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IX.
Aus der Prov.-lleil- nnd Pllegeanstalt zn Langenhagen. Direktor Dr. . Villker.

Uber familidre
amaurotische Idiotie und verwandte Krankheitsbilder.

Von

Dr. med, HEINRICH VOGT,

Privitdozent an dor Universitit Gottingon, Arzt an der Prov. Heil- und Pllegeanstalt
Liungenhigen.

1.

Ein genauerer Einblick in das unter dem Sammelbegriff der
Idiotie allgemein zusammengefasste Krankenmaterial ciner lHeil-
und PHlegeanstalt fiir Geistesschwache (ldiotenanstalt) zeigt eine
Mannigfaltigkeit der Krankheitsbilder und der klinischen Genese,
die hinter dem Reichtum der Krankheitshilder ausgesprochener
Psychosen, wie sie die Irrenanstalten beherbergen, nicht zurick-
steht.  Die geringe Beachtung, welche dieser Umstand, der dem
Beobachter ohne weiteres auflillt, bisher gefunden hat, liegt in
der Tatsache, dass die herangezogenen Anstalten nach Massgabe
ihrer lntstchunfr grossenteils  ausserhalb  des  unmittelbaren
Wirkungskreises “und Einflusses ecines Arztes stehen. Damit
hiingt als natiirlich auch zusammen, dass unsere Kenntnis der
DSy yehiatrischen® Krankheitshilder slch tiiglich bereichert, withrend
wir hinsichtlich des Studiums einer Sy mptom’ttolomo der idiotischen
Formen erst am Anfang stehen. Die lange und interessante Reihe
der Bournevilleschen Untersuchungen auf diesem Gebiete zeigt
gerade an der Fille der Tatsachen und Gresichtspunkte die Girisse
und den Reichtum dieses Arbeitsfeldes, zeigt, dass in klinisch-
pathologischer Hinsicht von dem Studium der Idiotie ehenxoviel
zu erwarten ist, wie fiir die Bereichernng der psychiatrischen
Symptomatologie itherhaupt. Alzheimer hetont daher neuerdings
auch mit Recht, dass u. a. gerade zur Erweiterung unserer all-
gemeinen pS)(lnatnschvn Ansch.uum"vn die Eruiery ung der idio-
tischen Krankheitsbilder mancherlei l)evutl.m’cn herufen ist, Die
Vorbedingung dafiir scheint vor allem die auch von Alzheimer
angestrebte Abgrenzung hestimmter Krankheitshilder innevhalb
des Gesamthegriffs der Idiotie zu sein. Klinisch - pathologische
Einlieiten zu gewinnen, wiire natiirlich auch hier das Ideal.  Auf
der einen Seite lost die pathologische Anatomie heute schon die
Idiotie in eine ganze Reilie von verschicdenartigen Prozessen, als
deren Grundlage, auf, andererseits lassen sich auch klinisch Bilder
als konstante Grossen umschreiben und isolieren, die den
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162 Vogt, Uber familiire amaurotische Idiotie

anatomischen wenigstens zum Teil entsprechen und darin gerade

ihre Abgrenzung und Begriffshestimmung finden; dies gilt — die
Einteilung schliesst sich an Alzheimer an — von der auf

imbecillem Boden gewachsenen infantilen Paralyse bei hereditir-
luctischen Kindern, es gilt fiir manche anderen Formen hereditiirer
Lues (lobiire Sklerose von Bourneville), dann fiir gewisse Fille
der tuberdsen Sklerose. Eine gewaltige Gruppe nehmen die aus
einer Missbildung des Organs hervorgegangenen Fiille ein, wobei
man die klinisch tiefer stehenden als den niedriger dilferenzierten
Typus trennen muss von den klinisch hoher stehenden als dem-
jenigen Typus, bei welchem die Storung der Entwicklung spiiter
cingesetzt hat. In die erstere Gruppe gehorten also die groben
Aufbaustorungen (Mikrocephalie, IHydrocephalien etc.), i die
zweite die feineren architektonischen Defekte (Rindenanomalien);
man bedenke dabei, dass die Entwicklung der zuletzt erwiilinten
Faktoren z. Zt. der Geburt noch keineswegs abgeschlossen ist.
Dies nur ganz allgemein. Manchen — keineswegs schon allen —
dieser I'ormen von Misshildungen entsprechen auch klinische Merk-
male. Weitere Gruppen sind abzugrenzen aus der Einheitlichkeit
der organischen Erkrankung oder aus der Uebercinstimmung der
Lokalisation bei differenten Prozessen. Erwiihnt sei die cerebrale
Kinderlihmung mit ihren zahlreichen Unterarten als Ausgangspunkt
der Idiotie. Schliesslich wird vielleicht weiteres Studium, manche
Tatsachen liefern jetzt schon Anhaltspunkte dafiir, uns auch eine
Gruppe von Systemerkrankungen, also die primiire endogene
Insutfizienz bestimmter cerebraler Systeme, kennen lehren.

Alle derartigen Linteilungsversuche sind einstweilen als ein
Kompromiss, als ein erster Versuch der Scheidung einzelner
Gruppen aus der Gesamtmasse des Materials zu betrachten. s
ist Alzheimers Verdienst in der mehrerwiithnten Arbeit, be-
stimmte greifbare Zielpunkte hierfir zum erstenmal bei uns ge-
geben zu haben, die vor allem den Vorzug besitzen, weniger die
blosse Deskription, wie die Irelandsche Einteilung, als vielmehr
cine klinisch - pathologische Charakterisierung der aufgestellten
Gruppen zu bezwecken. Zu ciner erschipfenden Einteilung fehlt
uns noch das meiste. Die Absicht kann daher zuniichst nur
darauf gerichtet sein, vom speziellen aus vorzugehen, d. h. cinzelne
Formen fiir sich abzutrennen und zu studieren.

