der makroskopischen Betrachtung fallt uns zuniichst wieder eine starke
Verkleinerung der Gehirnmasse auf; Frontalschnitte lehren, daB wir dieselbe auf
Kosten des Markes zu setzen haben. Die Markblatter sind sehr schmal. DasCentrum
semiovale ist stark reduziert und besitzt ein eigenartiges marmoriertes Aussehen.
Der Balken ist sehr diinn. Die stark erweiterten Ventrikel, die auseinander klaffen-
den Blatter des Septum pellucidum weisen auf einen bedeutenden Hydrocephalus
internus hin, den wir in unserem Falle vermiBt haben.

Wir wenden uns den gefirbten Praparaten zu. — Zunéchst ein Schnitt durch
das vordere Stirnhirn. Das zentrale Marklager erscheint vollig verschwunden.
An der Stelle des Markes findet man eine feine Strichelung und Schattierung,
eine Zeichnung, die der am uneingebetteten Schnitte beobachteten Marmorierung
der Substanz entspricht. Neben der unbestimmten Schraffierung, die die zentrale
Masse wie verschleiert erscheinen 148t, tauchen ab und zu #uBerst feine Herdchen
und Ziige auf. Der Balken ist stirker und massiver grau gefirbt und diese
Farbung 148t sich noch um die vordere Hilfte des Ventrikels verfolgen. Aufler-
dem sieht man den grauen Hauch auf einzelnen diinnen Markleisten erhalten und
deutlicher noch einen Teil der Rinde begleiten. — Unter dem Mikroskope erken-
nen wir, daB die grau gefarbten Inseln und Ziige markhaltigen Nervenfasern ent-
sprechen, dall dagegen die Schraffierungen, die auch in der Reproduktion zur
Geltung kommen, durch Verdichtungen andersartigen Gewebes entstanden sind.
Somit haben wir bereits neue Analoga zu unseren Befunden erhoben: Untergang
der zentralen Markmasse bis auf kleine Uberreste in Form von Markinseln; die
Fibrae arcuatae, die wir im Gehirne des Otto R. so wohlerhalten fanden, scheinen
auch hier andeutungsweise erhalten zu sein. Die starke Verschmélerung der Mark-
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blitter der Windungen, die makroskopisch ohne weiteres erkennbar sind, die
Breite der Rinde im Gegensatz zur Diirftigkeit des Markes nihern die beiden Be-
funde einander, Auf den folgenden Schnitten sind die krankhaften Verénderungen
deutlicher. Je mehr wir uns der motorischen Gegend nihern, desto mehr lassen
sich markhaltige Faserziige darstellen. Auf einem Schnitte durch die Commissura
anterior — entsprechend dem Schnitte (Fig, 8), den wir gelegentlich der
Schilderung unseres Falles besprochen haben, finden wir das zentrale Marklager
nicht wesentlich verindert im Vergleich zum ersten Schnitte. Immerhin tauchen
mehr Markinseln auf. Sie treten nur unscharf hervor, da die Grundsubstanz eine

g.orb.

Fig. 34.
Weigertsche Methode; 1. Stirnhirn. ,,Wiirzburger* Fall,

schmutziggraue Firbung angenommen hat. Dagegen ist der sehr schmale Balken
—er miBt kaum 2mm —stirker gefirbt, ebenso die Fornix; die Commissura anterior
nimmt nicht die satte Farbe an, die wir bei Otto R. kennen lernten. In diesem
Schnitte enthalten die Markblitter reichlich Fasern; lings des inneren Randes
der Rinde sind sie am reichlichsten vertreten. Capsula interna und externa
sind homogen hellgrau gefiirbt; wir vermissen das Hervortreten einzelner dunkel
gefirbter Faserziige, wie wir sie am entsprechenden Schnitt aus dem Gehirn des
Otto R. beschreiben konnten. Der Schnitt beherbergt eine Besonderheit, der
nach zwei Richtungen hin uns bemerkenswert erscheint. Am &uBersten Rande
der IIL Stirnwindung und zwar mitten in der Rinde findet sich eine intensiv
schwarz gefirbte Markinsel. Sie stellt eine abnorme Bildung dar — eine Heterotopie.
Ich habe die Beschreibung derselben bereits zum Gegenstand einer kleinen Mit-



102 L. Merzbacher: Eine eigenartige familidr-hereditire

teilung gemacht. In der folgenden Abbildung laBt sie sich gut iibersehen. Die
Abbildung gibt uns gleichzeitig Auskunft iiber die Gestaltung der Markbildung
innerhalb der Windung. Das Auftreten von Heterotopien — ich fand im Occipital-
lappen eine zweite dhnliche — ist uns allgemein pathologisch fiir die Bewertung
der Beschaffenheit des vorliegenden Gehirnes nicht gleichgiiltig; wir haben den
Befund aber noch von einem anderen Gesichtspunkt aus erfreut begriift. Wenn
man die Priparate sich ansieht, kann man sich des Eindruckes nicht erwehren,
daB der schlechte Ausfall der Markscheidendarstellung nicht etwa auf technische
Miingel der Farbung zuriickzufiihren sei. Da das Gehirn 9 Jahre bereits in Formol
lag, bis es von mir untersucht werden konnte, konnten solche Bedenken nicht
ganz unberechtigt erscheinen. Dall dort, wo normales Myelin ist, dieses auch tat-
sichlich angesprochen wird, da-
fiir bringt gerade dieser Fleck
einen schlagenden Beweis. (Im
iibrigen hitte es eines solchen
Beweises nicht bedurft, der Fall
ist bereits mit den wunserigen
dhnlichen Resultaten vor Jahren
in Wiirzburg untersucht und be-
schrieben worden.) Einen dritten
Schnitt, der etwas weiter zuriick-
liegt, kann ich in effigie wieder-
geben (Fig. 36). Man wird manches
nunmehr Bekannte wiederfinden.
Ich weise auf den Schwund des
zentralen Marklagers hin, auf die
auffillige Schméchtigkeit des
Balkens und einzelner Windungs-
markblatter. Hier treten die
Markinseln deutlich in die Er-
scheinung. besonders gut in der
oberen Stirnwindung. Man er-
kennt auf dem Bilde auch, daB
die Rinde des Frontal- und Pa-
rietalhirnes reichlich markhaltige

Fig. 85. Fasern enthilt. Der Fascic.
Wiirzburger Fall. III. Stirnwindung. Markscheiden- YR : :
heferotopie in der Rinde. longit. inf. ist deutlich dunkel

gefirbt sichtbar, die Erkennung
der Capsula interna macht keine Schwierigkeiten. Im Zwischenhirn sind alle
Fasern wohl erhalten im auffallenden Gegensatz zum Verhalten derselben im
iibrigen Schnitte.

Gehen wir wieder etwas weiter nach hinten, so hebt sich die Capsula interna
noch deutlicher ab. — Im néchsten Schnitte aber tritt eine Verdinderung ein.
Wir sind ungeféhr in der Hohe, die unseren Abbildungen auf S. 15 entspricht.
Das Priparat sieht aber wesentlich anders aus. Die Capsula interna und externa ist
nur mihsam als grauer Hauch wieder zu erkennen, die Capsula interna ist wenig
intensiv gefirbt, nur am Isthmus, zwischen Putamen und Nucleus candatus tritt
sie dunkel geféirbt deutlich zutage, um sich rasch im ungefirbten Zentralmark zu
verlieren. In diesem selbst finden wir nur einzelne wenige sehr helle Markflecken.
Das Zwischenhirn fillt wieder durch die intensive Firbung der markhaltigen
Fasermassen auf. Der dunkelgefirbte Querschnitt des Opticus ist ventral deutlich
zu erkennen. Der Balken ist hellgrau gefirbt. In den Markblittern der Win-



Erkrankungsform (Aplasia axialis extracorticalis congenita). 103

dungen begegnen wir nur einer unbestimmten grauen Férbung. Vergebens wird
man sich nach den distinkten und gut orientierten Markinseln umsehen, die die
Balkenauffaserung und die Corona radiata wiedergeben konnten. Auch der
Fasciculus longitudinalis inf. ist nur als sehr diinner grauer Streifen vertreten.
Dieser Schnitt enthilt also im grofen und ganzen nur Andeutungen dessen, was
wir frither kennen gelernt haben. Die Rinde erscheint iiberall sehr arm an Fasern.

Fig. 86.
Weigert-Pal-Verf. Frontalschnitt. ,,Wiirzburger¢ Fall. (¢. am. = cornu Ammonis;
¢. g. m. = corp. genic. med.; £, l. ©. == fascic. long, inf.; g. Pr. = gyrus fornic.; n. d. = nuel.
dors.; n. m. = nucl. medialis.

Wenn wir schlieflich noch Schnitte aus dem Occipitalhirn heranziehen, so
kénnen wir im Marke derselben nur noch Spuren von myelinhaltigen Fasern ent-
decken. Das Mark hat wieder jenes marmorierte Aussehen angenommen, das wir
in den Stirnhirnschnitten bereits geschildert haben, hier und dort stoBen wir auf
schmutziggraue, diffus gefirbte Substanz. Der graue Ton ist in unmittelbarer
Nihe der Rinde eine Nuance dunkler. In der Calcarinagegend ist der Gennarische

Streifen deutlich erkennbar, im iibrigen ist auch die Rinde arm an myelinhaltigen
Fasern.
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Eine feinere mikroskopische Analyse des zundchst nur grob Gesehenen wird
uns alsbald belehren, dafl die bisher hervorgehobene Ahnlichkeit des anatomischen
Bildes sich recht wesentlich modifiziert.

Die makroskopische Betrachtung oder eine solche mit schwachen Vergrofe-
rungen hat uns getduscht. Sobald man stiirkere Systeme anwendet, erkennt man,
daB tatsichlich {iberall, wo sich normaliter markhaltige Substanz finden soll,
auch im Gehirn der Veith solche zu finden ist; von markfreien Strecken wie im
Falle R. kann nicht die Rede sein. Es fiel uns bereits bei der makroskopischen
Durchsicht der Schnitte auf, daB ein feiner schmutziggrauer Hauch die Mark-
bahnen besetzt hilt. Wir finden da sehr feine und sehr kurze starre Markscheiden-
stiimpfe, wirr durcheinandergeworfen. Ein eigenartiges Bild liegt vor uns — etwa
vergleichbar mit dem Aussehen eines markhaltigen Hirnteiles, der der Wirkung
eines benachbarten Tumors ausgesetzt langsam regressiven Verinderungen unter-
liegt. Obne Zweifel sind alliiberall im Marke zahlreiche Fasern ausgefallen — aber
markfreien Zwischenriumen begegnen wir nicht. Ich kann mir das Aussehen
der Markfelder nur so erkliren, da8 die einzelnen an und fiir sich sehr diinnen
Markscheiden stark gewellt verlaufen und wir nur immer kleine Teile einer Mark-
scheide im Schnitte treffen; im Einklang mit dieser Auffassung steht die Beobach-
tung, daf man nebeneinander lings und quer getroffenen Markscheidenstiickchen
begegnet. — Was uns bei gréberer Betrachtung als Markinseln imponierte, stelit
sich bei stiirkerer VergroBerung als langsgetroffene, also offenbar normal gestreckte
Fasern dar, die sich allméhlich in das.schwer definierbare Gewirr der kurzen
Markfasersegmente verlieren. Im Hinterhauptslappen bin ich an einer Stelle auf-
fallend dicken starren Fasern begegnet, die mitten unter den feinen Fasern un-
geordnet und zerstreut liegen, einen merkwiirdigen Gegensatz bildend. Am inneren
Rindensaum, demselben sich anlegend, findet man ab und zu besser erhaltene
Faserziige — also offenbar Ziige der Fibrae arcuatae. — In der Rinde selbst zeigen
die markhaltigen Faserziige ein verschiedenes Verhalten. Zum Teil sind sie wohl-
erhalten, zum Teil sehr spérlich, zum Teil st68t man wieder auf die feinen grauen
Segmente. Der Gennarische Streifen ist nur stellenweise erkennbar. Die Mark-
strahlen erreichen kaum die III. Zellenschicht (anstatt der II.). Tangentialfaser-
system und Supraradifivschicht ist stark aufgespart. Eine besondere Eigentiim-
lichkeit der Rinde bilden die abnormen Myelinumkleidungen, von denen bereits
die Rede war. Sie stellen nicht immer die geschilderten kompakten Gebilde dar.
Ich bin auf mehrere derselben erst durch Vermittlung des Mikroskopes aufmerksam
gemacht worden, andere wieder sind mit blofem Auge erkennbar, nachdem man
sie im Mikroskop entdeckt hat.

Die Achsencylindermethoden haben an ‘dem alten Formolmaterial nicht jene
scharfen Bilder geben kénnen, wie wir sie am Hirne des Otto R. kennen gelernt
haben. Jedoch habe ich unter den vielen Préparaten einzelne brauchbare mir
verschaffen kénnen. Man erkennt dann an denselben, daBl das Verhalten der
Achsencylinder vollig dem der Markscheiden entspricht: kleine diinne Fragmente
wechseln mit stirkeren ab, vollkommen achsencylinderfreie Strecken fehlen
ebenfalls.

Mit meiner Gliamethode habe ich 8uBerst scharfe Bilder gewinnen konnen,
die zum Verstindnis des vorliegenden Prozesses sehr willkommene Aufschliisse
geben. Am Gliapriparate erkennt man bereits, dall es sich hier um eine enorm
starke Gliawucherung handeln muB. An der Stelle des Marklagers genau dasselbe
einnehmend und auch in die feinsten Markstiele der sekundiren Windungen vor-
dringend sieht man eine intensive violette Farbung. Die Rinde dagegen ist stark
hellblau geblieben. Mit schwacher VergroBerung unterscheidet man bereits ein
duberst zierliches feines Netzwerk. Wie sich dasselbe mit der strkeren VergriBe-
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rung gibt, sollen die Abbildungen Fig. 37 und 38 erldutern. Man ist versucht,
namentlich die zweite Abbildung mit unserer Abbildung 23 zu vergleichen, die
das Gliareticulum im Falle des Otto R. wiedergibt. Die erste Abbildung kann
uns am besten iiber die wahre Natur der Gliastruktur unterrichten: von einzelnen
Stellen aus strahlt eine Unzahl langer feinster Fasern nach allen Richtungen, die
Fagern liegen {ibereinander und iiberkreuzen sich, auf diese Weise kommt der
Faserfilz zustande. So schon wie auf Abbildung 38 finden wir die Glia nicht iiberall.
Die Abbildung entstammt einer Stelle des Marklagers, die bereits makroskopisch
im Weigertpriaparate als ein helles Viereck im Grau der Markscheidenreste auffiel.
Eine ungleichmiBige Férbung unserer Schnitte, sei es auf den Weigert-, sei es
auf den Gliabildern, finden sich allenthalben. Sie sind durch ungleichmaBige Ver-
dichtung der betreffenden dargestellten Gewebsbestandteile bedingt. Waeigert-

Fig. 87.

