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Als Unterassistent aut der Erlanger medicinischen Klinik hatte
ich Gelegenheit, drei nicht fawmiliis zusammengehorige Falle von so-
genannter hereditiirer Ataxie, welelie in manchen Einzelheiten nicht
geringes Interesse darboten, selbst zu beobachten. Die Kranken-
geschichte eines vierten, schon irither aut der hiesigen Klinik vorgekom-
meten Falles wurde mir von Herrn Prof. Dr. Striimpell zm Ver-
fugung gestellt. Fir die glitige Ueberlassung dieser Fille, sowie fiir
die reiche Unterstittzung wit Ratls und That bei Beavbeitung derseli;en
spreche ich meinem verebrten Lehrer Liermit meinen tiefgeftihiten
Dank aus.

Jene vier Beobaclitungen scllen die thatsiichliche Grundlage der
folgenden Besprechung dieser zuerst von Friedreich beschriebenen
seltenen und interessanten Krankheitstorm bilden, deren genauere
klinische Erforschung trotz der in den letzten Jahren verbiltnissmissig
zahireich erschienenen casuistischen Mittheilungen noch keineswegs
abgesehlossen erscheint,

Fall 1. Pieiifer, Michael, 15 Jalire alt, aus Tanberscheckenbae!
Schireinerssolu, befznd sieli vom 6. Mai bis 1o, Juni 1800 in der Ll'.:nlé
medieinizehen Klnik,

Anamuese: Eltern des Pat. zind volllg gesund. Nerveukrankheiten
sind, soweit bekaunt, in der Familie nicht vorgekommen, auch sind keine
Angaben zu (:‘,r]xalten, welche anf Limes der Eltern schifessen lassen. G-
sehwister hat Parn nicht,

Pat, sellist st bis zu secinem 5. Jahre sters mnd gewesen. Mit
5 Jahven crkrankte er, angeblich naeh hiufigen iSrkaitungen, allmihlich
unter crhatten Epseliehnungen®s Brofag dwaads 6 Waoehen Jung o
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Bett, und als cr wieder aufstand, will der Vater des Pat. bemerkt haben,
dass Pat. unsicher anf den Beinen sel. Schon bei Beginn dieser Krank-
heit verspiirte Pat. ziemlich heftige Schmerzen in den Fissen und dem
Leib, dic zeitweise sich steigerten, zeitweise aber auch wicder vollstindig
versehwanden, Auch nachdem Pat. das Bett verlassen hatte, Lielten diese
Schmerzen, wenn anch weniger stark, an und verschwanden vollstiindig
erst nach mehreren Jahren. Jetzt hat Pat. gar keins Schmerzen mehr.
Pat. besuchte die Schule und lernte gutt sehreiben. obgleich er dahel
immer ,,ctwas wit den Hinden zitterte.

Das Gehen wurde von Jahr zu Jabr schwieriger, und jetzt ist es
dem Pat, fast unmiglich.

Geistig war Pat. immer gesund. Die Sprache war nie gestort, —
Abnorme Gefithlswahrnelmungen (Kriebeln, Ameisenlaufen u. s. w.) sind
nicht vorhanden.

Stuhlgang immer etwas unregelmissig.

Von Seiten der Blasc hat Pat. friiher nie Stormngen gebabt; erst
seit einem Monat soll das Wasserlassen zuwellen etwas erschwert sein.

Status praesens. Paf. ist ein fiir scin Alter im Ganzen korperlich
etwas zuriickgebliebener Junge mit sehlankem Knochenbau, schlecht ent-
wickelter Musculatur und geringem Fettpolster. An der Intelligenaz
ist keine Storung zn bemerken; Pat. ist etwas schilchtern und leicht anf-
geregt.

Lisst man iln den gewohnlich missig gesenkten Kopf heben,
%0 bemerkt man leichtes Zittern desselben.

An der Haut des ganzen Korpers ist nichts Besonderes wahrzu-
nehmen (keine Ixantheme u. s w.). Die Lippen, sowie die Mund- and
Rachenschleimhaut sind ziemlich blass. — Die Beweglichkeit im Stir- und
Gesichtstheil des Nervus facialis ist ganz normal; nav pfeifen kann Pa-
tient nicht,

Dic Bewegung der Bulbi ist unach allen Richtungen hin moglich,
Nystagmus ist vielleicht in geringem Grade vorhanden, jedoch nicht dentlich.