Eine der bislang am schiiristen umschriebenen Formen ist
dic Tay-Sachssche familiiire amaurotische Idiotie. Sie ist
eigenartig dadurch, dass uns die ,Idiotie“ hier als cine foudroyant
verlaufende zu raschem psychischem Verfall, Marasmus und Tod
filhrende Erkrankung entgegentritt. Sie hat Bezichungen zur
cerebralen Kinderlihmung, indem die Mehrzahl der Fille mit
spastischer Diplegie einhergeht, ferner zu den systemartigen
Krankheiten durch ihr exquisites Befallensein des optischen
peripheren Neurons, ferner zu den familiiiren Nervenkrankheiten.
Es soll die Aufgabe der folgenden Zeilen sein, die Bezichungen
der geschilderten Art zu eriortern, besonders die der familiiren
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amaurotischen Idiotic von Sachs zur familiiren cerebralen
Diplezie des spiiteren jugendlichen Alters, fir welch letztere IForm
Fiulle besonders von Higicr und Freud beigebracht sind.  Gewiss
lagsen die bisherigen Untersuchungen uns dic Abgrenzung der
meisten aufgestellten Typen nicht als kiinstlich, sondern durchaus
als berechtigt erscheinen. Namentlich auch fiir dic Sachssche
Krankheit gilt dies zweifellos. Es ist aber cine Frage, die hierbei
immer wieder aufgeworfen zu werden verdient, inwieweit dieser
Typus sich als umschriebenes Bild erweist und inwieweit Ueber-
giinge zu anderen analogen Bildern und Beriihrungen mit denselben
existieren. Bruns hat kirzlich gelegentlich cines Referats ganz
mit Recht betont, dass gerade zwischen den Formen der familidiven
Krankheiten allerlei Uebergiinge vorkommen. Die Notwendigkeit,
die Berechtigung und der Nutzen der tatséchlichen klinischen
Einheiten wird damit nicht erschiittert. Die Uebercinstimmung
der Sachsschen Form und der Ifille von Higier etc. ist auch
verschiedenen Autoren (Freud, Higier) aufgefallen und von
ilmen betont worden. Die beiden Gruppen standen sich aber
einmal durch die grosse Altersdifferenz gegeniiber und dadurch,
dass gewisse hesondere Merkmale der ilteren Gruppe nicht in
den mit photographischer Genauigkeit in den einzelnen Iillen
der Situglingsgruppe sich wiederholenden Typus passten. Deshalb
haben andere Autoren (Sachs) den fundamentalen Unterschied
beider Gruppen betont. Beides, Untersehied und Uebereinstimmung,
besteht; aber, wie ich hoffe zu zeigen, der erstere nur innerhalb
der als wesentlich zu fixierenden IKongruenz,

Ich werde im ersten Abschnitt die Tay-Sachssche Form
der familiiren amaurotischen Idiotie bLespreclien. Im zweiten
Abschnitt schliessen sich die Fille von Migier, Freud ete.
(,familiiire cerebrale Diplegie“) und Fille aus der [Ieil- und

Pllegeanstalt in Langenhagen — letztere klinisch z. T. zwischen
beiden Gruppen stehend — an. So wird sichb schliesslich eine

prinzipielle Verwandtschaft der Krankheitshilder ergeben.

Dieser Teil der Arbeit wird den klinischen Erorterungen
gewidmet sein, in ciner spiiter zu veriffentlichenden Arbeit werde
ich die Ergebnisse pathologisch-anatomischer Untersuchungen
mitteilen,

I1.

Fille der familiiiren amaurotischen Idiotie (Sachs).

Carter (1804). Madchen, jiudiseh. Eltern verwandt. Erkrankte im
3. Monat an Schwiiche, keine Lihmung; Macula typisch?), spiter auch Atrophia

V) Die erste Schilderung dieses typischen Maculabefundes gab der
erste Beschreiber der Krankheit, Waren Tay 1881, bereits in durchans er-
schopfender Form. Sic lautet (nach Falkenheim): ,In beiden Augen war
in der Gegend des gelben Flecks cin auftilliger, ziemlich begrenzter, grosser
weisser Fleck, mehr oder weniger rund, der im Zentrum einen bhrannroten,
ziemlich runden Punkt zcigte, der stark mit dem weissen Fleck, der ihn
umgabt, kontrastierte. Dieser mittlere Punkt sah durchans wicht wic eine
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nervi optici. Zeitweilige Zuckungen in der Karpermuskulatur. Grosse Apathie,
Nuchlassen der  spontanen DPewegungsfihiekeit.  Gehor gut.  Pupillen
reagieren normal.  Keine Moglichkeit, das Kind zum Fixieren zu bringen.
Tod mit ea. 13, Jaheen. Ein Rind derselben Familie war im Alter von
7 Monaten plotzlich wnter Krimpflen gestorhen.

Claibarne (19005, Midehen, 11 Monate, christlich.  Vater leidet an
Phtise. 9 Monate nach der Geburt fiel der Mutter Auswiirtsschielen des
cinen Auges (L) und 'tosis auf, hald nachher dasselbe R, Pupillenreaktion
triige, mittelweite Pupillen. Besserung des Zustandes uach Quecksilbertherapie.
Bald nachhier grosse motorische Schwiiche, Unruhe.  Oculomatoriuslihmung
heiderseits.  Abnahwme der Intelligenz.  Macula typisch.  Weine Atrophia
nervi oplici.

Scktion: Tuberkel in der Vierhigelgegend, Tuberkulose der inneren
Organe.

la derselben Klinik, aus der obiger Fall herrithrt, sind sichen weitere
Iille aus sechs Familien beobachtet worden.  Fiinl davon hat C. geschen.