Schnitt aus einer Markleiste des ,Wiirzburger* Falls. ZeiB homogen.
Immersion 1/13. Formol- Gefrierschnitt. Merzbachersche Gliafirbung.

und Gliabilder verhalten sich dabei wie das Positiv zum Negativ, die Stellen,
die im Weigertbild aufgespart erscheinen, enthalten viel Glia; im Gliabilde er-
scheinen dagegen die im Weigertbild faserreichen Teile hell; so findet man fast
regelméBig an dem Mark-Rindensaum einen hellen Streifen, der Verlaufsrichtung
der Fibrae arcuatae entsprechend. (Auch Miiller ist die ungleichmifige An-
hiufung der Glia aufgefallen und er spricht von einer ,,nesterweise* angeordneten
Gliose.) — AuBer im Marke treffen wir auch in der Hirnrinde sehr starke Glia-
verdnderungen an und zwar vorziiglich im Rindensaum. Die Glia trigt hier einen
anderen Charakter. Die Fasern sind starr und dick, sie entstammen zum gréBten
Teil stark regressiv verinderten Zellkernen im Gegensatz zu den feinen zierlichen
Fagern des Markes, die Zellen mit einem vollsaftigen Kerne entspringen. An
einzelnen Teilen der Rindenoberfliche konnte ich die Bildung férmlicher Glia-
hiigel verfolgen, die aus einem Wirbel von Gliafasern bestehen. Diese Bildungen
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sind circumskript, in ihrer Umgebung finden sich zwar auch Gliafasern und Zellen,
aber in weit geringerer Anzahl. — Von der Rinde aus laufen vereinzelte dicke
Fasern in die Tiefe bis etwa in die Mitte der 2. Zellenschicht. Eine Verstirkung
des duBersten Rindensaums habe ich kaum einmal vermilt. Perivasculdre Gliose
miBigen Grades konnte von uns wiederholt festgestellt werden; grofie proto-
plasmareiche Gliazellen, die an die Gefife herantreten, bevilkern ebenfalls die
Rindenschichten. — Im Falle Veith sind die Rindenverianderungen noch mannig-
faltiger und mit der Schilderung der Gliawucherung nicht erschopft. Ohne Zweifel
ist die Zytoarchitektonik gestort, bald mehr, bald weniger. Im linken Stirnhirn
habe ich eine eng umgrenzte Stelle beobachtet, an der iiberhaupt nicht zu unter-

Fig. 38.

Formolhirtung. Gefrierschnitt, Merzbachersche Gliamethode. Olimm. ,,Wiirzburger Fall.
Aus der Markleiste des Frontalhirnes.

scheiden war, wo die Rinde aufhért und das Mark beginnt, Nester von Ganglien-
zellen durchsetzen das Mark. Es handelt sich offenbar da um eine neue Art von
Heterotopie. Die verlagerten Nervenzellen tragen einen exquisit embryonalen
Charakter, sie sind rundlich oval und besitzen einen groBen mittelstindigen Kern.
Mit wenigen Worten will ich einer anderen Erscheinung gedenken. Im obersten
Rindensaum findet sich stellenweise eine sehr starke Vermehrung der Tangential-
fasern. Offenbar handelt es sich nur um eine Hypertrophie derselben, dhnlich der-
jenigen, die als heterotopische Bildung von Vogt und Zingerle beschrieben wurde.
Was das Verhalten der Ganglienzellen anbetrifft, so zitiere ich Miiller, der ein
zur Untersuchung der Ganglienzellen noch geeigneteres Material vorfand. Er
schreibt: ,,Was die Anzabl der Ganglienzellen der Rinde betrifft, so ist jhr Ver-
halten an den einzelnen Stellen verschieden. Wihrend einzelne Windungen eine
Abnahme der Zahl, Anomalien der Anordnung und gréBere chronische Verdnde-
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rungen der Zellen selbst nicht erkennen lassen, ist in anderen Windungen die
Architektonik der Rinde schwer gestort, so daB die Trennung der Rinde in die
einzelnen Schichten sehr schwer durchfithrbar ist. Auch finden sich in solchen
Partien viele mangelhaft ausgebildete Nervenzellen. Von den Riesenpyramiden-
zellen der vorderen Zentralwindung konnte nights aufgefunden werden.*

Das Aussehen des Kleinhirns wollen wir noch in wenigen Worten erwihnen.
Auch hier wieder lagert iiber dem zentralen Marklager jene schmutzig-graue
Férbung. Die Markstrahlen sind dagegen dunkler und relativ gut mit Myelin
ausgestattet. Auf der Reproduktion kommt eine dunklere, besser myelinisierte
Faserung nicht zur Geltung, die das Zentrum des Nucleus dentatus besetzt hilt. —
Die Gliawucherung ist im Kleinhirn sehr stark vorhanden.

Gliapraparate aus dem Thalamus opticus geben vollig gleiche Bilder wie im
Falle des Otto R.; es besteht hochstens ein geringer quantitativer Unterschied

Fig. 89.
Weigert-Pal-Verf. Kleinhirnschnitt. Allgemeine Markscheidenaplasie. ,,Wiirzburger* Fall.

in dem Sinne, dafi bei Veith die Gliazapfen noch méchtiger erscheinen (vgl. Ab-
bildung 24).

Uber das merkwiirdige Gehirn des Wiirzburger Falles kénnte ich noch manches
andere berichten. So bot das Ammonshorn ganz eigenartige Verdnderungen: die
Fimbria stellt ein Konglomerat von Gliafasern dar, der Gyrus dentatus ist von
Glia angefiillt, das Subiculum hat ein eigenartiges Aussehen. Ich sehe aber von
einer Wiedergabe ab, da es sich um Dinge handelt, die wir zum Vergleiche mit
unserem Falle nicht heranziehen konnen, und da sie uns weiterhin keine neue
Aufklirung zur Beurteilung des Krankheitsprozesses, der sich an diesem Ge-
hirne abspielt, versprechen.

Miiller hat das Gehirn nicht einer gleichen genaueren Analyse
unterzogen. Das Wesentlichste der Verdnderungen an Glia und Achsen-
cylinder hat er so beschrieben, wie wir es tun konnten, dagegen
hat er das Verhalten der Markscheiden verkannt, wenn er be-
hauptet: ,daB8 die Weigertsche Markscheidenfarbung total versagt
hat. An den groBen Ubersichtsbildern ist weder in der Rinde, noch in
den basalen Ganglien, noch in der inneren Kapsel, noch im Centrum
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semiovale auch nur an umschriebenen Stellen und bei etwa hundert-
facher VergroBerung eine nennenswerte Markscheidenfirbung. Solche
findet sich nur in einigen Partien in der Gegend des Ammonshornes®.
Miiller hat zu dicke Schnitte vor sich gehabt und zu schwache Ver-
groBerungen angewandt. Auch erweist sich das Weigertverfahren fir
unsere Zwecke weniger geeignet als die Modifikation nach Pal.

Den vielfachen Ahnlichkeiten, die wir zuerst erheben konnten,
miissen wir jetzt nach dem Ergebnis einer feineren histopathologischen
Untersuchung die bedeutsamen Unterschiede gegeniiberstellen. Der
wesentlichste Unterschied scheint mir der zu sein, dal das Gehirn der
Veith offenbar in diffuser Weise erkrankt ist, wir finden die Ver-
dnderungen iiber die ganze Hirnrinde, im Mark der Hemisphéren, im
Kleinhirn und Riickenmark verstreut. Gliawucherungen haben wir an
keinem der untersuchten Teile vermit. Auch die Markscheidenaffek-
tion, die als die auffallendste krankhafte Erscheinung zu einem Ver-
gleiche der Fille herausforderte, bietet nunmehr nur entfernte und
duBerliche Analogien. Ohne Zweifel handelt es sich bei der Veith nicht
nur um eine schwerere, sondern auch um eine andersartige Erkrankung
der weiBen Markmassen. Im Falle R. haben wir in den Markinseln
schone wohlerhaltene Fasern angetroffen, die einzelnen Inselchen haben
wir als orientiert betrachten, d. h. sie miteinander in Verbindung bringen
konnen; eine Reihe von Erwigungen fiihrten uns zu dem Schlusse, daB
in den markscheidenfreien Strecken zwar eine chemische und morpho-
logische Umsetzung, nicht aber eine reelle Unterbrechung stattgefunden
haben kann. Die Befunde im Wiirzburger Fall haben wir uns anders
zu deuten. Das Markwei der Hemisphéren enthélt kaum eine wirklich
intakte Faser. Die ganze Masse der markhaltigen Nervenfasern und
der Achsencylinder hat bis in die Rinde hinein schwere Verinderungen
erlitten, die zu einem Zerfall gefiilhrt haben. Was wir noch von diesen
Substanzen antreffen, sind kiimmerliche Reste, die den Stempel des
Pathologischen an sich tragen. Die Markinseln sind weniger kompakt,
weniger distinkt gefdrbt und nicht durch markfreie Zwischenrdume
voneinander getrennt. Sie bedeuten lediglich eine stiirkere Ansamm-
lung stark verinderter Markscheidensegmente, und als solche sind sie
eigentlich kaum den wohlerhaltenen Faserziigenanteilen im Gehirne
des Otto R. gegeniiberzustellen.

GroBeren Schwierigkeiten begegnen wir, wenn wir die Gliaveréinde-
rungen im Marklager einander gegeniiber zu stellen uns anschicken.
Gewisse Ahnlichkeiten sind ohne Zweifel da, und man konnte versucht
sein, die Verschiedenheiten eher als quantitative, als qualitative zu
bezeichnen. Immerhin sind zwischen den Gliabefunden hier und dort
nicht unbedeutende Unterschiede. Bei Otto R. hat es sich zum groGten
Teil um ein protoplasmatisches Gliareticulum gehandelt, bei Veith
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begegnen wir iiberall faserigen Strukturen; die Gliawucherung bei Veith
ist unverbéltnismafig stérker, sie gibt, bereits ohne mikroskopische
Vergroerung betrachtet, ein getreues Abbild des Marklagers mit
geinen Verbreitungen in die feinsten Windungen wieder, bei R. lief§
sich die Gliavermehrung makroskopisch kaum erkennen. Bei Otto R.
war zwischen den Markinseln und iiberhaupt dort, wo Markscheiden
ausgefallen waren, eine bestimmte Beschaffenheit der Grundsubstanz
unverkennbar, die offenbar von lokal-mechanischen Einfliissen sich ab-
hingig erwies, im Falle Veith dagegen tragt die Gliawucherung iiberall,
wo sie im Marke auftritt, einen gleichen Charakter, sie stellt eine Ver-
filzung feinster Fasern dar, die bald schwicher, bald intensiver auf-
treten kann, aber allsrtlich morphologisch sich gleich bleibt. — Ich weil3
nicht, ob die aufgezéhlten Unterschiede wesentlich genug sind, die
Gliaverdnderungen hier und dort als verschiedenartige erscheinen zu
lassen. Sicherlich ist ein Teil der Unterschiede auch darauf zuriick-
zufithren, dafl die Glia im Falle Veith an die Stelle andersartiger und
auch schwererer Verinderungen der weillen Substanz getreten ist. Eine
Entscheidung kénnte nur dann getroffen werden, wenn wir uns auch
tatsichlich iiber die Rolle der Gliawucherung in unseren Fillen einig
werden konnten. Im Falle R. sind wir geneigt gewesen, die Gliaver-
mehrung zum kleineren Teil auf reparatorische Vorgéinge zuriickzufiibren,
der groflere Teil der Gliavermehrung diirfte eine nur scheinbare sein,
vorgetduscht durch den Ausfall an nervoser Substanz. Wie verhilt es
sich nun damit im Falle Veith? Wenn wir uns die Verhéltnisse in der
Rinde ansehen und dabei auf die groBien protoplasmareichen Zellen,
auf die dicken, starren Fasern, auf die perivasculdre Gliose stoBen, so
kénnten wir zundchst geneigt sein, an eine primére aktive Wucherung
der ektodermalen nervisen Stiitzsubstanz zu denken. Das anders
geartete morphologische Verhalten der Glia im Gebiete des Markes 1i8t
dagegen eine gleiche Annahme nicht zu. Es fehlen ibhr hier die Merk-
male der Aktivitdt; zudem diirfte die exakte Beschrinkung auf das
Mark gegen den aktiven, keine Grenzen beriicksichtigenden Charakter
der Gliaformation sprechen. Wenn wir uns also auch nicht bestimmt
auszusprechen wagen, so diirften sich auch im Falle Veith mehr Tat-
sachen anfiihren lassen, die ebenfalls fiir die sekundare Natur der
Gliawucherung sprechen. Mit dieser Annahme aber gewinnt der ganze
vorliegende histopathologische ProzeB eine bestimmte Richtung. Auch
hier wieder bleibt die Erkrankung des Markes die wesentlichste Er-
scheinung, der die iibrigen sich unterordnen. Wir kénnen die Erkran-
kung im Falle Veith nicht etwa als eine Sklerose betrachten im Sinne
jener Prozesse, die zuletzt von Zingerle in so iibersichtlicher Weise
dargestellt worden sind. Wir finden bei denselben Ansammlung von
kernarmen Gliafasern in dicken Ziigen, die Fasern stellen sich zu
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Biischeln zusammen, durchziehen kabel- oder tauartig das Gewebe.
Die von Zingerle erhobenen Befunde weisen auch auf das destruktive
Vorgehen der betreffenden Prozesse hin, sie zerstoren Rinde wie Mark
in gleicher Weise, verwischen die Grenze und fiihren zumeist zu Ver-
inderungen, die auch in der &ufleren Konfiguration der Gehirnober-
fliche zum Ausdruck kommen (Mikrogyrie, Porenencephalie). Davon
kann bei Veith nicht die Rede sein. Zingerle findet auch in seinem
Falle zahlreiche Heterotopien grauer und weiBler Substanz dhnlich den-
jenigen, die auch wir im Falle Veith beschreiben konnten. Das Vor-
kommen derselben méchten wir als Signale auffassen, die auf eine
kongenitale minderwertige Veranlagung deuten, und sie werden uns
zu dem Versuch veranlassen, auch die anderen pathologischen Ver-
dnderungen von einem gleichen Gesichtspunkt aus uns anzusehen.
So kommen wir zu dem Schlusse, den eigenartigen Markscheidenzerfall
im Wiirzburger Fall auch auf eine kongenitale Stérung zuriickzufiihren,
die entweder einer Ausbildung dieser Elemente hinderlich im Wege
stand oder zu einem raschen Zerfall der urspriinglich wohlgeformten
Markscheiden und Achsencylinder fiihrte. Eine solche SchluBfolgerung
nihert aber wieder die beiden Erkrankungsformen, die uns beschiftigt
haben, sehr aneinander. Beide Formen gehoren also — und das ist das
Wesentliche unserer vergleichenden Untersuchung — insofern zuein-
ander, als bei beiden es sich vorziiglich um eine kongenitale
MiBbildung bestimmter Elemente des Nervensystems han-
delt — der Markscheiden und der Achsencylinder, die un-
abhéingig von den Nervenzellen sich abspielt. Die gleichen Elemente
sind aber offenbar von einer verschiedenartigen Schidigung getroffen
worden. Bei unserer Erkrankung handelt es sich um eine circumseriptere
reinere Form — der Name Aplasia axialis extracorticalis wiirde im
Falle Veith die wirklich gegebenen Verhiltnisse nicht treffen.