Die Pupillen sind beiderseits gleich, ziemlieh weit, und reagiren
prompt sowohl auf Lichteinfall, als aueh bei der A ccommodation.

Sehschirfe, Schfeld normal.

Geruch, Gehor, Geschmack ebenfalls ganz uormal.

Die Sprache ist etwas stossweise, aber leicht verstindlich. Beim
Schlingact empfindet Patient keine Stirung.

An Brust- und Bauchorganen ist durchaus nich's Abnormes nachzi-
weisen, ebensowenig an der Wirbelsiule.

Die Extremititen zeigen gering entwickelte Musculatar, die Fiisse
stehen in leichter Equinovarusstellung, und die Zeher sind miissig dovsal-
flectirt.

Motilitat: a) Obere Bxtremitidten. Die activen und passiven
Bewegungen sind in allen Gelenken gut moglich; die gréberen activen De-
wegnngen werden mit verhiiltnissmiissig geringer Kraf: and mit ciner eigen-
thiimlichen, ausfahrenden Unsicherheit ansgettihrt, welehe besonders dent-
lich bei etwas complicirteren Aufgaben (allmililiches Nahern und Anciu-
anderlegen der beiden Zeigefingerspitzen wu. s, w.) hervortritt,
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b) Untere Extremititen. Die passiven Beweguogen sind in
allen Gelenken leicht ausfithrbar, nur gelingt infolge einer missigen Beuge-
contractur im Kuiegelenk die Streckung desselben nicht vollkommen,

Active Bewegungen im Hiiftgelenk und den Zeliengelenken villig
gut, wenn aunch mit etwas herabgesetzter Kraft ausfillirbar, dagegen ge-
lingt dem Pat. die vollige Streckung im Kniegelenk nicht (s. oben), und
auch in den Fussgelenken zeigen die Bewegungen auffallend geringe Ex-
cursionen.

Bei allen activen Bewegungen zeigt sich auch hier eine deutliche
Ataxie, welche z. B, deutlich hervortritt, wenn man den Pat. die Ferse
des einen Fusses auf das Knje des anderen Beines legen lisst. Pat. fillirt
dabel wiederholt ziemlich weit an Gem betreffenden Kuie vorbel.

Gang: Pat. kann pur dann gehen, wenn er sich anhilt oder beider-
seits gefihrt wird, dabel ist der Gang Husserst unsicher und taumelnd,
paretisch-ataktisch. Die Beine werden mehr als gewdhnlich hochgehoben
und breitspurig (jedoeh nicht stampfend) wieder aufgesetzt. Dabei ist der
Kopf und Oberkirper etwas vornitbergebeugt, und dic Augen controliren
fortwihrend die Bewegungen der Beine. Auch beim Stelien des Pat.
starkes Schwanken des Rumpfes. DBei geschlossenen Augen werden die
Schwankungen beim Stehen des Pat. so stark, dass derselbe in Gefabr
kommt, umzufallen. '

Sensibilitit: Einfache leise Berihrungen mit Finger oder Pinsel,
sowic Bertihrungen mit Nadelspitze und Nadelkopf werden rasch und richtig
empfunden und localisirt, ebenso thermisehe Reize und Schmerzeindriicke.
Anch an Drucksinn und Muskelsinn ist keine besondere Storung wahr-
zunehmen.

Reflexe: Hautreflexe (Stich- und Strichreflexc) vollkommen erhalten.

Patellarrveflexe fehlen vollstandig.

Kein Fieber.

Stubigang in der Klinik regelmissig; Harn ohne Eiweiss und Zucker.

Harn wird spontan entleert, ohne besonders auffallende Beschwerden.
Pat. giebt nur au, dass er zuweilen verhiiltnissmissig lingerc Zeit keinen
Harn zu lassen braucht.

Fall 1. Ehrlich, Moritz, 22 Jahre alt, aus Burgebrach (Bez.-A.
Bamberg), lediger Kautmann, befand sich das erste Mal vom 25. Juni bis
30, Juli 1891 in der Krlanger medicinischen Klinik.