Falkenheim (1901, L 1. Midchen z. Zt. 15 Monate alt. . idische
Familie.  Kind zu Nause mit Sorgfalt gepflegt; 15Ys Monate alt. Lues nnd
Potus fehlt.  Familic nenropathisch schwer und von mehreren Seiten he-
lastet.  Gehurt normal, Entwicklung (Ernihrung durch Amme) normal bis
A. Monat. Von da an allmihliches psychisches Erlahimen, Kind wurde teil-
nahmslos.  Tm 10, Monat horte die Reaktion auf Gesichtseindriicke auf.
Ophthalmoskopisch typische Macula. Opticusatrophie. Das Kind horte. Seit
Beginun der Irkrankung Nachlass der spontanen Bewegungen, Karper wurde
schlaller, Unfihigkeit, sich aufrecht zu halten. 7. Zt. der Untersuchung Er-
nihrungszustand und Entwicklung dem Alter entsprechend.  lInnere Organe
normal,  Aul Stich werden die Beine langsam, oline Energie, zurickgezogen.
Patellarrellexe erhitht.  Nystagmus.  Salivation.  Ausdruck blode.  Pupillen-
reaktion herabgesetzt.  Schliesslich Verschlechterung der Nahrungsaufmahme.
Marasmus.  Keine allgemeinen Krimpfe, aber Zuckungen der Gesichts-
muskulatur.  ‘Tod mit 20 Monaten.

1. 2. Miidehen, Schwester der Vorstehenden.  Geburt normal. Flaschen-
kind. Normale Entwicklung des munteren Kindes, das gut sah und hirte,
his zum 5. Monat.  Rachitis.  Kind wurde apathisch, interesselos, zeigte im
2 Monat schon starke motorvische Schwiiche, Pupillen wormal. Patellar-
rellexe nicht erhoht. Tm 11 Monat zeigte sich, dass die korperliche 1nt-
wicklung gut fortgesehritten war.  Iunere Organe normal.  Spontane De-
wegungen der Extremitiiten Iehlen, reaktive Bewegungen triige und energiclos,
Arme werden in Bengestellung und Pronation gehalten.  Keine Kontraktur,
Kuiereflexe erhalten, Plantarreflexe cehenso.  Pupillenreaktion normal.  Hat
noch Schvermagen. Gibt Hunger durch Schreien kund, Gesehmacksemplindung
besteht, es erfolgt hei siarkeren Gehorreizen Zusammenzucken. 3 Monate
spiter sicht das Wind verfallen aus, ist noch teilnahmsloser.  Pupillen sehr
eng.  Patellarecllexe erhiht.  Keine Spasmen.s Weiterhin Zunahme der
Apathie.  Gelegentliche  Fieherbewegungen  ohne  ersichtlichen  Grund.
Obstipation.  Fortschreitender Marasmus, Tod mit 19 Monaten.

1. Jdadischer Kuabe.  Gesund bis zum 5. Monat.  Keine Belastung.
Eltern gesund.  Vom 5. Monat an Stillstand der geistizen bei zuniichst fort-
schreitender kavperlicher Entwicklung.  Vom 11 Monat an auch korperlicher
Verfull.  Schlaffe Extremititenlihmung, fussklonus fehlt.  Patellarreflex or-
haht.  Sensibilitiit erhalten (Untersuchung im 16, Monat).  Lichtsehein noch
vorhanden, kein Erkennen der Gegenstinde.  Leichtes Aufschrecken. Pupillen-
reaktion erhalten. Macula typisch.  Opticusatrophie.

I 1 Madehen, dltestes Nind. Nieht éarztlich beobachter.  Jiidisch.
Untersucht im 11, Lebensmonat.  Keine Belastung, Vater seliwiichlich.  Ge-

Blutung aus, noch wie eine Folge von Pigment, sondern es schien wie cine
Liicke in dem weissen Flecke, durch welehe man gesundes Gewebe sah.©
Clr. auch die Darstellungen von Frost,Dimmer, Kuies, Leher, Sehwalbe,
Schmidt-Rimpler
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burt normal, Kind matt von Anfang an. Ronuwte nicht sitzen. Schlafle
Haltung, I»e\\o"un"cn triige.  Zog auf Nadelstiche Hand oder Fuss zuriek,
sali aber nicht hin,  Mund meist offcu, Zunge hernushingend.  Keimpfe im
6., dann wiederim 15, Monat,  Abmagerung.  Obstipation, ‘Tod mit 13/ Jahven.

2, 3, 4ound 5. Nimd gesund, Das 6 Kinl st

2, cinim Alter von 11 Monaten zur Untersnelnng gelangter Knahe. Gebur
inleichtasphykischem Zostand. Kind gross, gesul, horte nmd sah unt Nystagmus
seit dem 3. Monat, verschwanid spiter wieder. L 4. Mouat warde der Kop! weniy
gnt gehalten. Leichle Rae hitis, kirperliche Entwicklung sonst gt De-
wegungen w urden schwicher, Rigiditit der Muskulatnr,  Schonenrellexe all-
gemein gesteigert.  Sensibilitiit anscheinend intakt. l’upillmn‘nul\'liuu er-
halten.  Noch  etwas  Sehvermogen.  Macula typiseh. Papille normal,
Gesclimacksempfindung  besteht,  Schreeckhattickeit bei plotzlichen Gehir-
reizen.  Lacht oft. Adenoide Vegelntionen.  Fnnere trzane novmal.  Nicht
weiter beobachter.

In der [Familie dieser beiden letzten Fille sind, wie Fatkenheim
kounstatiert hat, eine ganze Reihe — mit Einvechnung dervorstehend miteeteilten
— im ganzen neht Fille zu verzeichnen.  Der Autor gibt den sehr interessanten
Stammbaum wieder.  In der Familie der Matter sind hei den Blusverwandten
letzterer die Fille zu verzeichnen. - davon betretfen rvichtige Vettern und
Cousinen der Matter, einer cine Tante der Mutier, ciner cine entferntere
Stammverwandte.  Fiir die exquisite Familiaritit der Krankheit  cin sehr
interessanter Befund.  Die Sicherheit der Diagnose steht nach Falkenheims
Mitteilungen fest, die Fille sind avatlich allerdings nieht kontrollicrt.

Gessuer (1903).  Miadehen, 11, Wdabee alt, jiudiseh. Keine Belastung.
Erkrankung im 7. Monat, begann mit Unsicherwerden der Bewegnnwen und
Starre der Bxtremitiiten.  Nach und nach stellte sich eine alleemeine
spastische Lialimung des wanzen Kivpers ein, 7. 7t besteht Blindheit,
Ophthalmoskopixeli: - Macula typisch, Ntrophie der Papille.