Unsere vergleichenden Untersuchungen sind durch diesen Befund
in eine bestimmte Richtung gedringt worden, sie werden der Frage
nachgehen, ob noch andersartige pathologische Befunde sich anfiihren
lassen, die durch eine dhnliche Erkrankung der weiBlen Substanz aus-
gezeichnet sind.

Schaffer hat im Jahre 1907 einen Fall publiziert, der anatomisch
durch eine hochgradige Markatrophie ausgezeichnet ist. Die Ver-
dnderungen, auf die wir noch néher eingehen werden, bezeichnet er
selbst als eine ,,Markentwicklungshemmung”. Wir wollen zusehen,
inwieweit dieser Fall sich unseren Betrachtungen angliedern 1aft.

Das klinische Bild miifite bereits unser Augenmerk auf sich richten,
denn auch hier wieder begegnen wir einer reichlichen Menge von Be-
rithrungspunkten mit unseren Féllen. Schaffer hat seinen Fall als
einen ,,Beitrag zur Nosographie und Histopathologie der amaurotisch-
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paralytischen Idiotieformen’ bezeichnet. Bei seiner Publikation ist
es ihm vor allem darum zu tun, den Untersuchungen Vogts, auf die
wir ja bereits wiederholt eingegangen sind, Bestétigung und Erweiterung
zu geben. Wie wir zeigen konnten, hat die Ahnlichkeit des Symptomen-
bildes der Pelizaeusschen Fille mit jenen Formen, die er der juvenilen
amaurotischen Idiotie zurechnet, Vogt veranlafit, seinen eigenen Be-
obachtungen auch die Fille von Pelizaeus zu einer neuen Gruppen-
bildung anzugliedern. Nun fithrt Schaffer seinen Fall als einen neuen
kasuistischen Beitrag der Vogtschen Gruppe auf — das klinische Bild
stimme ganz mit dem Symptomenkomplex der juvenilen amaurotischen
Idiotie iiberein, das anatomische Substrat lehre erst, dafl es sich um
ganz verschiedene Dinge handele —, die Vogtschen Fille, erweitert
durch die Fille von Spielmeyer und andere Beobachtungen von
Schaffer selbst, werden zur cytopathologisch charakterisierten fami-
lidren Idiotie, wéhrend der vorliegende Fall zeigen soll, da auch terato-
logisch begriindete Formen dieser Erkrankung vorkommen kénnen.
Durch die Anndherung des Schafferschen Falles an die von Vogt
ist die Ubereinstimmung des klinischen Bildes mit den unserigen
gegeben.

Anamnestische Daten iiber Katharina T. fehlen mangels nichster Anver-
wandter vollkommen. Schaffer lernte die Kranke als eine 19jéhrige hochgradig
idiotische Person kennen. Sémtliche Extremitdten waren spastisch paretisch, die
Finger und Hinde konnten offenbar bewegt werden. Hochgradige Abmagerung,
Atrophie der Muskeln, Verbiegungen der Wirbelsdule, Unfihigkeit Rumpf und
Kopf in der Sitzlage aufrecht zu halten. Die Reflexe waren lebhaft (Babinski
wird nicht erwihnt). Sensibilitit erhalten. Sehkraft erscheint hochgradig ge-
schwicht (Augenhintergrund wurde leider nicht gepriift). Sprache hochst
mangelhaft. Die Pat. litt an epileptischen Krimpfen.

Von dem pathologischen Befund will ich nur das erwéhnen, was fiir
unsere Zwecke wissenswert erscheint. In seiner &uBleren Konfiguration
bot das Gehirn keinerlei Abweichung, die Windungen waren wohl-
gestaltet. An den Frontal- und Horizontalschnitten fiillt zu allererst
die hochgradige Markatrophie auf. Vor allem ist die zentrale Mark-
masse geschwunden, und zwar hauptsichlich im frontalen und temporo-
parietalen Lappen, das temporo-occipitale Sagittalmark ist in seiner
Hauptmasse ausgefallen. Dadurch entsteht eine merkwiirdige Gestaltung
des Markbildes: die Windungen gruppieren sich direkt um die méchtig
erweiterten Ventrikel. Ich gebe die Reproduktion eines Préparates
wieder und weise im iibrigen auf die Tafeln, die Schaffer seiner Arbeit
beigefiigt: hat. Bestimmte Fasersysteme scheinen ausgefallen zu sein,
andere nur teilweise erhalten, andere wieder ungeschmélert vorhanden
zu sein. Wir konnen es uns ersparen, ndher darauf einzugehen. Uns
interessiert vorziiglich folgendes: das Mark des Schlifelappens, des
Hinterhauptlappens und zum Teil des Parietallappens ist sehr bla8
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gefarbt, zum Teil hebt es sich kaum von der Rindensubstanz ab, es
erinnert seiner Entwicklung und Farbung nach sehr stark an die Pra-
parate des Wiirzburger Falles (man vergleiche z. B. Abbildung 40 mit
Abbildung 36), der Balken ist #uflerst schmal und gleicht, was seine
Dimensionen anbetrifft, sowohl dem Balken des Otto R. als der Veith.
Auf unserer Abbildung sieht man spaltformige helle Streifen durch die
Markstiele ziehen; die nimlichen konnte ich auch im Falle Veith be

Fig. 40.

Frontalschnitt durch die Zentralwindungen des Falles Schaffers.
Bei x ein markscheidenfreier Spalt.

beobachten. Markinseldhnliche Gebilde glaube ich auf den Abbildungen
Schaffers zu erkennen — doch ohne die Originalpréparate heranziehen
zu koénnen, wage ich mich nicht dariiber auszusprechen. — Schaffer
selbst gibt uns nicht eine feinere histologische Analyse seines Falles. In
dem Priparate, das mir durch giitige Vermittlung des Herrn Professor
Edinger zur Verfiigung stand, konnte ich in den blaBgrauen Mark-
partien eine dhnliche Anordnung der in Fragmente zerfallenden Mark-
scheiden feststellen wie im Falle Veith — nur ist die Verdnderung bei
Veith weit stirker und allgemeiner. — Leider sagt Schaffer iiber
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das Verhalten der Glia gar nichts. Die Rinde ist dagegen von ihm niher
untersucht worden: er legt besonderen Nachdruck auf die Feststellung,
daB dieselbe keinerlei krankhafte Veréinderung aufwies und ,,beziiglich
Struktur, sowie Reichtum an Markfasern hinter der eines normalen
Vergleichspriparates nicht zuriickbleibt”. Auch in Schaffers Fall
sind die Markfasern im Mittel- und Zwischenhirn vortrefflich ausgebildet.
Die Fibrae arcuatae haben sich im Gehirne der Katharine T. allgemein
besonders gut erhalten, zum Teil sind sie der einzige perisistierende Teil
des Markes einer Windung?).

Unverkennbar lassen sich zwischen dem Schafferschen Falle und
dem Wiirzburger Falle sehr viele Vergleiche ziehen; eine feinere histo-
pathologische Analyse wiirde vielleicht noch deren mehr ergeben.
Der Hauptunterschied besteht darin, daf im Schafferschen Falle
grofie Fasersysteme total ausgefallen sind. Ob diesem Unterschied eine
essentielle Bedeutung zukommt, mochte ich sehr bezweifeln. Wir wissen
nicht, ob nicht auch im Gehirne der Veith solche ausgefallen sind. Die
Ausfille sind teratologische Miflbildungen?); solchen Mibildungen
sind wir bei der Veith auch begegnet, und wir haben ihre Bedeutung
als Signale einer defekten Organogenese bereits erwdhnt. Sehen wir
von diesen Agenesien ab, so bleibt wieder die eigenartige Markkonstitu-
tion iibrig, die eine Anndherung dieses Gehirnes an das der Veith und
durch dessen Vermittlung an das des Otto R. zu gestatten scheint.

Was den Peskerschen Fall anbetrifft, so miissen wir hier be-
sonders vorsichtig vorgehen. Verfasserin hat ihre Praparate nicht
nach allen Regeln der Kunst durchforscht, die Befunde gibt sie nur in
schematischen Abbildungen wieder. Immerhin ergibt sich so manches,
das auf eine spezielle Erkrankung der Markscheidenbildungen hinweist.
Fraulein Pesker fillt vor allem das MiBverhaltnis zwischen grauer und
weiller Substanz auf. Die Rinde zeigt zwar auch hier und dort einen
Ausfall an Nervenzellen, doch steht diese in keinem Verhiltnis zur Ein-
schmelzung der weilen Substanz, die an dem zentralen Nervensystem
ihres Falles sich abgespielt hat. Die betrachtliche (hier auch zahlen-
maBig ausgedriickte) Volumensverminderung des Nervensystems kann
nur auf Kosten des Ausfalles an Markscheiden erfolgt sein. Der Balken
ist stark reduziert, im zentralen Markweil der Hemisphéren finden sich
Liicken, die glidse Substanz enthalten sollen, einzelne Fasern, die man

1) Ich kann Schaffer nicht beistimmen, wenn er das zum Teil noch an-
sehnliche Marklager einzelner Windungen aus dem Zusammenflu der Fibrae
arcuatae bestehen lassen will.

2) In dem einen Schnitte, der mir zur Verfiigung stand, beobachtete ich
eine auffallende Vermehrung der Tangentialschicht, in &hnlicher Weise, wie wir
sie bei der Veith kennen gelernt haben und wie sie auch von Zingerle als Hetero-
topie bei sklerotischen Prozessen beschrieben worden ist.

Z. 1. d. g. Neur. u. Psych. O. ITI. 8



114 L. Merzbacher: Eine eigenartige familidr-hereditire

zahlen kann, durchziehen das in normalen Praparaten tief geschwérzte
Marklager. Eigentiimlich ist die Dissoziation der weilen Substanz, die
dadurch zustande kommt, daB einzelne Fasersysteme erhalten sind neben
solchen, die mehr oder minder stark atrophiert sind. Die stérksten
Ausfille des Windungsmarkes diirften nach den Peskerschen Ab-
bildungen im Temporal- und Occipitallappen zu suchen sein. Der
Faserreichtum von Mittel- und Zwischenhirn scheint hier auch den
schidigenden Einflissen die groflere Resistenz entgegengebracht zu
zu haben. Die Fasern des Kleinhirns sind grofenteils ausgefallen,
allerdings auch die Purkinjeschen Zellen. — Die Beschreibung, die
Pesker von den Verhiltnissen im Riickenmark und Medulla obl. gibt,
erinnern besonders stark an die im Falle R. von uns erhobenen Befunde.
Bulbus, Protuberanz und Riickenmark sind verkleinert. Die weille
Substanz dieser Teile nimmt nur sehr schwach den Farbstoff an. Das
Kaliber der einzelnen Faser ist nicht unwesentlich vermin-
dert. Die Pyramidenstrange sind vorhanden, aber in ihrem Gesamt-
volumen reduziert, ohne daB es gelingt, bestimmte Ausfille in Form
sekundérer Degenerationen nachzuweisen — also handelt es sich offen-
bar auch hier um einen diffusen Ausfall. Am stérksten haben die Klein-
hirnseitenstringe gelitten, die stellenweise fast ganz geschwunden sind,
auch die Hinterstringe zeigen bedeutende Liicken. Die Nervenzellen
der Clarkeschen Sdulen sind sehr stark gelichtet.

Ich wage diesem Falle gegeniiber nur die Vermutung auszusprechen,
daB er in nahen Beziehungen zu unserer Erkrankung steht. Man wird
zugeben miissen, daB das klinische Bild grofe Ahnlichkeiten bietet,
auf die ja auch Pesker und P. Marie, wie wir gesehen haben, hin-
wiesen. Auch das anatomische Substrat zeigt uns manches Verwandt-
schaftliche. Wir sind aber weit davon entfernt, eine Ubereinstimmung
aussprechen zu kénnen, so wie es die genannten Autoren zu tun gewagt
haben.

Wenn wir zur Besprechung der Fille von Friedmann und
Schupfer iibergehen, so kénnen wir uns, soweit es das anatomische
Substrat anbetrifft, etwas bestimmter aussprechen, weil ich anatomische
Priparate beider Fille in Handen habe.