Aunamnese: Der Vater des Pat. ist im hiheren Alter an 5, Grehirn-
schlag® gestorben, nachdem er wilrend seines ganzon Lebens immer ge-
sund gewesen war. Die Mutter und der einzige Druder des Pat. leben
und sind beide vollkommen gesund. Kine Schwester ist mit 10 Wochen
an ,,Gefraiseh® (Krimpfen) gestorben. Niemand von den Augehirigen hatte,
resp. hat irgend welche Storungen des Nervensystems oder der Musculatur.

Pat. selbst hatte im frithen Kindesalter Scharlach und Masern durch-
sumachen und war anel sonst immer ctwas ,kriinklich® bis zu seinem
10. Lebensjahre. Von da ab jedoch war er stetig gesund bis etwa Mitte
des Jahres 1589. Sexuelle Erkrankungen werden vom Pat. entschieden
in Abrede gestellt. Seit 1589, d. h. also seit seinem 20. Lebensjahre merkte
Pat. eine ,,zewisse Unsicherheit” in den Iinden; weun erz. B sehrieb




meinte er plotzlicl, die Feder entfalle seiner [and, worauf ev wach der-
selben griff und diese ihm nun durch das Haschen erst thatsichiich entfiel.
Eine Abnahme der Kraft in den Armen Liat Pat. nieht bemerkr. Einige
Zeit daranf (genau kann Pat. das nieht angebern) bekam er eine ilmliche
Unsicherheit in den Beinen. Wemn er z. B. von der offenen Falirstrasse
anf ein Trottoir gehen wollte, machte er unwillkiirlich einen grisseren
Schritt, als er nothig gehabt hiitte.  Dabel gank er dann wiederholt in die
Kuie, ju fiel manchmal sogar ganz 2u Boden. Weiterhin beobachtete er
cine gewisse Unsicherheit der Beine heim Gelien und Treppensteigen u.s. w.,
welehe hauptsichliel dann sich geltend machte, wenn Pat. sich vorher in
vollkommener Ruhe befand. ‘Trotz dieser Storangen kanu Pat, anf ebenem
Wege noch jetat ziemlich grosse Strecken (20— 23 Kilometer) bel seinen Ge-
schiiftsgingen zuriicklegen, glanbt sogar, dass ihm anbialtendes Gelen sehr
gut thue. Das Treppensteigen jedocls wird ihim selir saner. Er hat dazn
unbedingt die kriftige Stittze eines Armes ocer ein Gelidnder nithig, =«m
dringendsten zumal, wenn er treppabwiirts zehen soll, da er dann das
uusichere, fngstiiche Gefithl hat, er komne ins Leerc steigen. Den Boden
unter den Fiissen will Pat. ganz dentlich tnd ebenso wic in gesunden
Jahren fithlen.

Ceber Kopfweh hatte Pat. nie au klagen; dagegen iiberkommt ihn
beim Passircn eines hochgelegenen Rains ofder cines Steges heftiges Schwin-
delgefithl.

Vonr Seiten des Gesichts klagt Pat., dass ilim manehmal die Schbritt
vor den Augen verschwand und manchmal doppelt warde.  Fimmern vor
den Augen hatte er nicht.

Vou Sciten anderer Organc hat Pat, gar keine Storangen. Dev Stali-
gang war immer regelmissig. Blasensiiriugen waren niemais vor-
Landen. Appetit, Aligemeinbefinden immer ganz gut. Eigentliche Schmer-
zen in Armen oder in Beinen oder am Rumpf fehlten vollstin tig,
nur in den Beinen verspiirte Pat. susserst selten vielleleht cinal elnen
Riss. Dagegen lat Pat. bei Bettrahe zeitweise mehrfache schmerzliafte
,krampfartige Zusammenzichungen®, die sicL zuweilen hinfig wiederholen,
um dapn wieder fiir lingere oder kiirzere Zeit zu verschwinden, it
1956 kann Pat. ,,walrseheinlich infolge einer Erfrierung® dic 3 letaten
Finger beider Hande im 1. Interphalangealgelenk nicht mehr vollstindiy
strecken, eine allgemeine Abnahme jedoch in der Bewegungsfihighkeit der
Finger gegen frither hut er nicht bemerkt.