Goldzicher (1899). JJidischer Knabe. Gesunde Eltern. 3 Aborte der
Mutter. Keimpfe im 8 wnd 9. Mouat. Sehr sehleehte Eruitheang.,  Gehor
gnt, schreckhalt bei Lirm. Kann nicht sitzen ete. Keine Maglichkeit,
das Kind zum Fixieren von Gegenstianden zn bringen.  Macunla typisch.
Papille hlass, Retinagelisse normal.  Wenig Nendernng des Betundes in der
Folgezeit.  Die Foutanellen waven mit 1"/, Jahven noch nicht wesehlossen.
Lues beim Kind nieht nachweishar,  Starke Bachitis.  Eenilhrrangszastand
schlecht. Tod wmit ca. 13 Jahven.

Grosz (1899).  Midehon, 6 Monate alt. Keine ln-lupluu.-_'. Bix zum
6. Monat normal, von i an Rickgang der Entwicklung, Spasmen der aimteren
Lxtremitiaten, tonischer Streckkvampt in den oberen heim Schreien. Macula
typiseh.  Farvadische  Erregharkeit der Musxkeln, quantitativ herahuesetzt,
Tod bald nachher.

. l:u»h:whlcm cinen weiteren Fall von gleichem Verlauf.

Heimann (1897, Midehen, Erkrankunge im 6. Monat, z. Zt. der
Beobachtung (im 14, Lebensmaonat) gelihmt, Macala tvpiseh, Papille Zeichen
hc"lnnuuler Atrophie.  Amahme der Sehkeaft bis zo volliger Blindheit,
Rettexe erhiht, besonders deutlicher Fussklonus,

Hevevoch (1904). 2 Geschwister, Grossvater DPotator. Dessen
Schwester uud 1 Bruder litten an Arthritis  deformans, ein anderer Bruder
des Grossvaters an Keimplen.  Die Eltern der heiden Kinder gesuund, keine
Lues. 1 Kinder, 2 gestorben (Diphiherie bezw, Meningitis).  Christliche
Familic.  Mutter hatte z. 2t der Graviditit Jedesmal p~nhm|n- Erregnngen
durchzumachen.

Midelien, 23/, Jdalive alt. Von Mutter gestillt. Normal entwickelt,
Erkrankung im G. Monat.  Die Muskeln warden schlall, Sitzen und Stehen
war bald unmaoglich.  Kind liegt apathiseh zn Bett, zeigt stereotvpe Re-
wegungen.  Muskulatur zeigt keine eigentliche \llnplm\ clektrisehe  Fr-
regharkeit normal.  Spasmen bestehen, keine Reaktion aul akustisehe oder
osmotische Reize. Starker N}‘Sl:lglnlla‘. Pupillen & = L, reagicren prompty
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es wird nicht fixiert. Lichtempfindung scheint zu bestehen; psychischer
Zustand absolut idiotisch. Mutter wird nicht erkannt. Ophthalmoskopisch:
Lin Schatten um dic Macula, jedoch kein cigentlich typischer Befund,
Papille scharfl abgegrenzt, blass, Gefisse normal.  Patellarreflexe gesteigert,
Baginski vorhanden. Tod bald nachher.

Der zweite Fall in allen Teilen (besonders Motilitit, ophthalmoskopischer
Befund, Anosmie, Reflexe) ebenso. Lebte z. Zt. der Publikation.

Higicr (1897). Yon i Kindern ciner jidischen Familic ist eines gesand,
cines an Gastroenteritis gestorben. TDie 3 anderen Kinder sind erkrankt:

Knabe, erkrankt im 5. Monat, wird apathisch, magert ab. Geringe
Sehkraft, Lihmuang. yperakusis, Macula typisch. Papille blass. Tod im
3. Jdalre unter Krimpfen. Grosse Fontanelle offen.  Kopf fillt auf die Brust,
kann uicht gehen, nicht stehen.  Patellarrellexe erhoht, ebenso die abrigen
Sehnen- und Hautreflexe.  Pupillen reagieren gut. Keine Spasmen. Keine
Kontrakturen.  Lumbalpunkition ohne Erfolg appliziert.

Zwei amdere Kinder (dltere) derselben Familie zeigten denselben
Krankheitsverlanf.

Nach brieflicher Mitteilung Hs an Falkenheim beobachtete 1. 1901
cinen weiteren typischen IFall.

Hirsch (1898), Holden (1898). Knabe, jiidisch, erkrankte im 6. Monat
an - Schwiche und  Unfihigkeit zu  sitzen.  PFortschreitende motorische
Sehwiiche, schliesslich Lihmung.  Hyperakusis. Reflexe erhalten.  Nicht
vallig blind, hat Lichtschein.  Macula typisch, Papille atrophisch. Tod mit
2 Jahren. Nur dieser Fall ist &rztlich heobachtet. 2 Geschwister des
Patienten starben an derselben Krankheit mit 13(; Jahren (nach Angabe der
Mutter), hatten beide neben den anderen charakteristischen Symptomen
auch Hyperakusis gehabt.

MHirsehberg (z T. nach Falkenheim aus bricflichen Mitteilungen
des Autors).. Jiadisches Midehen, Eltern blutsverwandt, 10 Monate alt, blind,
war bei der Geburt etwas asphyktisch, sonst normal. Wurde von der Mutter
aestillt.  Erkrankung im 9. Monat, das erste den Eltern auffallende Symptom
war die beginnende Lihmung. Rachitis vorhanden. Innere Organe gesund,
keine Lues angeblich.  Tiefe Apathie. Konstitution im  ganzen recht
schwitchlich.  Macula typisch, keinc Atrophie der Papille. Die Pupillen
reagicren auf Licht. Spitter entwickelte sich zunchmender Verfall. Es traten
Krimpfe cin. Tod infolge Lungenentzindung mit 3!, Jahren.

Jacobi (1898). Midchen, judisch, 1 dJahr alt. Schlifriges mattes
Yerhalten. Spastische Lihmung der oberen Extremititen. Kniephinomen
crhoht.  Geringe Zcichen von Rachitis. Pupillen R =1, reagicren trige.
Macula typisch. DPapillen atrophisch.