Klinisch bot auch dieser Fall weitgehende Ahnlichkeiten zu unserem
Erkrankungsbild, und wie wir gleich hinzufiigen mdchten, zum Wiirz-
burger, Schafferschen und Peskerschen Fall,

Aus der Vorgeschichte der Luise L. ist nur weniges bekannt geworden. Von
frithester Jugend an an den Beinen gelahmt, contracturiert, verkriippelt, blod-
sinnig. Seit dem 14. Jahre in der Anstalt untergebracht.

Status: Hochgradige und gleichméifige Abmagerung der Extremitdten-
muskeln, dabei aber faradische Erregbarkeit erhalten. Beine beinahe véllig ge-

Jahmt und aktiv kaum beweglich, starke Contracturen. Die Oberschenke] iiber-
kreuzen sich vollig, sind stark an den Leib gezogen, im Knie sind die Beine stark
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gebeugt, Fiile stehen in Valgusstellung. Sensibilitit erhalten. Der linke Arm
zeigt keine pathologischen Erscheinungen, der rechte Arm zum Teil gelihmt und
contracturiert. Kyphoskoliose, Thoraxdeformation. Kopf und Rumpf frei von
Lahmungen. Geistig steht die Kranke auf niedriger Stufe. 3 Jahre vor dem Exitus
epileptische Krimpfe, Reflexkrimpfe, Nystagmuskrampife der Augen. Mit 30 Jahren
Tod im hochgradigen Marasmus. Diagnose: congenitale spastische Paraplegie mit
Idiotie.

Das Gehirn zeigt sich auffallend klein, wiegt nur 850 g. Normal
konfiguriert, arm an Windungen, die aber iiberall ziemlich breit sind.
Auch auf frontalen Schnitten ist die Rinde nirgends verschmilert oder
verdndert. Dagegen ist das Hemisphdrenmark in sonderbarster Art
aullerordentlich reduziert, so da die Windungen meist nur mit schmaler,
stielartiger Basis dem Mark aufsitzen und von den Basalganglien durch
eine sehr schmale Stabkranzregion getrennt sind. Auch der Balken ist
auffallend diinn und membranartig, dagegen wieder die Basalganglien
von mehr gewohnlichem Volumen und Struktur. Keine Verhédrtungen.

Volumen des Riickenmarkes reduziert. Alle Stringe bis auf die
Hinterstringe an Volumen abgenommen.

An den gefirbten Schnitten zeigt sich folgendes: Der Stabkranz er-
reicht nur ein Drittel, hochstens die Hilfte eines normalen. Die Fibrae
arcuatae sind erhalten, ,,wie herausprapariert”, wihrend das Zentrum
des Markstieles sehr faserarm oder faserfrei bleibt. Einzelne wenige
kompakte Ziige sind im Zentralmark erhalten. Die mit der Rinde
parallel laufenden Ziige bleiben im allgemeinen stirker verschont.
Auch manche Partien im Markinnern nehmen normale Firbung an
und gehen in verwaschenen Grenzen in die entarteten Gebiete iiber.
Neben dieser diffusen Erkrankung findet sich im Markzentrum in zahl-
losen Herden verbreitet noch eine andersartige Affektion. Die Herde
flieBen stellenweise zu langen schmalen Béndern zusammen, die mit
Karmin sich intensiv firben. — Normale Firbung besitzt etwa nur
ein Drittel des ganzen Markareals, das Mark der Zentralwindungen ist
am besten erhalten geblieben.

Die mikroskopische Untersuchung 18t die Rinde vollig gesund er-
scheinen, ,,insbesondere ist auffallend, da8 sie an BreitenmaB im Kon-
trast zu dem Mark so wenig eingebiit hat“. Die Nervenzellen sind an
Zahl etwa um die Hilfte reduziert; die Nervenfasern in der Rinde haben
weit weniger stark gelitten als im Mark.

Im Marke fillt zunéchst die starke hyaline Entartung der Gefifie
auf, die iiber das ganze Mark verbreitet ist.

Die kleinen zusammenflieBenden Herde entbehren der Markscheiden
und Achsencylinder, sie sind aus einem Gewirre feinster Fasern zu-
sammengesetzt und haben offenbar sehr innige Beziehungen zu den
Gefialen. Nach der Beschreibung Friedmanns handelt es sich ohne
Zweifel um eine sehr starke Gliawucherung, er nennt sie ,,Degenera-

8%
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tionsherde mit sekundirer Verdichtung“. Die mikroskopische Unter-
suchung der diffusen Degeneration, d. h. jener ausgedehnten Abschnitte
des zentralen Markes, der im Weigertbilde eine nur hellgrane Farbung
annimmt, ergibt recht interessante Befunde. ,Vielfach geht die ge-
wohnliche, allseitige, wirre Faserdurchkreuzung ab, so dall wir nur
eine oder zwei unter sich parallele Zugrichtungen, dhnlich wie im
Riickenmark, evident vorherrschen sehen. Die hauptsichliche Ursache
ist die groBartige und wenn auch ungleichméfige, so doch wesentlich
gewisse Fasersysteme — die radiéiren — ergreifende Lichtung der Faser-
zahl, so daB der eine Anteil der kreuzenden Fibrillen einfach aus-
fallt.“ KEinige wenige Bezirke zeigen auf Weigertpriparaten das be-
kannte, beinahe undurchsichtige Dunkel. Durch diese Prozesse wird
nach Friedmann das Hemisphiirenmark auf mindestens ein Viertel
der Norm reduziert. In diesen verdnderten Teilen findet man eine
ansehnliche Gliawucherung (Fasern und Zellen) und starken Mark-
zerfall, verdickte Achsencylinder. Ich fige der Fried mannschen
Schilderung noch das hinzu, was ich selbst an den zwei mir zur Ver-
fiigung stehenden Priparaten beobachten konnte. Die Windungen sind
sehr schmal, eine wohlausgebildete Rinde sitzt sehr diinnen Markstielen
auf. Im Zentrum eines Markblattes sehe ich einen groBeren, linglichen,
hellen Flecken. Der groBere Teil des sichtbaren zentralen Markes hat eine
graue Farbe angenommen, nur die Fibrae arcuatae und der groBere Teil
der Markblitter der Windungen ist deutlich gefirbt. Anden Karminpré-
paraten sieht man die hellen, der Rinde entlang ziehenden Streifen der
Fibrae arcuatae, im Zentrum der Markblitter 1auft ein zweiter schmaler,
intensiv gefiarbter Streifen, der, an der Basis des Markblattes angelangt,
sich teilt, zwischen sich eine etwas heller gefarbte Substanz faBt und in
einen ebenfalls auseinandergehenden gleichen Streifen aus der benach-
barten Windung iibergeht. — Soweit die dicken Priiparate eine Analyse
zulassen, enthalten die intensiv gefirbten zentral gelegenen Streifen
sehr viele faserige Glia und Zellen. Die graue, schlecht gefiarbte Mark-
masse besteht aus kleineren und groBleren Segmenten lings- und quer-
getroffener, wirr durcheinander liegender Markscheiden, denen auch
zellige Elemente (Glia? Nervenzellen?) beigemischt sind. Der helle
Flecken des Weigertbildes enthdlt keine Markscheiden und besitzt
eine leichte streifige Struktur; ihn niher zu analysieren vermag ich
nicht. — Die Rinde besitzt sehr viele gut gefarbte Nervenfasern. An
einer Stelle, die dem Hemisphirenmark angehort, bietet sich ein eigen-
artiges Bild. Die Markmassen sind gelichtet, einzelne schmale und
kurze Biindel wohlerhaltener Fasern liegen neben- und hinter-
einander, getrennt von einer schmalen hellen Substanz; diese Bindel
sind verschieden lang — sie lassen sich am besten mit den Markinseln
unseres Falles vergleichen, nur daB sie dichter aneinander stehen, d. h.



Erkrankungsform (Aplasia axialis extracorticalis congenita). 117

nicht durch so reichliche ungefirbte Grundsubstanz unterbrochen
werden. Die geschilderten Verinderungen betrachtet Friedmann als
Ausdrucksform einer sekundiren auf- und absteigenden Degeneration
des groBeren Teiles des Zentralmarkes. Durch die Gefalverdnderung
sind, so vermutet er, zunichst die feinen bandférmigen, gliareichen und
achsencylinderfreien Herde im Innern des Markes entstanden, diese Herde
bedingen eine Unterbrechung der Marksubstanz, die ihrerseits die auf-
und absteigenden Degenerationen hervorruft. Die langen Assoziations-
fasern dagegen, die von den unterbrechenden Herden nicht getroffen
werden, bleiben intakt. Wir wollen davon absehen, zu entacheiden,
ob die pathogenetische Auffassung Fried manns richtig ist. Es 1aft
sich vielerlei dagegen einwenden. Eine Faserunterbrechung im Innern
des Markes, wenn sie auch noch solider ist als diejenige, die sich hier
abgespielt hat, erzeugt niemals histopathologische Bilder, die sich mit
den von Friedmann beschriebenen decken. Warum die Gefd8-
verinderungen gerade jene schmalen bandférmigen Gliawucherungen
hervorbringen sollten, bleibt auch noch recht wenig versténdlich. —
Wiire die Auffassung Friedmanns richtig, so miilten wir allerdings
den Verinderungen des Marklagers eine andere Deutung geben, als
wir es bisher unseren Beobachtungen gegeniiber getan haben, sie hitten
den Wert sekundsrer Verinderungen. Da mir die Fried mannsche
Frklirung durchaus nicht plausibel erscheint, auf der anderen Seite
sich beim Vergleich seiner und unserer Befunde so viele Ahnlichkeiten
ergeben, so diirfte die Heranziehung auch dieses Falles uns nahegelegt
werden. Wenn wir die Beschaffenheit des Gehirns in seiner Gesamt-
anlage betrachten, den Ausfall bestimmter Fasersysteme, den Unter-
gang von Zellenreihen, die hochgradige Volumenverminderung, konnen
wir Gns auch hier wieder des Eindruckes nicht erwehren, dall eine
kongenitale Entwicklungsstorung vorliegt und die GefédBerkrankung
nicht als primére Ursache aller Verinderungen gelten kann. Der Mark-
scheidenzerfall im Gebiete der ,,diffusen Degeneration hat eine auf-
fallende Ahnlichkeit mit den Verinderungen im Falle Veith, die Auf-
sparung der Fibrae arcuatae ist uns eine nunmehr bekannte Erschei-
nung, das Auftauchen einzelner wohlerhaltener Markfaserziige zum
Teil auch in segmentierter Anordnung im Chaos der untergegangenen
oder stark verinderten Markmassen erinnert zum Teil an den Hirn-
befund des Otto R. und an den Fall des Friiulein Pesker, zum Teil
an den Schafferschen Befund. Die kleinen Herde des Falles Fried-
mann, die meist zu langen schmalen Béndern zusammenflielen, er-
innern durch ihren Sitz, Aussehen und Zusammensetzung sehr an jene
zentralen Gliawucherungen, wie sie uns im Falle Veith begegnet sind
und wie wir sie, wenn auch schwicher ausgebildet, bei Otto R. ver-
folgen konnten, namentlich decken sich jene zierlichen Zeichnungen,
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die durch das Auseinanderweichen des schmalen Bandes in der Gegend
der Basis der Markblitter entstehen, mit auch von uns beobachteten
und beschriebenen Bildern. Wir hatten gelegentlich des Falles Otto R.
und Veith bemerkt, dal die Glia keine gleichméBigen Verdichtungen
bildet und die Neigung besitzt, sich nesterweise stirker anzusammeln.

Das Wesentliche erblicken wir also auch hier wieder darin, daB
die Erkrankung sich vorziiglich am Marke abspielt und zu
einem weitgehenden Zerfall desselben gefithrt hat; die anderen noch
beobachteten Erscheinungen sind entweder sekundérer Natur oder
wieder nur Hinweise auf eine mangelhafte Organbildung. Der Fried-
mannsche Fall diirfte vielleicht deshalb von ganz besonderem Interesse
sein, weil sich hier alte und frische Stadien der Erkrankung neben-
einander verfolgen lassen. Den Fall von Schupfer will ich nur kurz
erwdhnen und vorziiglich den Priparaten zuliebe, die mir von Professor
Schupfer freundlich iiberlassen wurden. Die Prédparate iiberraschen
dadurch, daf wir auf denselben Verhiltnissen begegnen, die bisher
unser Interesse auf sich gezogen haben. Welche klinische Stellung der
Erkrankung zukommt, um die es sich hier gehandelt haben mag, weill
ich nicht. Das Symptomenbild bot nur entfernte Ahnlichkeiten mit dem
unserigen. Schon der chronische Beginn im spéteren Kindesalter unter
dem Bild einer Encephalomyelitis, das bestéindige Schwanken der
krankhaften Erscheinungen, die vielfachen Rezidive ohne nachweisbare
dullere Ursache miissen als bedeutsame Unterschiede gelten. Anatomisch
gibt die strenge Lokalisation auf bestimmte circumscripte Gegenden des
Nervensystems dem Prozell eine besondere Stellung. Uns interessiert
es aber, zu sehen, daB in diesem Falle eine Erkrankung, deren kongenitale
Natur sehr unwahrscheinlich ist, und die wesensverschieden von der
unserigen und den bisher beobachteten sein diirfte, Verdnderungen
der Marksubstanz erzeugen konnte, die zum Teil das wiederholen, was
wir bereits kennen gelernt haben. Auch hier wieder ist das Marklager
der einzig geschidigte Teil. Die Rinde ist intakt, das Faserwerk wie die
Nervenzellen derselben haben kaum gelitten. Die Priaparate bieten ein
ganz eigenartiges Bild. Die sehr diinnen Markbldtter der Windungen
des linken Occipitalhirns sind zum Teil nur in ihren oberen Hélften
geschwiirzt, wihrend die unteren der Basis zugewendeten Teile
einen peripheren diinnen schwarzen Hauch oder einen kriftigeren,
dem Rindensaum folgenden Zug erkennen lassen. Wieder sind es also
die Fibrae arcuatae, die erhalten geblieben sind. Das zentrale Mark ist
vollkommen ausgefallen, es stellt im Weigert-Pal-Priaparat ein farbloses
Gewebe dar, umsiumt wird dieses Feld von den Fibrae arcuatae wie von
einer feinen Borte. — Auf den stark differenzierten Schnitten sieht man
im durchfallenden Lichte das Zentrum des anscheinend verddeten
zentralen Marklagers von einer dichteren und das Licht weniger stark
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durchlassenden Substanz ausgefiillt, die im allgemeinen auch in die
Basis der einzelnen faserfreien Windungsstiele sich erstreckt. — Bei
stirkeren VergréBerungen erkennt man, dafl diese weniger durch-
sichtige Substanz wieder feine kleine Markscheidensegmente, die zum
Teil quer getroffen sind, enthélt. Ob die farblose, zum Teil die Mark-
scheidensegmente enthaltende Substanz nicht glioser Natur ist, bleibt
unentschieden, da Schupfer offenbar keine Gliafarbungen vorgenom-
men hat. Auch iiber das Verhalten der Achsencylinder driickt er sich
nur sehr unbestimmt aus. — Sollte es sich tatsdchlich um eine Sklerose
handeln, wie Schupfer vermutet, so miiiten die strenge Lokalisation im
Bereiche des Markes, der Mangel eines Ubergreifens auf die Rinde, als
wiirden die Fibrae arcuatae eine uniiberwindliche Barriere darstellen,
als recht auffallende Besonderheiten dieser Sklerose gelten. Bei dem
Mangel einer fein&ren histopathologischen Analyse sind weitere Er-
orterungen iiber die Natur des Prozesses miifig, fiir uns kam nur die
auch hier sich geltend machende Affektion der myelinhaltigen Teile
in Betracht.