Status praesenms. Mittelgrosser, missiy kriflig entwickelter Mann von
gesunder Hautfarbe. Intelligenz erscheint vollkommen normal: an der
Schadelform ist nichts Besounderes walirzunehmen; das Gesicht st etwas
schief, die Nase verliuft nach links und uiten.

An den Augenmuskeln ist nicht die gerizgste Lihmung oder Schwiiehe
eines oder des anderen nachzuwcisen, chensowenig ist Nystagwmus
vorhanden. Die Pupilien sind beiderscits gleieh, mittelweit, reagiven
beide prompt auf Lichteinfall und bei Accomniodation. ILine subjective Sch-
storung wird zur Zeit nieht gekiagt. Die Sprache ist vollkammen normal,
hochstens kann eine missige Mitbewegung cer Gesiehtsmaskeln beim Spre
chen anffallen. Dic Zunge ist etwas belegzt, feucht nnd weiclt belm




ausstrecken unbedentend nach rechis ab. Keine Schlingbeschwerden. Im
ounzen Gebiet des Facialis ist keine Stirung nachzuweisen; Pat. kann
pfeifen, lachen, Zihne zeigen, Stirn ranzeln w. 8. w.

Thorax gut gebaut. An Herz wnd Lunge ist nichts Krankhaftes
nachzuweisen. Abdomen missig fettreicl. Leberdampfung nicht vergros-
sert. Milz nieht vergrossert nachweisbar. Urin ohne Eiweiss, ohne Zucker.
An der Wirbelsiinle ist nichts Abnormes nachzuweisen.

Extremititen. a) Obere: Die Musculatur der Arme ist gut ent-
wickelt. Nur an den Iandriicken zeigen sich die Interossei etwas mager.
An dew Fingern zeigen die 1. Phalangen normale Dicke, wihrend die End-
phalangen am 4, nnd 5. Finger rechts wie links entschieden diinn, atro-
phiseh, und dementsprechend dic betrefienden Nigel, besonders am 5. Finger,
abnorm stark gekriimmt sind. Die itbrigen Finger der rechten Hand sind
normal, wahrend an dev linken Hand auch die Endphalangen des Mittel-
und Zeigefingers etwas zugespitzt erscheinen. Der linke Daumen ist nor-
mal, — Die 2. Phalangen des 3. bis 5. Fingers links und rechts stehen
in missiger Beugeecontractur.

b) Untere: Die Beine liegen gestreckt im Bett, auch die Fiisse in
gewdlmlicher Stellung, der Fussriicken ist bei ausgepriigt hohler Planta
pedis stark gewdlbt. Die Museulatur an beiden Beinen ist nieht atrophisch.
Simmtliche Zehen zeichnen sieh aus dureh ihre auffallende Schmalheit bei
ziemlich betriichtlicher Linge. Die Nigel sind alle, besonders aber an
der 3. bis . Zehe beiderseits sehr schmal und der Breite nach gekrimmt.
(Die Breite am 4. und 5. Zehennagel betrigt je 4—5 Mm.) Sie erscheinen
beiderseits an den 4 kleinen Zehen ziemlich diinn, an der grossen Zehe
etwas verdickt. An simmtlichen Zehen beiderseits (links die grosse Zehe
nur missig) nehmen die ersten Phalangen eine ziemlich stark dorsalflectirte
Stellung cin, wihrend die beiden weiteren Phalangen etwas klauenformig
gekriimmt sind; ausserdem sind die beiden grossen Zehen nach aussen
gerichtet.

Motilitat: 1. Im Gesicht und mit dem Kopf sind alle Bewegungen
leicht und gut ausfithrbar.

9 Obere Gxtremititen. An den Armen und Hinden sind aetiv
und passiv alle Bewegungen moglich, nur bei den oben erwilinten, in
Beugecontractur befindlichen ersten Interphalangealgelenken des 3. bis
5. Fingers gelingt es weder activ noch passiv, eine vollstindige Streckung
zu erzielen.