Jacoli (1899). Miidchen, 13 Monate alt, judisch. TFontanellen offen.
Rachitis fehlt sonst. Macula typisch. Ernihrungszustand mittelgut. Eine
6 Jabre iltere Schwester dieses Kindes war in der zweiten Hiilfte des ersten
Lebensjahres erkrankt.  Erblindung, Konvulsionen, Rickgang in korper-
licher und geistiger Bezielung, unter Abmagerung und Verfall. Tod mit
20 Monaten.

Jacobi (1899). 3 weitere Fille.

Kingdon (1892 und 1894), Kingdon und Russel (1897). .Jadische
Ifamilie.  Eltern gesund. Keine Belastung. Aus der Ehe kamen 8 Kinder,
hiervon sind 4 gesund, 4 der Krankheit verfallen.

1. Knabe, gesund geboren, erkrankte langsam mit Muskelschwiiche,
ging in der kaorperlichen und geistigen Entwicklung zuriick. ‘Tod mit
2 Jahren. )

2. Miidchen, 3!/ Jahre alt, gesund.

3. Knabe, 8!/, Jahre jianger als 2. Brustkind, erst gesund, vom dritten
Monat an Schwiiche im Riicken, konnte den Kopf nicht lieben. Im 8. Monat
allgemeine motorische Schwiiche, villige Apathie. Sehmenrellexe normal,
Mund offen, Ausdruck blaode, lypisthesic, Hypalgesic. Schreit auch bei
Hunger nicht, schreckhaft Lei plotzlichen Geriuschen. Abnahme der Sch-
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kraft. Pupillen reagicren normal. Macula typisch.  Papille blass.  lunere
Organce normal. Spater Pupillen weit, reaktionslos. Verfall, Kriimpfe von
paralytischem Charakter.  Tod.

4. Knabe, gesund.

5. Midchen, 13 Monate jiinger als 4., Erkrankung im 3. Monat mit
motorischer Schwiiche. I 3. Monat Verfirbung der Macula, im 8. Monat
und roch deutlicher im 9. Monat Macula typisch, Atrophia nervi optici,
Pupillen weit, Reaktion erhalten. Karperliche Entwicklung his zum 9. Monat
normal, spiter Abmagerung. Mit 1 Jalr Kontrakturen, Kopf fillt zuriiek,
Unterarm  gebeugt und proniert.  Streckstellung  der RBeine.  Ausdrnck
idiotisch, zunchmende Apathie. Starre der unteren Extremititen, die
schmerzhaft ist (13. Manat). Fortschreitender Verfall. Totale Bliudheit.
Abmagerung, Marasmus.  Tod im 20 Monat.

6. 1tz Jahre jimgerer Knahe als 3., vallig normal.  Brkrankte im
6. Monat an Rickenschwiiche, konnte den Kopf nicht mehr leben, dann
motorische Schwiiche in den Extremititen. Riackgang der kirperlichen und
geistigen Entwicklung, haufiges Lachen. Schreekt hei Gerituseh zusammen.
Sehvermagen sehr reduziert. Macula typisch.  Atrophia nervi optici. Tod
im 18. Monat.

7. Knabe, cin Jahr janger als 6. Im 8. Monat typische Macula, im
14. Monat vollentwickeltes Krankheitshild. Kann nicht alleir sitzen, kann
Kopf nicht gerade halten. Extremititenmuskeln schwach, aher normal auf
faradischen und galvanischen Strom reagierend.  Flexionskontraktur der
Hinde und Fisse. Patellarretlexe nicht erhiht.  Sensibilitit erhalten.

8. (Laut brieflicher Mitteilung Kingdons an Falkenheim) mit
zwei Jahren noch gesundes Kind (1901).

Koller (1896). Alidchen, jidisch. Eltern gesund.  Erkraunkte im
5. Monat. Zuerst fiel dic Alnahme der Sehkraft auf. Nystagmusz. Konnte
mit 1 Jahr gehen, spiter trat Muskelschwiiche und schliesslich Lihmung ein.
Verlernt dic wenigen Worte wieder, die es sich angeeignet hatte. st un-
sauber, reizbar, macht Selbstheschadigungsversuche.  Erunithrungszustand
schlecht. Ilyperalnsis, Reflexe normal. Schrickt bei akustischen Reizen
auf. Dieser Zustand hatte sich bis zum 4. Lebensjahr entwickelt.  Macula
typisch. Papillen atrophisch. Kind lebte Dezember — zehn Jahve alt —
noch. Zu dieser Zeit vollig blind, starke Salivation, unrein, Sprache villig
verloran, muss gefattert werden.

Schwester der YVorstehenden. Mit 1 Monat trat Nystagmus auf. Die
Mutter glaubte damals schon, das Kind sei blind.  Pupillen reagicren trige.
Beginnende motorische Schwiiche, zunchmender Verfall. Papille blass, keine
Maculaverinderung.  Starh .10 Monate alt, ohne dass das Augenhintergrands-
bild charakteristisch geworden®.

In der PFamilic waren noch zwei gesunde Kinder und cin weiterer
Fall von hierhergehiriger UErkrankung. Dies ist der von [Petcrscn he-
schrichene Fall. Die Darstellung ist nach Falkenheim und nach dessen
Korrespondenz mit Bloch in New-York wiedergegehen. (Vater spiter an
Nephiitis gestorben.)

Koplik (1897). Kuabe, hat 5 Geschwister. Multer nervis. Erkranky
im 6. Monat an Schwiiche; Lihmung. Hyperaknsis.  Maeula typisch, Papille
(im 11. Lebensmonat) Beginn der Atrophie. Fast vallige Blindheit, inter-
essclos, Aufmerksamkeit kaun nicht gefesselt werden. Rachitis.  Faradische
Erregharkeit der Muskeln quantitativ herabgesetzt.  Bei Berithrung der
unteren Extremititen tritt spastische Kontraktur dersellien ein.  Springende
Pupillen, Cornearctiexe erhalten.