Ich bin mir wohl bewulBt, da die zum Vergleiche herangezogenen
anatomischen Untersuchungen zu unvollkommen sind, um ein ab-
schlieBendes Urteil zuzulassen. Immerhin diirften sie uns mit dem Vor-
handensein zweier uns bedeutungsvoll erscheinender Verinderungen
bekannt machen. In allen den Féllen steht ohne Zweifel eine besonders
geartete Markatrophie im Brennpunkte des Interesses. Die Eigenart
bekundet sich in einem offenbar priméren diffusen Ausfall und Zerfall
des MarkweiBes der Hemisphéren. Die Markscheiden haben durch den
pathologischen Prozefl ihre Farbbarkeit eingebiift oder sich derartig
verindert, dall in den Weigertpriparaten von der Norm sehr ab-
weichende Bilder sich ergeben. Die schwersten Versnderungen nach
dieser Richtung hin diirfte der Wiirzburger Fall erlitten haben, ihm
schliefit sich der Friedmannsche Fall an, wihrend der Schupfer-,
Pesker- und Schaffersche Fall erst durch Vermittlung der anderen
Fille sich unserem Falle anreihen lassen. Allen sechs Fillen gemein-
sam erscheintdie hochgradige Verschmalerung der Markleisten, ein Wechsel
zwischen markhaltigen und wenig markhaltigen Teilen, die relative
Unversehrtheit der Rinde im Gegensatz zu der Erkrankung des Markes,
das gesunde Aussehen der markscheidenhaltigen Teile im Zwischenhirn
und Nachhirn. Auch das Verhalten der Glia, soweit dasselbe sich
nachpriifen lieB, diirfte manche gemeinsame Beziehung erkennen lassen.
Das Wesen der Markscheidenverinderungen erhalt in unseren Fillen
— und damit kommen wir auf die zweite auffallende Verinderung —
dadurch ihr besonderes Gepriige, da8 sie vergesellschaftet ist mit einer
unvollkommenen Gehirnveranlagung. Im Falle von Miiller
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(Wiirzburger Fall), Schaffer und Pesker sind die kongenitalen Ver-
anderungen offenkundig, im Friedmannschen Fall sind sie wahr-
scheinlich gegeben, als zweifelhaft diirften sie nur im Schupfer-
Falle erscheinen, der aber einer histologischen Analyse auch am unvoll-
kommensten unterworfen werden konnte. Wir glauben deshalb nicht
fehlzugehen, die Affektion der Markscheiden als Folgeerschei-
nungen einer Aplasie anzusprechen. Darum war es uns aber zu
tun: wir wollten darauf aufmerksam machen, dall die von uns vertretene
Auffassung der beobachteten eigenartigen Aplasien sich durch andere
Beobachtungen stiitzen und erweitern lifit. DaB die Verdnderungen hier
und dort als gleichartige zu gelten haben, mochte ich keineswegs be-
haupten. In keinem der Fialle konnten wir einen &hnlichen segmentéren
Zerfall verfolgen; wir haben ja auf die Unterschiede gelegentlich der
Betrachtung der einzelnen Fille geniigend aufmerksam gemacht. Auf
den Umstand, daB auch die einzelnen klinischen Zustandsbilder zum
Teil weitgehende Analogien aufweisen, lege ich keinen groflen Wert,
nachdem ich einmal den Standpunkt vertreten habe, dafl die Ahnlich-
keit nach dieser Richtung hin nur mit Vorsicht hingenommen werden
konne. Ebensowenig méchte ich die fast allen Fillen gemeinsame
Integritit der Fibrae arcuatae als bedeutungsvoll hinstellen.

Ich bin von Herrn Professor Nissl in einer Diskussionsbemerkung
zu einem Vortrag darauf aufmerksam gemacht worden, da auch
encephalitische Prozesse, die an der Grenze zwischen Rinde und Mark
sich abspielen, hiufig genug die Tendenz aufweisen, die Fibrae arcuatae
auszusparen. Lch habe dann spiter selbst von dieser Erscheinung mich
iiberzeugen konnen. Offenbar besitzen diese Faserziige eine besonders
starke Vitalitit, die den verschiedensten Schidigungen erst spit erliegt.
Somit kommt der relativen Integritit der Fibrae arcuatae mehr der
Wert einer Allgemeinerscheinung zu, die keine besonderen SchluB-
folgerungen zulafBt.

So eigenartig und scharf umschrieben auch der anatomisch-patho-
logische Befund unseres Falles erscheinen mag, so ergeben sich doch
recht bedeutende Schwierigkeiten, wenn es gilt, dieselben zur Erklirung
der vorhandenen klinischen Erscheinungen heranzuziehen. Eine Reihe
von Erwigungen mufl den Erfolg eines Vergleiches a priori wenig aus-
sichtsreich erscheinen lassen. Zun#chst einmal deshalb, weil wir ohne
Zweifel vom anatomischen Substrat heute nur das Grobste wissen,
weil weiterhin unsere physiologischen Kenntnisse nicht weniger licken-
haft sind, und weil endlich es sich um zwei verschiedene Gruppen von
Storungen handelt, die funktionell ineinander eingreifen miissen. Auf
der einen Seite haben wir die Achsencylinder- und Markscheiden-
verdnderungen, auf der anderen Seite die Aplasien und Hypoplasien
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bestimmter Fasersysteme. Fasersysteme, die mangelhaft angelegt sind,
haben gleichzeitig durch die Markscheidenaplasie gelitten. Die empfind-
lichste Liicke ist wohl darin zu suchen, daf wir iiber die feinere Aus-
dehnung der Verdnderungen nicht geniigend orientiert sind. Wenn
wir auch versucht sind, die Rinde im allgemeinen, die Ganglienzellen
im besonderen als unversehrt zu betrachten, so sind wir doch nicht
in der Lage, uns {iber den Zustand und das Verhalten jener Substanz
zu dubern, die sich zwischen die einzelnen Zellen schiebt und den letzten
Zusammenhang zwischen den leitenden nervosen Elementen bedeutet.
Auch dem Verhalten der Neurofibrillen und der Zwischensubstanz
haben wir nicht unsere Aufmerksamkeit schenken koénnen. — Wag
wissen wir weiterhin von der Funktion der Markscheiden, die hier so
hochgradig alteriert sind? Kommt ihnen eine ernéhrende, mechanische
oder spezifisch nervise Bedeutung zu? Schlieflich bin ich mir auch
bewullt, daB nur eine aufmerksame Zerlegung des Gehirns in Serien,
dafl nur eine Verwertung aller, namentlich der jiingsten von Alz-
heimer eingefithrten Methoden unserem Ziele uns niher gefithrt hatten.
So sind die Voraussetzungen, von denen die Erledigung unserer Aufgabe
abhingig ist, nach mancher Richtung nicht gegeben und der Erfolg
verspricht mangelhaft zu sein. Dem Versuche jedoch, den anato-
mischen Befund dem klinischen Untersuchungsergebnis
gegeniiberzustellen, konnen wir uns nicht entziehen.

Die Atrophie des zentralen Nervensystems in toto mag einen all-
gemeinen Ausfall an Funktion verursachen; dies gilt besonders fiir die
Fille 7, 8 und 10.

Der allen Fillen gemeinsame spastische Symptomenkomplex findet
seine Erklirung in einer Affektion der Pyramidenbahnen. Die Er-
krankung der Pyramidenbahnen ist in unseren Fillen eigenartiger
Natur. Sie hat nicht zu den gewchnlichen degenerativen Prozessen
dieses Fasersystems gefiihrt. Die Erkrankung spielt sich vorziglich
subcortical ab zwischen Rinde und innerer Kapsel, zum geringeren
Teile innerhalb dieser selbst. In den Hirnschenkeln, im Pons, Medulla
oblongata und Riickenmark ist lediglich eine Abnahme des Querschnitts
dieser Bahnen festzustellen, also eine Aplasie; die noch vorhandenen
Fasern stehen in keinem Verhdltnis zu der Lichtung dieser Systeme,
die der Stabkranz aufweist. Aus dem Aussehen des Stabkranzes miifiten
wir uns eine beinahe vollige Verodung des Areals der Pyramidenstrange
erwarten. Dieser Befund ist es ja auch gewesen, der der Annahme einer
reellen Unterbrechung der Stabkranzfasern sich entgegenstellt.

Die spastischen Erscheinungen koénnen also in der Affektion der
Pyramidenbahnen (in ihrem intracerebralen Abschnitt) ungezwungen
eine Erklirung finden. Dabei bleibt allerdings eine Erscheinung noch
unaufgeklirt, ndmlich die ungleiche Verteilung des klinischen Prozesses
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zuungunsten der unteren Extremitéten. Allzu groBen Wert darf man
auf die ungleiche Verteilung der Krankheitserscheinungen nicht legen.
Zunichst ist es eine bekannte Erfahrung, dafl die Beine bei den spasti-
schen Erkrankungen organischer Natur im allgemeinen stéirker beteiligt
sind (so besonders bei der Diplegia spastica infantilis). Die Ursache
dieser Erscheinung ist unaufgeklirt, moglicherweise sind die intra-
cerebralen und intramedulliren Mechanismen fiir die oberen Extremi-
titen reichlicher ausgebaut und besser vertreten als die der unteren
Extremitaten. Weiter ist zu bedenken, dall wir nur iiber einen autopti-
schen Befund verfiigen; die klinischen Beobachtungen, die iiber Otto R.
gesammelt werden konnten, weisen darauf hin, dal die Bewegungs-
fahigkeit der oberen Extremitéten im hohen Grade beeintrachtigt war;
sie mogen wohl ungefihr den betreffenden Stérungen der uns bekannten
Emma R. entsprochen haben. Eine anatomische Untersuchung von
Fillen, wie sie die meisten der iibrigen erkrankten Mitglieder bieten,
so besonders Nr. 8 und 9, wiirde einer Diskussion iiber das anatomische
Korrelat der nur wenig gestorten oberen Extremititen mehr Aus-
sichten bieten. — Der gleiche pathologische Prozef}, der die Stabkranz-
faserung betroffen hat, hat, wie wir gezeigt haben, andere Fasersysteme
nicht verschont: im Kleinhirn hat er sich breitgemacht, wie er auch
die groBen Commissurensysteme und Assoziationsbahnen ergriffen hat.
Wir erinnern daran, wie auch die Sinneszentren, so besonders die Seh-
region, eine ganz besonders auffallende Verodung der zu- und ab-
leitenden Fasersysteme erfahren hat. Der Erkrankung des Kleinhirns
koénnen wir zur Not im klinischen Bild wieder begegnen: es ist nicht
auszuschlieBen, daB ein Teil der ataktischen Stérungen, die mangel-
hafte Beherrschung der Koordination und der Synenergie der Be-
wegungen auf Kosten der Lisionen der Kleinhirnbahnen zuriickzufiihren
ist. Ich bin nicht imstande, den Ausfall der Commissurenfaserung zu
irgendeinem der beobachteten Symptome in Beziehung zu setzen,
ebensowenig wie ich die gestorte Myeloarchitektonik der Sinnesorgan-
zentren symptomatisch aus dem Krankheitsbild herauszuschilen ver-
mag. Eines besonderen Hinweises bedarf der Widerspruch im Ver-
halten der sensiblen Leistungen zu ihren anatomischen Bahnen.
Keiner der Kranken zeigt Ausfille auf diesem Gebiete, und dennoch
erscheinen die zentralen sensiblen Bahnen ebenso griindlich alteriert
wie die entsprechenden motorischen. Das ist ein recht dunkles Gebiet!
Den Untersuchern (z. B. E. Miiller, Jendrassik) ist wiederholt auf-
gefallen, wie selten sensible Storungen in der Symptomatologie der
hereditir-familiiren Erkrankungen auftauchen. Jendrassik ist sogar
geneigt, diesem Verhalten eine pathognomonische Bedeutung zuzuweisen.
Da im grofen und ganzen alle Teile gelitten zu haben scheinen und
die Lision verschiedener Teile klinisch sich dhnelnde Erscheinungen
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abzugeben imstande ist, diirfte es als ein recht wenig Erfolg ver-
sprechendes Unternehmen zu betrachten sein, noch dazu auf Grund
des einen autoptischen Befundes, einzelne Symptomenkomplexe ein-
zelnen anatomischen Mechanismen zuzuschieben.