Der Handedruck beiderseits schr kriftig, die rohe Kraft in den iibri-
gen Muskeln ebenfalls recht betriehtiich. Die activen Bewegungen sind
alle etwas hastig, ausserordentlich wusieher und unzweckmiissig ausfalrend.
Am deutlichsten zeigt sich die Coordinationsstrung, wenu Pat. nach ecinem
bestimmten Punkt an der Wand greifen, seine Nase anfassen, die beiden
Zeigefingerspitzen langsam von weitem aneinanderbringen soll w s, w. Lr
gl fortwihrend so lange an den betreffenden Objecten nach allen Rich-
tungen voriiber, bis es ihm endlich gelingt, an diesen Objecten selbst einen
Stiitapunkt fiir seine Hand oder seinen Finger zu finden.

Auch in der Sehrift zeigt sich die Afaxie sehr deutlich. Die jetzigen
ataktischen Schrifiziige sind sehr veriindert gegeniiber den sicheren Schrift-
ziigen cines aus den gesnnden Jahren des Pat. stammenden Schriftstiicks.




3. Untere Extremititen. Aective und passive Bewegungen sind
in normal ausgedehntem Maasse in allen Gelenken moglich. Die rohe
Kraft ist vielleicht ein klein wenig herabgesetzt. Die oben erwihnte Dorsal-
flexion der Zehen ist activ wie passiv leicht zu beseitigen. Ebenso wie
an den oberen Esxtremititen sind hier die activen Bewegungen ansser-

Fig. 1.

ordentlich ataktisch. Es gelingt dem Pat. z. B. nichf, eine Ferse auf das
andere Knie zu bringen oder dort festzuhalten. Er fihrt unaufhorlich
voriiber.

S.tehen (s. beistehende Fig. 1) ist dem Pat. nur mif offenen Augen
und mit gespreizten Beinen miglich (die Fiisse etwa 40 Cm. von einander
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ontfernt),  Dabei muss er bestindig balanciren mit Oberkirper und den
Beinen, um sich das Gleichgewicht zu erhalten. Schiiessen der Augen
sder dicht Ancinanderstellen der Fiisse hitte bel fehlender anderweitiger
Stittze sofortiges Umfailen des Pat. zur Folge. Gang ist selir breitspurig,
Die Fiisse sind dabei manchmal bis zu 50 Cm. von einander cntfernt, wenn
sie nielt zufillig durch eine nicht gewolite ataktische Bewegung der Beine
nither an einander kommen. Pat. tritt mit den Fersen etwas stampfend auf,
schwankt dabei immer hin und her, ja manchmal reisst ihn cine ungiinstig
ausfahrende DBewegung seiner Beine itber die Ililfte des ziemlich breiten
Corridors hiniiber. Auf einem vorgezeichneten Strich zn gehen ist dem
Pat, unmoglich. Kurz, Pat. steht und geht wie ein stark Betruu-
kener.

Alle Bewegungen der Arme und Hinde, wie der Beine iiberwacht
Pat. aufs Peinlichste mit seinen Augen. Infolgedessen ist beim Gehen der
Oberkirper immer vorgeneigt, um die Bewegung der Beine controliven zu
kinnen.

Sensibilitat: Hautsensibilitit: Am Rumpt werden alle Beriihrungen
und alle Temperatur- und Schmerzeindriicke ausnahmslos raseh uud voll-
kommen richtig empfunden und chbenso Jocalisirt. An den Armen ist die
Hautsensibilitiit fir feineve Unterschiede entschicden etwas herab-
zesotst; insbesondere verwechselt Pat. nicht selten Nadelspitze und Nadel-
kopf. Kilte- und Wirmeempfindung vollkommen gut. Passive Bewegungen
im Hand- und den Armgelenken bei geschlossenen Angen des Paf. werden
von demselben vielfach verkehrt angegeben. Wenn ferner Pat. mit dem
oinen Arm eine dem anderen vom Untersuchenden gegebene Stellang (bei
geschlossenen Augen) einnehmen soll, so bestcht zwischen den Stellungen
der beiden Arme eine grossere Differenz, als dies beim Versuch mit cinem
(esunden der Pall ist. An den Beinen werden einfache Berihrungen
wohl meistens empfunden, dagegen ausserordentlich sehlecht loealisirt;
bald wird eine Berihrung am Fusse dieht unter das Knie verlegt, bald
sogar auf das enfgegengesetate Bein localisivt u.s. w.  Nadelspitze und
Nadelkopf wird oft, aber nieht immer und nie so sicher unterschieden, wie
von einem Gesunden. Dagegen werden Kilte und Hitzereize fast immer
richtig empfunden und richtig loealisirt.