Miadchen, nicht aus derselben Familie, Mutter nervis, 11, Jahre alt.
Erkrankte im 5. Lebensmonat. Von den 7 anderen Geschwistern leidet
keines an der Krankheit. Apathiseh, Lilhmung. Macula typisch.  Papille
missig verindert. Ist vollig interesselos, kann nicht zam  Fixieren ecines
Gegenstandes gebracht werden.  Korperliche Entwicklung sistiert. Neigung
zu Obstipation. Kind schreit nuar, wenn es Hunger hat. Zuweilen hiingt
die Zange aus dem Munde. TIst schr schreckhaft.
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Maguus. Madehen, 11y Jalire alt, Fontanelle noch offen.  Muskulatur
sehlal und schwach, Sitzen ete. unmaglich.  Auftallende Nervositit und
Schreckhattigkeit. Augen zeigen divergente Achsen; keine Maglichkeit vor-
handen, das Kind zom Fisieren cines Gegenstandes zu bringen.  Pupillen
mittelweit, reagieren trige. Gehor sut. Macula typisch, Papille blass, nicht
artophisch. Netzhantgelisse normal.  Befund '/ Jdahe spiiter ehenso.

Weiterer Verlaul nach brieflicher Mitteilung M.s an Falkenheim
nicht bekannt.

Mohr (1900). Knabe, erkrankt im 2. Monat. War bis dahin normal,
suss gut anfrecht noch im Alter von 1 Jdahy ass zu dieser Zeit auch allein.
Idiotisch, nicht vallig blind (Untersuchung im 18. Monat)  Maeula tvpisch,
Papille nicht atvophisch, blass, Hlyperakusis. Sehleeht wendihet, vachitisch.
Pupillen mittelweit, reagieren triige, starke Salivation, Schlucken schr er-
schwert, Speisen werden 7. 'I. wieder ansgestossen.  Obere Extremititen in
Beagestellung, untere in Streckstellung, Pes cquinus. Spasmen in oberen
und unteren” Bxtremititen.  Kopf fillt aul die Brast.  Sitzen unmisglich.
Samtliche Rellexe gesteigert.  Appetit gering.  Zunchmende Scehwiiche.
Spater Deviation der Augen, Rollen der Augen.  Audauernd tiele Apathie,
vollige Reaktionslosigkeit.  Ernithrung schwer. Tod unter Keiimpfen 2 Monate
sp:’ilciz

Milberger (1903). IKnabe, Eltern gesund. Germanische [Familie.
Alter 3ty Jahre.  Geburt normal,  Kind von Mutter gestillt.  Im 5. Monat
beohachtete die Mutter, dass das Kind ihr nicht mehr mit den Augen folge.
Im Alter von | Jalr wurde drztlich Blindheit konstatiert.  Zur Zeit leid-
licher Ernilirmungszustand.  Intermittierendes Ekzem. Schlaffe Lihmung. Die
Augen fihren bestindig rollemde Bewegungen aus. Pupillen mittelweit,
Reaktion fehlt, blider Gesichtsausdruck.  Zustande, die an Zwangslachen
crinnern.  Ophthalmoskopisch: hlasse Pupille, enge Geliisse.  Atrophia nervi
optici.  Maculagegend zeigt ecinen matten Saum, kein zentraler Punkt.
Schlucken sehr erschwert, Sprache fehlt, zeitweise werden brillende Laute
ausgestossen.  Grosse Unvuhe.  Prifung der Rellexe nicht miglich.

Midehen, 1ty dahr alt, sehr pastos, sehr unruhig.  Kann stehen, Gehen
unmoglich, greift mit den Hinden fest zun, lacht ochue Grund. Blick stare.
Augen werden  fortwithrend bewegt, Lichtreaktion der Pupillen  fraglich.
Papillen sind hlass, Gefiisso sehr eng. Atrophin nersi optici. Im linken Auge
cinige unregelmissige Pigmentziige.  Lichtemplindung zur Zeit  wahrschein-
lich noch vorhiauden.

Patrik (1200). Ein Fall von gewaolnlichem Verlauf.

Petersen (1898). Yon 5 Kindern einer jiadischen Familie erkrankten
drei, eines davon genan heohachtet (elr. Koller). Midehen (das vierte von
linf Kindern, zwei weitere krank).,  Geburt normal.  Von der Mutter zuerst
crniihet, spiter kimstlich, Blimdheit im 2. Lebensmonat bemerkt,  Kind
(mit 3 Monaten) schr unruhig.  Rollen der Augen, Pupillen r.=1. Tod mit
T Monaten uach raschem Verfall wnd Abmagerung, zuletzt Purpura,

Pooley (mitgeteilt von Claiborne 19007,  Kind, 8 Monate alt.  Christ-
lich.  Zwillingsschwester, 4 Monate alt; gestorhen. Zucken der Augen bald
nach der Geburt.  Erst starke Abmagerung, dann Erholung.  Ritckgang der
psyehischen Entwicklung, enge Pupillen, Nystagmus.  Macula typisclr, Papille
gelblich-weissy Gefisse eng. Blindheit.  Bald nachher Exitus,

Sachs (I887). 1. 1 Midchen. Eltern gesund, Familie des YVaters
und der Mutter psychopathiseh belastet.  Geburt ohne Starung, Kind gesund.
Erkrankung des Kindes im 2. Monat, Teilnahmslosigkeit. Muskeln schlaft
und kraftlos, lag auf dem Riicken, konnte nicht sitzen, Kopl nicht halten.
Elektrische Brregharkeit der Muskeln normal.  Zunchmende Teilnahmslosio-
keit, Aufmerksamkeit nicht zu fixieren.  Abnahme der Schkraft, spiiter totaie
Erblindung.  Gehor gut, Hyperakusis, keine Kritmpfe, keine Spasmen.  Innere
Oraane normal.  Keine Syphilis, keine Rachitis, Verdaunngsschwiiche, zu-
nehmeunder Marasmus.  Tod mit 2 Jahren.

Kunapp hatte hei seiner Untersuchung Nystagmus festgestellt (Alter
des Kindes 2 Monate); Pupillen eng, r. =1, reagicren trige, Macula typiseh.
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und verwandte Krankheitshilder. 169

Papille blass.  Naeh voribergehender Besserung  der Erscheinungen von
Sciten des Auges Blindheir bei Atrvophie der Papillen.