Gehen wir von dem uns gebotenen pathologischen Substrat aus, so
haben wir als Specificum desselben die eigenartige Unterbrechung der
Markscheiden immer wieder hervorgehoben. Konnen wir dieser eigen-
artigen Bildung eine bestimmte funktionelle Storung gegeniiberstellen?
Ich glaube ja. Bei der Bildung des spastischen Symptomenkomplexes
glaubten wir bereits ihre Wirksamkeit kennen gelernt zu haben —
zundchst nur dadurch, daf sie einen Ausfall an Funktion, eine Herab-
setzung der Leistungsfihigkeit der Nervenbahnen bedingte. Wahr-
scheinlich aber hat der abnorme Markscheidenbefund in Verbindung
mit der Veranderung der Achsencylinder nicht nur eine quantitative
Verdnderung der Funktion zur Folge, sondern ist auch fir die Qualitit
der Funktion nicht gleichgiiltig. — Wir vermuten, dafl durch die Er-
krankung, die die Einzelfaser ergriffen hat, jene Stérung zustande
kommt, die wir kurz als Entgleisung des Innervationsvorganges be-
zeichnen konnen. Zu den Entgleisungen rechnen wir die Mithewegungen,
die ataktischen Storungen, die Erscheinungen der Athetose, die mo-
torische Unruhe wihrend der psychischen Erregung. Keiner der Kranken,
die arztlich genauer untersucht werden konnten, zeigte sich frei von
diesen krankhaften Erscheinungen. Aus der pathologischen Veranderung
lassen sich diese funktionellen Stérungen in doppelter Weise erkléiren.
Einmal diirfen wir annehmen, dafl die Markscheidenschilung durch Auf-
hebung der Isolation Querleitungen erméglicht, so dafl der Innervations-
strom in verschiedene Bahnen einbricht. Durch die mangelhafte Isolation
in Verbindung mit der Abnahme der Masse der nervenleitenden Elemente
kann auf der anderen Seite eine KErschwerung und Blockierung des
Innervationsstromes (sit venia verbo) verursacht werden, der wieder
zu einer Uberleitung in andere Bahnen fiihrt. Im Einklang mit dieser
an und fiir sich grob physikalischen Vorstellung stehen eine Reihe
klinischer Erscheinungen. Die Ausfithrung willkiirlicher Bewegungen
wird bei unseren Kranken von deutlich erkennbaren Anstrengungen
eingeleitet, als sei die Beschickung mit einem UbermaB von Impulsen
notwendig. Es dauert eine Zeitlang, bis die intendierten Bewegungen
in die Erscheinung treten; dann setzt die Bewegung ruckartig ein, als
hitte sie zunichst einen Widerstand zu durchbrechen. Nicht unwesent-
lich erscheint die Feststellung, daB diese Storungen ganz besonders bei
Willkiirbewegungen sich zeigen und damit auf den cerebralen Sitz hin-
weisen. Wir haben bei der Emma R. auch die Beobachtung angefiihrt,
dall manche Bewegungen willkiirlich {iberhaupt nicht zur Erscheinung
gebracht werden konnen, dagegen auf dem Umwege des Reflexes.
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Mit wenigen Worten sei noch des Verhdltnisses der Hirn-
veranderungen zu der geistigen Leistungsfihigkeit unserer
Kranken gedacht. Von den Assoziationsbahnen scheinen nur die kurzen
Fibrae arcuatae erhalten zu sein, wihrend die bedeutenderen Faserziige
nur in spirlichen Bruchstiicken vertreten sind, man wiirde a priori die
Leistungsfahigkeit eines so schwer geschadigten Gehirns auf das tiefste
Niveau setzen. Tatsichlich aber scheint keinem unserer Kranken das
Priadikat eines Idioten zuzukommen. Der Umstand, da trotz der
scheinbaren universellen Verédung geistiges Leben noch méglich war,
fithrt uns neuerdings zu der von uns immer wieder verfochtenen Be-
hauptung hin, da das von uns untersuchte Gehirn doch mehr Funk-
tionstrager enthalten haben muf, als mit Hilfe der von uns angewandten
Hilfsmittel nachgewiesen werden konnte.

Das ist ungefahr das wenige, was sich {iber die Beziehung unserer
beiden Untersuchungsreihen zueinander wohl aussagen laflt. Er be-
friedigt unser Kausalititsbediirfnis recht wenig. Wiirden sich die Be-
funde hier und dort nur einigermaBen decken, so bliebe es unverstéind-
lich, wie ein so ungewohnlicher anatomischer Befund einen so héufigen
klinischen Symptomenkomplex zeitigen konnte. Die Bekanntschaft
mit dem anatomischen Substrat hitte niemals ein derartiges klinisches
Bild erwarten lassen, ebensowenig hitten wir die anatomischen Grund-
lagen unserer Erkrankung im Befund der Aplasia axialis extra-
corticalis gesucht. — Der Widerspruch, der sich uns da ergibt, besagt
viel und birgt manche ernste Mahnung in sich. An erster Stelle lehrt
er auf das eindringlichste, daB auf dem Gebiete der hereditér-familidren
Erkrankungen des Nervensystems der klinische und der anatomische
Teil zwei getrennte Wege gehen, die kaum zur Deckung zu bringen sind ;
man muBl deshalb vorsichtig sein und nicht von dem einen auf den
anderen schlieBen wollen. Gleichzeitig aber erfahren wir da wieder, daB
die klinischen Ausdrucksformen des geschadigten Nervensystems wenig
variationsfihig sind. Gehirn und Riickenmark beantworten in relativ
einformiger Weise die schweren Schidigungen und Funktionsausfalle,
die sie getroffen haben. Sobald ein groferer Teil der Rinde in seiner
Vitalitit gestort ist, tritt klinisch das Symptomenbild der intellektuellen
Schwiiche in die Erscheinung — gleichgiltig ob es sich nun um eine
Agenesie der Rinde handeln mag, um eine Zerstérung durch Wucherung
der ektodermalen Stiitzsubstanz, um eine Aplasie der Ganglienzellen, um
eine MiBbildung der die einzelnen Rindenbezirke zur zusammenfassenden
Tétigkeit befdhigenden Bahnen. — Spastische Erscheinungen und Léh-
mungen kénnen ebenfalls als Folgeerscheinungen der heterogensten Pro-
zesse, die auch topisch eine grofie Variationsbreite besitzen, auftreten;
nicht anders ist es mit einer Reihe anderer Symptome, deren anatomische
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Grundlage wir gerade deshalb nicht bestimmen kénnen, weil sie offen-
bar bald nach dieser, bald nach jener Lésion sich zeigen koénnen, so der
Nystagmus, Tremor, Athetose, choreatische Bewegungen. Haufig genug
kommen wir in Verlegenheit, wenn es gilt, das physiologische Substrat
der Ataxie zu bestimmen. Auch hier wieder konnen verschiedene
Organe gleiche Ausfallserscheinungen hervorrufen.

Es kommt noch eines hinzu, die Schwierigkeiten zu erhdhen. Ein und
derselbe Prozell kann bei verschiedener Intensitit einen verschiedenarti-
gen Symptomenkomplex erzeugen, so daB quantitativen Unterschieden
des Prozesses qualitative Ungleichheiten der Erscheinungen entsprechen.
Die verschiedenen Grade der Intensitéit diirfen dabei nicht lediglich nach
der Schwere des Prozesses bemessen werden, sondern auch nach der
Grofle der Verbreitung, nach seiner Ausdehnung iiber die Oberfliche.

Ich mochte mit allen diesen Darlegungen darauf hinweisen, daf
die Verschiedenheiten im klinischen Symptomenbild héchst
unzuverlidssig sind, wenn es gilt, Krankheitsentititen zu
schaffen; gleiche Symptomenkomplexe kénnen verschiedene Ursachen
haben und gleiche Ursachen konnen verschiedene Symptomenkomplexe
zur Folge haben. So setzt man sich, hilt man sich lediglich an die
Symptomatologie, der Gefahr aus, Dinge zusammenzufassen, die im
Grunde genommen verschieden zu bewerten sind, wie man auf der
anderen Seite sich verfiilhren 14Bt, Dinge zu trennen, die einer gemein-
samen Grundlage entspringen.

Wenn nun aber einmal der Befund des Klinikers und der des Anatomen
kaum groBlere Riicksicht aufeinander zu nehmen scheint, erwachsen
dem Praktiker recht schwierige Fragestellungen. Die Diagnose hat man
zu stellen, solange der Kranke lebt oder man fiihlt sich wenigstens ver-
pflichtet, eine solche zu stellen. Nach unseren Ausfithrungen diirfte
eine Diagnose am Lebenden als wenig Erfolg versprechend zu be-
trachten sein. Auf der anderen Seite mull die Erfahrung, dafi das
Mikroskop immer neue Uberraschungen bringt, dort, wo man denkt,
alte Bekannte vor sich gehabt zu haben, ein Gefiihl der groBiten Un-
sicherheit heraufbeschworen und die Moglichkeit eines Abschlusses
unseres Wissens als aussichtslos erscheinen lassen.

V.
Die Heredodegeneration.

Zur Fixierung der nosologischen Stellung unserer Erkrankung er-
scheint es bei den sich ergebenden Schwierigkeiten notwendig, auf den
Begriff der Heredodegeneration, speziell der heredodegenerativen
Erkrankungen des Nervensystemes einzugehen. All die Erwigungen,
die sich an diesen Begriff anschlieBen, dienen der Abwicklung unserer
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Aufgabe. Es kommt noch ein anderer Grund hinzu, der uns zur Be-
schiftigung mit der Heredodegeneration veranlafit. Wir stehen im
Begriffe, unsere Erkrankung in das System der familir-hereditiren
Erkrankungen iiberhaupt einzureihen. Da scheint es doch geboten,
das Gebdude zu betrachten, in das unsere Krankheit untergebracht
werden soll. — Der Begriff der Heredodegeneration ist zuerst von
Jendrassik geprigt worden und dann in zielbewuBter Weise von
seinem Schiiller Kollarits ausgebaut worden. Die Lehre von der
Heredodegeneration stellt einen iibergeordneten Begriff auf, bereit,
die vielgestaltigen Formen der hereditér-familiiren Erkrankungen in
sich aufzunehmen. Die Bezeichnung, die Jendrassik gewdhlt hat,
weist auf die biologische Natur des herangezogenen Begriffes hin und
charakterisiert damit am besten Zweck und Aufgabe, die ihm anhaften
sollen. In dem Munde des Klinikers enthilt er einen Verzicht auf
jede feinere klinische Klassifikationsbestrebung und nimmt dem Einzel-
fall seinen individuellen Charakter. Ein solches Vorgehen bedeutet
ohne Zweifel eine weitgehende Reaktion auf die Gepflogenheit fritherer
Jahre. Tatsdchlich sehen wir auch, daB unter dem Einflufl der Lehre
von der Heredodegeneration ein wesentlicher Umschwung in der wissen-
schaftlichen Behandlung der hereditdr-familidren Erkrankungen ein-
getreten ist. Wahrend man friilher befleiigt war, den Einzelfall
zum Krankheitstypus zu erheben und in einer Aufteilung des
kasuistischen Materiales sich gefiel, geht das Streben des heutigen
Tages dahin, dem Einzelfall eine selbstidndige Stellung abzu-
sprechen und ihn als Glied einer fortlaufenden Kette zu betrachten.
Ich schlieBe mich ganz dieser modernen Auffassung an, und gerade
»der Fall”, der uns beschéftigt hat, gibt mir Gelegenheit, ihn nach
diesem Verfahren zu behandeln. — Man konnte eine Zeitlang keine
Mitteilung iiber eine Einzelbeobachtung von hereditér-familidrer Er-
krankung lesen, ohne immer wieder auf folgenden Satz zu stofen, der
in den verschiedensten Varianten gleich einem Refrain die Abhandlung
abschloB: , Mein Fall bietet so viele Eigentiimlichkeiten, dall er sich
keiner der bisher bekannten und beschriebenen Erkrankungen an-
schliefft. Er stellt ein Novum dar und zwingt zur Aufstellung eines
neuen Krankheitstypus.”“ Je grofler die Zahl der Mitteilungen wurde,
desto deutlicher lie sich eine den Erkrankungen gemeinsame Kr-
scheinung verfolgen — ihre Abweichungen voneinander. Der Einzelfall
baute sich auf aus einer Reihe von Symptomen; eine grofere oder
kleinere Anzahl derselben war bald diesem, bald jenem Fall gemeinsam,
eine vollige Ubereinstimmung der Gesamtheit der Symptome im Rahmen
des Einzelfalles wurde aber meist vermifit. So wuchs die Zahl der
Krankheitstypen immer mehr an. Schlieflich gab es, wie Jendrassik
trefflich bemerkt, ebenso viele Krankheitsformen, als es Beschreibungen
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von Einzelfillen gab. Ab und zu nahm sich ein Autor die Miihe (ich
weise besonders auf die Arbeiten von E. Miiller, Lorrain, Freud
hin, um die bedeutendsten zu nennen), durch Sortieren und Auslesen
Ordnung in dem eigenartigen Rarititenkabinett zu schaffen; das
Ergebnis ihrer Arbeit war die Aufstellung von Mischformen und Uber-
gangsformen, die von einem ,,Grundtypus” zum andern fithrten.
Die Aufstellung des Grundtypus selbst erfolgte nach rein praktischen
Gesichtspunkten, indem die héufigst wiederkehrenden Kombinationen
von Symptomenkomplexen zu deutlicher umschriebenen Gebilden ge-
stempelt wurden, an denen der Suchende sich festhalten konnte. Es
konnte aber nicht ausbleiben, daB mit der Zunahme der kasuistischen
Mitteilungen schlieBlich die Zahl der Ubergangsformen die Zahl der
Grundformen iiberholte und dadurch ihre selbstédndige Stellung unter-
grub. Die Aufteilung der Erscheinungswelt der hereditdr-familidren
Erkrankungen in selbsténdige Krankheitseinheiten erfuhr da die erste
michtige Erschiitterung. Der TodesstoB wurde ihr erst versetzt, als
die Erfahrung immer mehr sich héufte, daBl nicht nur der Einzelfall
aus einer Kombination zweier und mehrerer als selbstindig geltender
Erkrankungsformen sich erwies, sondern daf selbst im Schofe der
einzelnen Familie Krankheiten beobachtet wurden, die frither als
heterogen und scharf voneinander getrennt beschrieben worden waren.
Die bunteste Mischung boten die Fille, die Kollarits herangezogen
hatte. Da taucht bei ein und demselben Individuum neben der Fried-
reichschen Ataxie die Muskelatrophie auf, bei einem andern verbindet
sich die Friedreichsche Ataxie mit einer choreatischen Erkrankung
und mit intellektuellen Stérungen, Muskelatrophie kombiniert sich mit
Nystagmus und spastischen Paraplegien usw. Wihrend einer kurzen
Beobachtungszeit gelang es ihm, 15 Fille zusammenzustellen, die ein
lehrreiches Mixtum compositum bilden. Ich weise noch auf den Fall
hin, den jiingst erst Ray mond und Rose beschrieben haben, bei dem
innerhalb mehrerer Generationen gleichzeitig das Symptomenbild der
Friedreichschen Ataxie, der cerebellaren Ataxie und der spastischen
Paraplegie zusammentraten. Uber #hnliche Erfahrungen verfiigen
eine Reihe anderer Autoren, sie aufzuzidhlen erscheint mir iiberflissig.
Die Zusammenstellung Bings tiberhebt mich dieser Aufgabe. Higier
hatte eine Familie beschrieben, bei der in einer Generation sich die
juvenile amaurotische Idiotie, die einfache Opticusatrophie und die
Hérédoataxie cérébelleuse gegenseitig vertraten. Schlieflich kamen
noch die anatomisch-pathologischen Befunde hinzu, um die Mauern,
die man um die einzelne Krankheit aufzurichten sich bemiiht hat,
vollig niederzureifien. Sie bestitigten vollauf die klinischen Erfahrungen
und zeigten, wie die als spezifisch beschriebenen Befunde in der mannig-
faltigsten Weise an ein und demselben Gehirn sich zu kombinieren im-
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stande waren. Am lehrreichsten diirften jene Falle zu betrachten sein,
wo ein gleiches Symptomenbild bei anatomisch ganz verschiedenem
Befunde erhoben wurde (so die Fille Déjérines, bei Good erwihnt),
oder wo bei einem Briiderpaar bald das eine, bald das andere Faser-
system sich erkrankt zeigte (Fall von Newmark).