Auffillig ist dabei, dass Pat. wiederholt Berihrungen und Wirme-
smptindungen zu emplinden angiebt, olne dass iberhaupt cin dusserer Reiz
aingewirkt hat.

Pat. giebt dic verschiedenen Lagen, in welche seine Beine gebracht
werden (bei verschlossenen Augen), fast immer richtig an, nur ganz ge-
vinge Unterschiede beim Hiher- oder Tieferstellen des Beines werden ent-
weder iiberhaupt nicht cmplunden oder falsch angegeben.

Reilexe: Stich- und Strichreflexe anf der Fusssohle sind verhilt-
nissmiissig gering, doeh deutlich vorhanden. Patcllarreflexe und
Achillesschnenreflexe fechlen vollstindig. —

Am 28, Juli 1891 wird Pat. aui’ Wunsch entlassen. Die Bebandlang
hatte in regelmissigem Galvanisiven und in methodischen Muskelibungen
bestanden.  Br fihlt sich beim CGehen und Stehen viel sicherer als bei
seinem Einfritt. Objectiv ist der Befund jedoch im Wesentlichen der gleiche
wie anfangs.




Am 5. Juli 1592 Wiederanfnahme i da'e Kiinik,  Pat. stellt
sich wieder im Krankenhause ein, unm cine Zeit lang eine ciekirische und
gymnastisehe Behandiung aurchzumachen. Pat, findet seinen Zustand nichs
verschlechtert, im Gegentheil zlaubt er. er Labe mir der Zelt, weun auch

nicht viel, so doch dentlich erwas an Sicherbei: beim Gehen und Stelen
gewnnnen. Appetit, Allgemeinbefinden selir gat. — Auf weiteres Belragen

giebt Pat. an, dass er jetzt picht mehy so dentlivh wie im vorigen Jalve
Gegensténde fithit. die ihm in die Iiand gegeben worden,

Status praesens. Einc irgendwie dentliche Awophie an Armen oder
Beinen ist gegen {riher nicht nachwelsbar.

Alle Bewegungen der mimischien Gesichtsmuseniatur sind vollkommen
gnt ausfithrbar, ebenso alle Bewegurngen der DBulbl.  Auch diesmat ist von
Nystagmus keine Spur vorhanden (aueh nicht, weun Pat ver-
suchshalber des Uefteren sowob! nach reehts; als nach
links rasch um seine Kiorperaxe gedrelt worden ist).

Pupillen gleichweit, veagiven vollkommen gut bet Lichteinfali, wie
bei Accommodation. Pat. ist gegen frither ein wenig kurzsichiiger ge-
worden.

Die Sprache ist ganz normal, vielleicht
wibplich; ein deutliches Scandiven ist jedoch nichr zu er

Zunge nichts Besonderes. wird gerade herausgestrec

Herz, Lungen gesund. An den Bauehorganen nicl

3
ichts Besvuderes,

Urin ohne Zucker, ohne Eiweiss. — An der Wirbelsiule is
nichts Besonderes nachzuweisen.

Extremitaten: Sowohl fiir die oberen, wie fiir dic unteren Ex-
tremititen gilt das bei der crsten Untersuchurg Leztiglich Configurat!
Contractur, trophisches Verhalter Gefundene noeh in gleicher Weise.

Die Ataxic scheint objectiv aber entschieden zngenommen zu haben,

Sitzen: Wenn Pat. rohig anf einem Stubl, chine den Rieken auzu-
lelmen, gerade dasitzt, so sicht man sowohl die Beckenhalter (Glutaeus ma-
ximus besonders) als anch die langen Rickensirecker und dle Rhomboidel in
leichter hestandiger balancirender Unruhe, dic sicl bel lingerem Sitzen
nicht viel, aber merklich noch weiter steigert.