Sachs (18820, 1. 20 Sehwester der vorigen, evkrankt i S. Maonat,
van da an Ricksehrite in kKorperlicher nud geistiger Bezichaug,  Vollig blind,
(Erste Untersuchung im (3. Monat.)  Keine  Lichtemptindung,  Spastisehe
Lahwung der oberen und unteren Estremitiiten.  Tod im 20, Monat an den
Folgen rasely fortselireitenden Verfulls,  Gehir gut. Grosse Foutanelle nieht
villig gesehlossen.  Sechs Monate nach der ersten Untersuchung war aneh
das Gehir vollig verloren. Tiefe Idiotie.  Keine Moglichkeil, das  Kind
irgendwic geistig in Anspruch zu uehmen.  Pupillen reakitiouslos. Kuiereflex
crhaht, chenso Plantareeflex. Kein Fussklonuz.  Tn den letzten Lebenstasen
Kriimple von hoher Intensitat,

Ein Bruder der bheiden Schwestern, dem Alter nach  zwisehen den
heiden stehend. ist gesund.

1. Kuabeo  Eltern wesundd. keinerlei Belastung,  Erkeankong  im
6. Manat, bis dabin pormal,  Fontauelle zae Zeit der Untevsuchung (15 Monat)
noch offen.  Lihwmung der Beine. Spasmen vorhanden.  Streabismas divergens,
Geistiger Verfall.  Hyperakusis.  Ersehwerung  der Nalvunesautuahme, zu-
nehmender kivperlicher Ritekgang, Marasmus. Tod mit 2 dahven.

lu derselhen Familie noch 3 Geschwister an derscihen Keankheit ge-
storben.  Siamtlich im 5. oder 6. Monat erkeankt, zonelimender Vertall, Blind-
heit, Lihmuug, ‘Tod mit 2 Jahren.

Swith (Ningdon nnd Russel 1897, lidischer Kuzhe,  Eltern
gesund,  Keine Lues. Erkvankung mit dreei Mouaten, his dahin normales
Verhalien.  Es fiel den Elern aul, dass das Kind keine weiteren Fortsehritte
der Emtwicklung zeigte.  Geringe Rachitis. Innere Organe gesund. Konnte
nicht sitzen, hewegte aber die Extremitiiten kvitltig, selivie.  Ging melr und
wmehr zuriiek,  Bulbiive Symptome (Schluekbeseliwerden'. Tad mit 14 Monaten.

Waren Tay (1881, 1884 wud 1892 1.—3, Waren Tays drei cerste
“ille stammten aus derselhen Familie.

. 1. 12 Monate alter Kaabe, iltestes Kind der Familie, jadischer Ah-
stammung.  Keine Lues ete. Lihmung beginnt mit Sehwiche im Alter von
2 Wachen.  Macula typiseh, viter auch Papille ateophisch.  Das erste
aulfallende Symptom war die Lilmung gewesen. Die Schstorung wurde erst
nach der ;'irv.llic‘lcn Konstatierung von den Eltern heachtet. Das Gehor ist
vermindert.  DBei ober ersten Untersuchung  war die Papille  gesund, die
Macula lutea verfiivht, in der Mitte sah sic dunkel aus, der abrige Feil war
liell konteasticrend, fitnl Monate spiiter waren die Papillen atrophisch, die
Macula wie bei der ersten Untersuchung.  Haltung der Glieder .defizient]
schon seit der 3. Lebenswoehe konnte das Kind den Kopf nielt ovdentlich
halten. Die zur Zeit der ersten Untersnchung vorhandene Besehrinkung der
Bewegung ging nach und nach in vollige Lihmung iiber, hei der zweiten
Untersuchung war es vollig hewegungslos geworden. Tod infolge zunelhmender
Schwiche mit 20 Monaten.

2, Zweites Kind der Familie, Knabe. Erkrankung mit 6 Monaten,
Befund Blindheit mir typischer Macula wnd atvophischer Papille. Bewegungs-
schwiiche, die bald zur kompletten Lihmung  wurde. s stellten sich im
Alter von 13, Jahren Konvulsionen ein, rechterseits Spasmen, Deviation der
Augen nach r. Papilla nervi optici atrophiseh.  Maenla fntea in o eharakte-
ristischer Weise verindert.  Tod dureh zunchmende Schwiiche,

3. Knabe, Erkrankung bald uneh der Geburt, Spiiter Macula typisch
und Atrophin nervi optici.  Nieht zu Ende beobachter, war im Alter voun
cinigen Wochen wegen Neuritis optica in Dehandlung, Van Libmung  war
zur Zeit der Beobachtung nichts zu konstaticren, doch stellte sich Schwiiche,
karperlicher nnd geistiger Ritekgang cin,

(1892, 1. Zwei 1lle, Geschwister.  Bltern verwandt.  Keine Krank-
heiten in der Familie.  Schwiiche der Glieder, Knnbe 11 Monate alt, weht
noch, wenn man il hillt.  Fast blind, kann Kopf nicht heben.  Anf-
merksamkeit micht  zu erwecken.  Muacula typisch.  Papille atrephisch.
Pupillenreaktion normal.
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170 Vogt, Uber familiire amaurotische Idiotie etc.

Sin 15 Jahre dlterer Bruder, iltestes der Kinder starh im Alter von
1ty Jahwven an derselben Krankheit. Lihmung bestand. Dazu hartnickige
Obstipation.

Strouse, Fall von Sachs (1898) erwihnt.

Wadsworth (1887): Judisches Madchen, 11 Monate alt. 6. Kind der
Lhe.  Kann weder stehen, gchen noch sitzen. Apathisch.  Fast Dblind.
Papille atrophisch, Maeula typisch. Muskulatur dinn, sehr gering. Ohaoe
jede Teilnnhme fiir dic Umgebung und ohne jede psychische Acusserung.
Patellarrefiexe vorhanden.  Pupillen weit, reagicren prompt. Machte keine
FPortschritte in der Entwicklung, magerte ab, wurde zunchmend hilfloser
und stumpfer. Konvulsionen traten hinzu. Ein dem Zwangslachen ilinliches
Lachen stellte sich oft ein. In der Folgezeit trat Lichtstarre der Pupillen
hinzu.  Die Blindheit wurde cine komplette. .