Bei einer solchen Lage der Dinge schuf Jendrassik in seiner
Heredodegeneration das erlésende Wort. ,,Wohl wird, so schrieb er,
,,der Krankheitsbegriff hiedurch ein weiter, aber wenn es irgendwo
unmoglich ist, scharfe Grenzen zwischen den Erscheinungen der Natur
zu ziehen, so ist dies sicherlich auf diesem Gebiet der Fall.“ Und an
einer anderen Stelle (1898) meint er, ,es entstehen also auf diesem
Terrain nicht wohlbekannte Krankheitstypen, sondern bloB Symptome,
die in spezielle Krankheitseinheiten zu zwingen eine vergebliche Miihe
ist“. Mit welch bescheidenen Anforderungen man heute an eine Auf-
teilung der hereditdr-familiiren Erkrankungen herantreten mull, mag
man dem FEinteilungsvorschlag Bings entnehmen. Er empfiehlt
folgende Einteilung:

1. Formen mit vorwiegend motorischen Ausfallserscheinungen,

2. Formen mit vorwiegend sensiblen (im weitesten Sinne!) Aus-

fallserscheinungen,

3. Formen mit vorwiegend psychischen Ausfallserscheinungen,

4. dyskinetische Formen.

In praxi diirfte auch diese recht grobe Einteilung, die mit dem
Worte ,,vorwiegend“ zu arbeiten hat, sich als unzuldnglich erweisen.
Ich fithre sie nur deshalb an, weil sie ein treffliches Gegenstiick dar-
bietet zu den starren, festen Einheiten vergangener Tage.

Den praktischen Aufgaben des Klinikers mag die Heredodegenera-
tion in ihrer allgemeinen Fassung wenig zweckdienlich erscheinen.
Theoretisch-wissenschaftlichen Erdrterungen hingegen er-
offnet die Auffassung, die Jendréssik vertritt und der ich mich ganz
anschlieBen mochte, ein ergiebiges Untersuchungsfeld. Die Heredo-
degeneration ist es, die uns zwanglos auf die anatomische Be-
trachtung und Zusammenstellung der hereditir familiiren Krkran-
kungen fiihrt. Wenn eine anatomische Betrachtung sicherlich auch
nicht geeignet erscheinen kann, alle Rétsel zu losen und die Schwierig-
keiten einer Klassifikation zu beheben, so muB sie doch eine Ubersicht
und eine Zusammenstellung nach einem natiirlich gegebenen System ge-
wihrleisten konnen. Das ist im Wesen der Heredodegeneration selbst
begriindet. Die Heredodegeneration setzt voraus, dafl das,
was auf dem Wege der Vererbung in die Erscheinung tritt,
durch eine ,,Organoabiotrophie” (Gowers) entstanden ist.
Es ist eine Frage fiir sich, was man darunter zu verstehen hat. Ich will
da in den Kampf der Meinungen nicht eingreifen, da mir eine Ent-
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scheidung doch nicht moglich erscheint. Es genligt mir, auf die aus-
fiihrlichen Darlegungen Bings iiber dieses Thema hinzuweisen. Die
Entscheidung {iber die Natur der letzten Ursache der fehlerhaften
Organanlage ist fiir den Erfolg und fiir die praktische Beurteilung
des Einzelfalles gleichgiiltig. Dies um so mehr, weil wir in den aller-
meisten Fillen von der Entstehungsgeschichte nichts wissen konnen;
sie entzieht sich unserer Beurteilung. Unsere Unkenntnis der Atiologie
schlieBt auch nicht aus, dall verschiedene Ursachen gleiche Wirkungen
haben. Sobald aber diese Moglichkeit gegeben ist, iiber die sich heute
nicht diskutieren 1aft, kann eine &tiologische Trennung der Einzel-
formen nicht durchgefithrt werden. Fiir die Trennung des Materiales,
das uns die Heredodegeneration bietet, diirfte also die Heranziehung
der Atiologie keinen Erfolg versprechen. Die defekte Anlage, aus
welchen Ursachen sie auch immer entstanden sein mag, kann in einer
familiiren, familir-hereditiren und in einer isolierten Verbreitung
in die Erscheinung treten. Auch diese drei Moglichkeiten geben kein
verwerthares Einteilungsprinzip ab. Das, was heute einen isolierten
Fall oder eine familiire Wiederholung von Féllen bedeutet, kann in
der folgenden oder spéteren Generation wieder auftauchen, wie auch
die hereditér-familidren Formen in letzter Linie zundchst einmal als
Einzelfall dagewesen sein miissen. Hier hat der Zufall den grofiten
Spielraum. Die familidr-hereditdre Fixierung ist abhingig von dem
Zusammentreffen mehrerer Faktoren, die der Verwischung der einmal
sich herausgebildeten Abweichung hinderlich im Wege gestanden sind.
Nicht alle Familienmitglieder einer mit einem hereditéiren Leiden be-
hafteten Familie werden krank, es sind meist nur einzelne wenige; es
kann ebensogut ein einziges Familienmitglied heimgesucht werden,
wie zwei derselben Generation, wie zwanzig innerhalb mehrerer
Generationen. Die wirksamen Krifte kennen wir nicht, es ist deshalb
miiflig, tiber dieselben zu diskutieren. Wir wissen noch viel zu wenig
von den Gesetzen, die die Vererbung beherrschen. Jendrdssik und
seine Schule legen einen besonderen Nachdruck darauf, daB die Ver-
breitungsweise der Erkrankung zu keine prinzipiellen SchluBfolgerungen
zu fithren imstande ist.

Das sind alles noch dunkle und strittige Gebiete, die nur angedeutet
werden konnen. Auf festen Boden stellen wir uns erst, wenn wir die
pathologische Anatomie heranziehen. Die Organoabiotrophie,
aus welchen letzten Griinden sie immer entstanden sein mag, wird hier
zum Gegenstand der objektiven Betrachtung. Nach Jendrassik ist
die gemeinschaftliche pathologisch-anatomische Grundlage aller ver-
erbten Krankheiten in einer fehlerhaften Entwicklung der er-
krankten Organe zu suchen. Es kommt also schlieflich darauf hinaus,
die defekte Organanlage zu bestimmen und aufzudecken.

2. f. d. g. Neur. u. Psych. O. IIL 9
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A priori diirfen wir annehmen, dall hier die verschiedensten Moglich-
keiten gegeben sind. Der Defekt kann bald diesen, bald jenen Teil
treffen, kann in ein und demselben Gehirne mehrere Erscheinungs-
formen annehmen, er kann schlieBlich auller dem Nervensystem noch
andere Organe in Mitleidenschaft ziehen. Die Variationshreite ist eine
sehr grofle. Ohne weiteres wird uns da versténdlich, wie bei einem
solchen Reichtum an anatomischen Moglichkeiten auch die klini-
schen Erscheinungsformen einen groBen Spielraum besitzen miissen
und wie die Symptome der verschiedenen Félle je nach der Zusammen-
stellung der entstandenen anatomischen Defekte Ahnlichkeiten und
Verschiedenheiten zu bieten imstande sind. Dort, wo mehrere Defekte
gleichzeitig in die Erscheinung getreten sind, sind aller Wahrscheinlich-
keit nach bestimmte wirksame Krifte téitig gewesen; die Bildung der
einzelnen Kombinationen ist GesetzméBigkeiten unterworfen, die aufs
innigste mit den Gesetzen des Organaufbaues im Zusammenhang stehen
mdgen. Unsere entwicklungsgeschichtlichen Kenntnisse sind heute noch
zu gering, um das gesetzméBige Verhalten dieser Zusammenhénge zu
ergriinden. Dagegen besitzen wir bereits das Riistzeug, um die Defekte
und anatomischen Verdinderungen anzusprechen. Hier ist das Ziel
unserer Untersuchungen gegeben. Wir haben den Einzelfall anatomisch
zu analysieren und zuzusehen, inwieweit der anatomische Befund mit
unseren Kenntnissen von der defekten Anlage des Nervensystemes sich
deckt. Wenn wir von diesem Gesichtspunkt aus das gesammelte Material
betrachten, so sind wir, glaube ich, bereits in der Lage, eine fortlaufende
Reihe aufzustellen. In diese Reihe wollen wir unsere Erkran-
kung eintragen.

Die relativ einfachsten Fille einer fehlerhaften Organanlage er-
blicken wir in jenen Gehirnen, die entweder in ihrer Gesamtanlage
oder in einzelnen Teilen atrophisch sind — es sind die Félle einfacher
Aplasie. Sebr hiufig ist das Kleinhirn dieser Aplasie verfallen. Die
von Nonne beschriebenen Fille geben eine treffliche Illustration der
Stérungen ab, um die es sich hier handelt. Viele jener Fille, die unter
dem Bilde der Friedreichschen Ataxie oder der Hérédoataxie cérébel-
leuse beschrieben und nur zum geringsten Teil autoptisch untersucht
worden sind, diirften dieser Gruppe angehoren. Die mangelhafte anato-
mische Ausbildung braucht nicht das ganze Organ, sondern nur
einzelne Faserbahnen betreffen — die vielleicht héufigste Erscheinungs-
form; sie ist ausgezeichnet durch primire systematisierte Storung in
sich abgeschlossener Faserbahnen. — Eine andere Form der Ent-
wicklungsstorung ist dadurch gegeben, daBl die Aplasie sich nicht
lediglich auf Organe und Organteile beschréinkt, sondern in diffuser
Form sich verbreitet und die anatomische Ausbildung einzelner
Bauelemente des Nervensystemes trifft. In diesem Sinne ist das
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anatomische Substrat zu deuten, das der amaurotischen Idiotie und den
bisher als klinisch verwandten Formen beschriebenen Féllen zugrunde
gelegt worden ist. Auch hier handelt es sich um eine Aplasie, die sich
auf die Entwicklung der Gesamtmenge der Ganglienzellen bezieht.
Wir wollen sie der Ubersicht zuliebe Aplasia gangliocellularis
nennen. Diese Auffassung deckt sich mit der Definition, die Schaffer
von seinen Befunden gibt. Fr spricht von einem ,,in seinen nerven-
zelligen Elementen minderwertigen Zentralnervensystem, welches durch
ungemein rasche Abniitzung des nicht lebensfdhigen Zellprotoplasmas
eine totale, auf die gesamte graune Substanz sich ausdehnende Erkrankung
erleidet”. — FEiner dritten Gruppe endlich zdhlen wir jene Gehirne
zu, bei denen der Aufbau von Markscheide und Achsencylinder gelitten
haben — es ist der Typus der Aplasia axialis. Dieser Gruppe
weisen wir an erster Stelle unseren Fall zu; dall bereits noch
andere Fille dieser Gruppe zugerechnet werden konnen, habe ich
bereits anderen Ortes angedeutet.

Die Aufstellung, die wir heute geben konnen, ist zunichst noch eine
sehr grobe, sie ist aber, wie ich nicht zweifle, sehr entwicklungsfihig.
Die Entwicklung hat in dem Sinne zu erfolgen, dall zunichst einmal
noch andere Grundtypen gesucht werden miissen; sie sind ebenso
mannigfaltig als die Variationsmoglichkeiten der Aplasien selbst.
Noch iibersehen wir gar nicht, ob nicht auch im Bereiche der Stiitz-
subst&a nz sich solche Aplasien finden; mag sein, dafl eine besondere
Form aus der Betrachtung der Storung des Gleichgewichts zwischen
den verschiedenen Elementen der ektodermalen Substanz sich ergibt.
Vielleicht sind es die unter dem Namen ,,der sklerotischen Prozesse‘
betrachteten Formen, die hier einzuschieben wiren. So lassen sich noch
eine Unzahl von Moglichkeiten ausdenken; wir werden sie erst dann
aufdecken und bestimmen kénnen, wenn unsere Kenntnisse iiber den
entwicklungsgeschichtlichen Aufbau des Gehirnes eine noch eingehendere
Vertiefung erfahren haben. Die Untersuchungen von Monakow,
Ranke, Vogt, Zingerle sind Vorarbeiten, die bereits jetzt so manches
ahnen lassen. Wir stehen noch im ersten Stadium, in dem der Sammlung.