Stehen: Pat. stelit sich sehr breitspuriy hin und balaneirt fort-
wihrend bei etwas vorgebeugtem Kopf, um mit dem Gesichissinn zn con-
troliren, sowohl mit dem Oberkirper, als auel wi: der Beckenmusculatur
und der Beinmuseulatur. Besonders am Untersehenkel sind es die Waden-
museulatur und die Flexoren einerseits und der Tibialis antieus und die
iibrigen Bxtensoren andererseits, welche gegenseitir sich abwechselnd con-
trahiren und mit ihren Selmen deutlich vorspringen. Hanptsiehlich ge-
rathen dabei die Zehen in starke Dorsalflexion wnd in Klauenstellung.

Sobald das Balancement des Pat. durch seitliches Stittzen seines Kor-
pers ersetzt wird, horen die Muskelcontractionen aur. und insbesondere ver-
schwindet die klanenformige Dorsalflexion sammilicher Zchen volistiindig
und macht einer Stellung Platz, wie sie bei Gesurden zu beobachten ist,
um bei beginnendem Balancement (infolge Enticrning der Stiitzen) sofort
in abwechselndem Spiele wiederzukchren.

Um die Ataxie in den oberen Extremititer zi fixiven, wurden zahl-
reiche Schriftproben angefertigt, von welehen cinige Belspiele in Fig. 2
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genau nachgebildet sind.  Als charakteristisch verdient noch die Manipu-
lation erwihnt zu werden, welehe Pat. beim Schreiben an der Tafel vor-

e o///
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pimme.  Uat, nimmt die Kreide, Bleistift u. s, w. zuerst mit der rechten
[and in Qe volle Faust und hilft daun mithsam mit der Huken nack, bis
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er die Kreide mit der reehten Hand in der ihm bequemsten Weise gefasst
hat.  Schliesslich licgt die Kreide aut der Hautbriicks zwischen Daumen
und Zeigefinger auf und geht nach vorn zwischen Zeige- und Mittelfinger
dureb.  In dieser Lage sucht Pat. den Kreidestif energisch festzulalten,
Nieht selten passirt ¢s dem Pat., dass er den Schreibstift nicht ordentlich
tihls und ihn fallen ldsst, oder dass ihm derselbe durch eine ataktische
Bewegung der beim Schreiben gebrauchten Finger aus der richtigen Stel-
lung kommt und ihm so entwischt, Beim Schreiben an einem Tiscle mit
Bleistitt oder Feder wird der rechte Ober- und Vorderarm krampflaft
fest auf der Tisehplaite fixirt, anscheinend, damit Pat. nur noch mit der
Ataxie im Handgelenk und den Fingern zu rechnen lat. Derartige Sehrift-
pruben gelingen dann aueh noch ganz leidlich (siehe Fig. 2a u. b). Die rohe
Krati in den oberen, wie in den unteren Extremititen ist recht gut,

Beim Aufstehen vom Stuhl und besonders vom Boden werden so-
fort die Beine sehr breitspurig aufgesetzt; mit den linden hat Pat. nicht
nothig sich zu stittzen.

tang: Abgeselen von dem im vorhergelienden Status Bemerkten ist
als besonders charakteristisch nocl das Treipensteigen zu erwihnen. Wie
Pat. selion selbst angegeben (s. Anamneser, kann er aus Unsiclierheitsgefiihl
keine Treppe ohne Gelinder oder irgend welche andere Stiitze steigen,
Belm Abwiirtssteigen greifs Pat. betsichtlich mit dem entsprechenden
Bein ans, um es dann hastig und plump anf die nichstfolgende Stufe so
weit nach rickwirts zu setzen, dass er mit der Riickseite des Unterschen-
kels den sicheren Widerstand des vorstehenden Stafenrandes fiihlt, Auf
diese Weise geht Pat. langsam, mit grisster, angstlicher Aufmerksamkeit
des Gesichtssinnes seine Beine beobachtend, mit etwas vorgebeugtem Kopf
and Oberkirper die Treppe herab, belde Hiinde fest am Geliander.