Vier diltere Geschwister gesund, cin ebenfalls ilteres Kind war im
18. Monat gestorben, nachdem es diesclben Krankheitssymptome dargeboten
hatte.

HI.

In der vorstelienden Zusammenfassung sind die mir zu-
giinglichen IMille von faniliiirer amaurotischer Idiotie nebeneinander
aestellt.  Schon aus einem Vergleich dieser das Wesentliche im
ganzen enthaltenden Momente geht die grosse, sozusagen
phothographische Gleichartigkeit der TFille hervor.

Typisches Krankheitsbild: Der Verlauf ist, wie lingst
bekannt, im ganzen gewdhnlich der, dass ein bis dahin gesundes
Kind in den drei oder vier ersten Lebensmonaten erkrankt.
Anamnestisch sind die Erhebungen im ganzen diirftig, Lues oder
konstitutionelle Erkrankungen der Eltern fehlen. Meist erkranken
mehrere Kinder aus einer Familie. Viele der Kinder stammen
aus neuropathisch oder psychopathisch helasteten IFamilien; dies
stehit in Parallele mit der Tatsache, dass die Mehrzahl der bis-
herigen Beobachtungen der in nervéser und psychischer Beziehung
vulnerableren jiidischen Rasse angehdrt.  Nach den Zusammen-
stellungen von Heveroch sind von 86 Iillen 61 aus jiidischen,
7 aus christlichen Familien gewesen, bei 17 war die Race nicht
angegeben. Line Priidisposition besteht, wie wir sehen werden,
fiir die jidische Race auch hinsichtlich der in spiiterer Jugend
auftretenden Formen derselben Krankheit, wenn auch nicht in
dem Masse wie fiir die Erkrankung im ersten Lebensjahr.

Der DBeginn der LErkrankung ist meist ein allmihlicher,
so dass er bei weniger guter Pllege und Wartung der Kinder erst
vach Verlauf von Tagen oder Wochen (von Beginn der Krankheit)
bemerkt wird. Zuerst fiillt meist der Mangel der Munterkeit bei
den Kindern auf, dieselben sind matt, schenken der Umgebung
keine Aufmerksamkeit, schlafen viel. Aufmerksamere Miitter be-
merken dann bald, dass das Kind nicht, wie bisher, vorgchaltenen
leuchtenden oder sonst auffallenden Gegenstiinden mit den Augen
folgt. Gerade dieser Umstand ist nicht selten der Grund —
besonders wenn Lihmungserscheinungen noch fehlen — fiir die
Kousultation des Arztes. Der Arzt konstatiert dann meist
beginnende oder schon villige Blindheit mit dem charakteristischen
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ophthalmoskopischen Befund: Macula hell, kreisrund mit rotlichem
punktformigen Zentrum, @hnlich wie hei mbolia arterine centralis
retinae, gleichzeitig bestehit meist Atrophia nervi optici. Die
Maculaveriinderungen gelien der Papillenveriinderung voraus, wie
wiederholt konstatiert wurde (s. o). Ist die Blindheit zar Zeit der
ersten iirztlichen Untersachung keine komplette, so ptlegt sic es
meist raseh, im Verlaufe einiger Monate wenigstens, zu werden.
Nystagmus, auch Deviation der Augen ist konstatiert, ersterer
sogar recht hilulig.  Zuweilen besteht Hyperakusie, nicht selten
Taubheit. Auch Anosmic ist konstaticrt.  Die Pupillen, soweit
Notizen dariiher vorliegen, sind meist alteriert, zuweilen different,
selten vollig starr.  Speichelfluss und Offenlassen des Mundes ist
mehrfach heobachtet. Die Reflexe, hesonders der Patellarreflex,
sind zuweilen erhoht, zuweilen, wie auch Sachs in der ersten
Aufstellung des typischen Krankheitshildes angibt, kionnen sie
auch fehlen. Oefter sind sie auch nicht alteriert hefunden.
Ein Symptom von besonderer Bedeutung ist das Verhalten der
Motilitit.  Zuweilen Dbesteht die erste Krankheitserscheinung
iiberhaupt, durch die die Umgebung aufmerksam wird, darin,
dass das Kind den Kopt nicht mehr gerade halten kann, sondern
dass derselbe bLei aufrechter Haltung stets auf die Brust
herabsinkt. In der Folge stellt sich dann eine Schwiiche der
Extremitiiten ecin, das Kind liegt still und regungslos da, die
Muskulatur ist schlaff, macht keine Fortschritte im Wachstum.
So entsteht nach und nach — das ist wichtig, also nicht plitzlich —
ein Zustand vollstiindiger Lithmung., Die Lithmung, die stets ecine
doppelseitige ist, hat meist cinen paralytischen, also schlaffen,
zuweilen cinen spastischen Charakter. Dann  besteht Steifigkeit
and Spannung der Glieder, besonders auch in den Bewegungen
der grossen Gelenke. Die geistice Regsamkeit des Kindes ver-
schwindet villig, dasselbe ist giinzlich reaktionslos, nach und nach
wird auch die Nahrungsaufnahme, wahrscheinlich auch die
Nahrungsverwertung, schlechter, die Kinder verfallen mehr und
mehr und gehen an Marasmus, in der Regel zu Iinde des zweiten
oder Anfang des dritten Lebensjahres, zu Grunde. TPuls und

Temperatur sind dauernd ohne Besonderheit.
(Schluss im niichsten IHeft.)

X.

30. Versammlung sitdwestdeutscher Neurologen und Irrenérzte
in Baden-Baden am 27. und 28. Mai 1905.
Bericht von Dr. Lilienstein, Nervennrzt, Bad Nauheinm.
Die Versammlung wird durch Edinger-Frankfurt a. M. erofinet. Der-

sclbe gedenkt der im letzten Jahre verstorbenen Mitglieder, inshesondere
Carl Weigerts und Eckhards.
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