Das zweite Stadium kann als das der Ausgleichung betrachtet
werden. Es mull gezeigt werden, dal die einzelnen anatomischen
Grundtypen innig miteinander verbunden sind und nur ein reich ge-
gliedertes Ganze darstellen, das nur Varianten eines Grundprinzipes
enthilt. In diesem Sinne 148t sich bereits heute manches Wichtige
sagen. Ich mache an erster Stelle darauf aufmerksam, daf eine genauere
histologische Untersuchung den Nachweis bringen kann, daB unsere
Grundtypen durchaus keine starren, in sich abgeschlossenen Gebilde
darstellen, sondern die mannigfachsten Beziehungen zuein-
ander besitzen. Betrachten wir zunichst einmal unsere Aplasia axialis

9*
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extracorticalis. Der eine Name erschopft das Zustandsbild nicht.
Neben der Aplasie von Achsencylindern und Markscheiden sind wir
Aplasien und Hypoplasien ganzer Organe und Organteile begegnet
(Kleinhirn, Medulla, Aplasie der Kleinhirnseitenstrangbahnen, der
Pyramidenbahnen, der einzelnen Nervenfaser); hier also ist der innigste
Konnex mit unserer 1. Gruppe, den einfachen Organoaplasien, gegeben.

Wir sahen weiterhin unsere Form der Aplasia axialis in naher Be-
ziehung zu jener Form stehen, auf die die durch das Pridikat extra-
corticalis geschaffene nihere Bestimmung nicht pafit (,,Wiirzburger"
Fall); diese Form der Aplasia axialis zeigt neben Organoaplasien Hetero-
topien der verschiedensten Art, die in ihrer Art wieder den mannig-
fachsten Formen defekter Gehirnentwicklung eigen sind, den ,,Sklerosen‘
(Zingerle) und so auch der juvenilen Paralyse. Das anatomische
Substrat der juvenilen Paralyse muBl aber als eines der wertvollsten
und bedeutungsvollsten Zwischenglieder betrachtet werden, es schlagt
die verbindende Briicke zwischen Gruppe I und III.

Die in diesen Tagen in der Zeitschrift fiir die gesamte Neurologie
und Psychiatrie erschienene Arbeit von StriuBler kommt mir hochst
willkommen. In trefflicher Weise erginzt sie eine Liicke, auf deren
Ausfiillung ich lange schon wartete. Aus den Untersuchungen StriuB-
lers geht folgendes hervor: die eigenartigen Zellverdnderungen, die
einen konstanten Befund der Fille amaurotischer Idiotie darstellen
(Schaffer, Spielmeyer, Vogt), sind von StrauBler bereits bei
mehreren Fillen juveniler Paralyse gefunden worden. Bei der juvenilen
Paralyse gesellen sich zu diesen duBerst charakteristischen Zellverande-
rungen noch andere, die bisher als Merkmale einer gestorten Ent-
wicklung allgemein anerkannt worden sind, nimlich embryonaler Typus
der Ganglienzellen, Heterotopien der grauen Substanz und — was
besonders wichtig ist — Aplasien im Gebiete des Kleinhirns, der Medulla
oblongata, des Riickenmarks, die durchaus denen entsprechen, die bei
den verschiedenen Formen der Friedreichschen Ataxie oder bei der
Marieschen Kleinhirnataxie usw. beschrieben worden sind. Straufiler
vertritt auf Grund seiner Befunde die Anschauung, daf die juvenile
Paralyse sich auf dem Boden einer fehlerhaften Anlage entwickelt. ,,Die
angeborene Kleinheit des Riickenmarkes und der Medulla oblongata
fiigt sich harmonisch in den Rahmen der wohlbekannten, angeborenen
Storungen des spinocerebellaren Systems ein. Wenn wir von den Er-
scheinungen der Paralyse absehen, so haben wir im anatomischen Be-
funde das Bild der familisiren, hereditiren Erkrankung des spinocerebel-
laren Systems, wie es von Marie, Nonne, Londe u. a. gezeichnet
worden ist. Was die spezifischen Zellverinderungen anbetrifft, so halt
er die Identitit derselben mit den von Spielmeyer und Schaffer
beschriebenen aufrecht und folgert daraus weiter: ,,Dieser Zellbefund
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bei zweien in ihrer Lokalisation und Symptomatologie so verschiedenen
Erkrankungen wirft sowohl auf die amaurotische Idiotie, wie auf die
hereditiren Erkrankungen des cerebellospinalen Systems ein interes-
santes Licht; er weist auf die enge Verwandtschaft aller here-
ditiren Formen hin“ Schon vor den letzten Untersuchungen
StrauBlers war wiederholt der Vermutung Ausdruck verliehen worden,
daB amaurotische Idiotie, cerebrale Diplegie, angeborene Opticus-
atrophie in nahen verwandtschaftlichen Beziehungen stehen (Vogt,
Higier,Spielmeyer); von Alzheimer ist darauf hingewiesen worden,
daB die Opticusatrophie bei der juvenilen Paralyse einen ungemein
hiufigen Befund darstellt. Auch daraus konnte man bereits den Schiull
auf nahe Beziehungen zu einer Anzahl hereditér-familidrer Erkrankungen
ziehen, die durch eine mangelhafte Genese der Opticusfasern ausge-
zeichnet ist. Wenn also die anatomische Stellung der amaurotischen
Idiotie — sowohl der infantilen wie der juvenilen Formen — in der
Kette der hereditir-familiiren Erkrankungen bereits auch aus anderen
Befunden zu erkennen war, so haben die jiingsten Untersuchungen auf
dem Umwege der juvenilen Paralyse einen, wie mir scheint, vollgiiltigen
Beweis erbracht. Dem Einwande, da die vorausgegangene Schidigung
durch die Lues bei der juvenilen Paralyse besondere Verhéltnisse ge-
schaffen hat, die eine Einbeziehung zur Heredodegeneration nicht zu-
lassen, ist StriuBler selbst so entschieden begegnet, daB ich mich
damit nicht neuerdings zu befassen brauche.

Wenn die Anatomie in gleichem Schritte unser Forschungsgebdude
weiter ausbaut, werden wir in nicht zu langer Zeit unser Ziel erreicht
haben. Das geht, wie wir oft genug wiederholt haben, nicht dahin,
aus den neuen Fallen neue Krankheitstypen zu machen, sondern dahin,
den Einzelfall zum Beweise des Satzes heranzuziehen, dafl alle die
hereditir-familisren Erkrankungen, so verschiedenartig
sie aussehen mdgen, einem groffen Begriffe angehdren, dem
der Heredodegeneration. Im Geiste dieser Aufgabe glauben wir
auch gehandelt zu haben. Uns war esnicht so sehrdarumzu tun,
eine neue Krankheit zu schildern, sondern wir versuchten,
ein bisher unbekanntes anatomisches Substrat den bereits
bekannten und bewerteten anatomischen Substraten nach
natiirlichen Gesichtspunkten anzugliedern, damit haben wir
einen doppelten Gewinn erzielt: einmal haben wir unsere An-
schauungen iiber die anatomische Ausdrucksform der
mangelhaften Gehirnanlage erweitert, und zweitens haben
wir unserem Falle seinen Platz in der Erscheinungsreihe
biologischen Geschehens anweisen kénnen.

Darf man iiberhaupt die Erscheinungskomplexe, die wir verfolgt
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haben, mit der Bezeichnung ,,einer Krankheit* versehen? Nach dem
gewohnlichen Sprachgebrauch wird man es ja tun. Man sollte sich aber
bewuflt bleiben, daf es sich eigentlich um die Erscheinungen besonderer
Familieneigentiimlichkeiten handelt. Bei dieser Auffassung wird man
eher dem Wesen der Heredodegeneration gerecht, und man wird mich
dann auch verstehen, wenn ich es als zweifelhaft hinstellen mochte,
ob jemals wieder ein Fall dhnlich dem unserigen auBerhalb des Kreises
der uns bekannten Familie bekannt werden wird. Familiire Ein-
wirkungen, d. h. Krifte, die wir nicht definieren koénnen, die wir nur
in ihren Erscheinungen zu begreifen imstande sind, haben in letzter
Instanz das Bild geschaffen — stirbt die Familie aus, so stirbt mit ihr
auch die ,,Erkrankung® aus, es miilte denn sein, dall es abermals zu
einer so ganz eigenartigen Konstellation uns véllig unbekannter Krifte
kommt; das ist aber gerade so unwahrscheinlich, als dafl ein bestimmter
Familientypus an den Mitgliedern ganz verschiedener Familien sich
wiederhole.

Wollen wir die Abweichungen, die wir beobachtet haben, eine Krank-
heit nennen, so koénnen wir sie aus rein theoretischen Erwigungen
heraus nur als Krankheit einer bestimmten Familie bezeichnen. Diese
Auffassung steht im Einklang mit den Beziehungen der amaurotischen
Idiotie zur jlidischen Rasse. Auch anderen Formen sind bereits dhn-
liche familienbiologische Eigentiimlichkeiten zugeschrieben worden, so
bestimmten Formen von Dystrophien, von Nystagmus-Myoklonie.
Bing zihlt sie am Schlusse seiner Arbeit auf!). Bei einer solchen Auf-
fassung ist es versténdlich, daf die rein praktische Bedeutung
der Erkrankung vor dem theoretischen Interesse zuriick-
weicht und dafl der Einzelfall nur dadurch interessant wird,
dafB er in innige Fihlung zu einem weiter ausblickenden
biologischen Geschehen gebracht wird. Diesen Weg sollte die
Forschung der hereditér-familiiren Erkrankung beschreiten und sich
nicht noch lénger damit aufhalten, die Einzelformen in klinisch sym-
ptomatologische Gruppen einzuzwingen. Sie lassen sich einmal nicht
einpassen, stimmt das eine, so stimmt das andere nicht. Klinisch-
symptomatologische Gruppen aufzustellen, ist nicht schwer. Bei dem
reichen Symptomenbild, das jeder Fall bietet, lassen sich die ver-

1) Auch der Fall Nonnes scheint mir nach dieser Richtung sehr lehrreich:
ein eigenartiger Symptomenkomplex, der Nonne zur Aufstellung eines neuen
Krankheitstypus veranlafite, fand sich im Kreise einer Familie (Familie Stiibben).
AuBer mit den neurologischen Erscheinungen war diese Familie mit noch anderen
somatischen Familienmarken ausgestattet, die sich von Generation auf Genera-
tion forterbten, so mit Gaumenanomalie und mit einer auffallenden Asymmetrie
des Gesichtes (immer erwies sich die rechte Gesichtshilfte kleiner als die linke).
Bei der Sektion des einen Kranken fand sich ein Kleinhirn und eine Medulla ,,en
miniature®.
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schiedenartigsten Zusammenstellungen bringen, man braucht nur eine
Erscheinung herauszugreifen und ihr alle die anderen vielen Fille an-
zugliedern, die dieselbe Erscheinung bieten. So darf Higier unsere
Fille einmal in die Gruppe der progressiven cerebralen Diplegien stel-
len, das andere Mal sie in dem groflen Topf der angeborenen Idiotien
schwimmen lassen; ein dritter Forscher hiitte das gleiche Recht, sie
mit dem kongenitalen Nystagmus, der kongenitalen Sprachstérung, der
kongenitalen Knochendystrophie zusammenzugruppieren. Ein solches
Verfahren ist durchaus irrationell, schon allein deshalb, weil das Sym-
ptomenbild, wie wir gezeigt haben, als solches ganz unzuverlassig ist
und iiber die tiefere Natur der Erscheinung nichts auszusagen imstande
ist. — Was Higier in seinen jiingsten Arbeiten eigentlich will, verstehe
ich nicht recht; auf der gleichen Seite stellt er unsere Fille unter
dem Namen der cerebralen progressiven Diplegien systematisch mit
anderen Fillen zusammen, um sie bald wieder unter Heranziehung
des anatomischen Substrates, dessen Wesen er vollauf gerecht wird?),
als verschiedene Dinge auseinanderzureifien. — Die hereditér-familidren
Erkrankungen lassen sich eben einmal nur sehr schwer vereinen,
sie sind Sonderfille und Sondererscheinungen, die biologisch zu-
sammengehoren. — Kein besseres Schicksal haben alle jene Ver-
suche gehabt, die der Bestimmung der klinischen Stellung der amau-
rotischen Idiotie gegolten haben. Schaffer hat die amaurotische
Idiotie seinerzeit als das Paradigma der familidr-hereditiren Er-
krankungen hingestellt. Zum Paradigma wird eine jede der familidr-
hereditiren Erkrankungen, sobald man sie geniigend und von allen
Seiten kennen lernt; sie haben alle mehr oder minder ein innerhalb
eines beschrinkten Kreises sich gleichbleibendes Krankheitsbild, einen
bestimmten anatomischen Befund und bestimmte Ubertragungsgesetze
— sonst wiren sie eben nicht der Ausdruck der Heredodegeneration. —
Amaurose und Idiotie bilden keine Symptomenkomplexe, die die Selb-
stindigkeit einer Erkrankung im Rahmen der heredodegenerativen
Erkrankungen des Nervensystemes zulassen. Tatsachlich hat die
Einfilhrung des Namens der amaurotischen Idiotie schon zu mancher
Unstimmigkeit AnlaB gegeben. Nachdem Tay und Sachs ihre Falle
publiziert hatten, die dann spéiter von Higier unter einem Namen
zur Krankheitseinheit erhoben worden waren, kamen die Unter-
suchungen von Vogt, Schaffer, Spielmeyer und zuletzt die von
StrauBler, die eine Erweiterung und damit aber auch eine Verwischung
des einen klinischen Bildes bedeuten. Die Einteilung in juvenile und
infantile Formen, in teratologische und cytopathologische (Schaffer),
in echte und unechte bedeuten nur Surrogate und weisen darauf hin,

1) Besonders lesenswert ist die Gegeniiberstellung des anatomischen Sub-
strates der amaurotischen Idiotie dem unserer Fille.
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wie wenig das klinische Symptomenbild auch hier wieder geeignet ist,
die Fiille der Erscheinungen zu beherrschen. — Alles das, was der
amaurotischen Idiotie zugerechnet worden ist, bedeutet keine Krank-
heitsform an sich, sondern ein allen moglichen Variationen unter-
worfener Symptomenkomplex, der den heredodegenerativen Erkran-
kungen im allgemeinen einzureihen ist. Auch das, was man als das
anatomische Substrat der ,,amaurotischen Idiotie’* betrachtet hat, er-
weist sich unzulénglich, eine Krankheitsentitit zu stiitzen; die Ver-
anderungen sind nicht spezifisch, sie bedeuten nur eine auch anderen
heredodegenerativen Erkrankungen gemeinsame anatomische FEr-
scheinung.
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