Beim Aufwirtssteigen hat Pat. nur eine Hand zur Stiitze nithig.
Er hebt das betreffende Bein mehr als nstl Ig hoch und schiebt den Fuss
wit nuzweckmissig hastigem Ruck auf der netreffenden Stufe so weit nach
hinten, bis er laut horbar mit der Fussspitze an dem zwisclien 2 Staffeln
sich befindenden senkrechten Brett anstvest. Aunch hiebei controliven die
Augen bei etwas vorgebengtem Kopt und Oberkorper peinlich die ans-
tzhirenden Beinbewegungen ; doch geht das Aufwirtssteigen bedeutend besser
als das Abwitrtssteigen, bei welch letzterem Pat. bestandig firchtet, falsel:
zu treten und zu fallen.

Sensibilitat: Hautsensibilitit: An Kopit, Gesicht und Hals normal.
Am Rumpf ist die Emplindung und Localisation von blossen Berithrungen
mit einem Haarpinsel oder Finger und mit Nadelspitze und -kopf ebenso
vollstindig gat, wie bei einem gesunden Mensclien. Desgleichen die Em-
pindung und Loealisation von Wirme- und Kiiltereizen. Alle Angaben
erfolgen sehr pricis, und insbesondere giebt Pat. nie eine Bertihrung u. s. w.
an, ohue dass wirklich ein iusserer Reiz vorausgegangen wiire.

Extremitiiten: Schon am Schulter-, wie am Beckengiirtel erfolgen
die cben erwihmten Angaben nicht mehr so prieis und rasch, wic am Rumpf,
und je mehr man die betreffende Extremitit nach unten verfolgt, desto
undeutlicher wird dem Pat. der Eindruck, and desto zahlreicher werden
die falschen Angaben und die falschen Localisationen, Dabei ist die Sen-
sibilititsstorung an den Beinen s firker, als an den Armen, indem bei der
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oberen Extremitit vielleicht 23 der Angaben richtig sind, withrend an der
unteren Kxtremitiit melr als dle Hilfte der Angaben falsch sind. Besonders
bei der Priifung der Seusibilitit am Fuss kommen sehy grobe Tinzchungen
vor. 3o z. B. localisirt Pat. nicht nur Pinsel- nnd Fingerberithrungen,
sondern anch leichte Reizungen mit Nadelkopf und Nadelspitze, welche
an der rechten Fusssohle eingewirks Laben, an dem rechten oder ancl
linken Unterschenkel dicht unter das Knic, oder aneh am rechten oder
selbst am linken Oberschenkel. Umgekehrt wird dagegen ein Reiz, der
auf den Oberschenkel oder die zwei oberen Drittel des Unterschenkels
eingewirkt hat, nle auf den Fussriicken oder die Fusssolle verlegt.

Kilte und Wirme wird oft genug verwechselt und falsch localisirt,

Die Nadelspitze wird am Oberschenkel noch gut vom Nadelkopf unter-
schieden, schon viel weniger gut am Unterschenkel. Hiufige falsche Au-
gaben kommen am Fussriicken und an der Fusssolle vor. Auf der Fuss.
solile muss man schon ziemlich stark stechen, damit Pat. die Nadelspitze
fihit nnd gleich darauf eine leichte Schmerziusserung von sich giebt., Re:
dieser Prifung fillt auf, dass verschicdene Male an Hand und Vorderarm,
besonders aber am IPuss und anch Unterschenkel (nur selten am Ober-
schenkel) Berithrungen, Witrmeempfindungen, ja sogar leichte Nadelsticle
angegeben werden, ohne dass ein solcher Reiz in Wirklichkeit erfolgt ist,

Tastkreise (es wird mit abgestumpften Elfenbeinspitzen gepriifi):
An Brust und Rtcken werden die Spitzen deutlich als zwei getrennte Be-
vithrungen bei einem Abstand derselben von 7—$ Crn. gefiihlt. Am Ge-
sicht und Kopf halten sich die Tastkreise in normalen Grenzen. An den
oberen und unteren Extremititen, besonders dem Handriicken nnd Fuss-
vitcken, werden 2 deutliche Spitzen erst hei 13 Cm. Eutfernung gefiihit.
Werden die Spitzen ziemlich viel stirker als am Rumpf aufgedriickt, so
werden sie schon bei 7 Cm, ca. Abstand dentlich wahrgenommen. Druck-
sinn vollkommen normal. Muskelsinn wie im ersten Status.

Reflexe: Stich- und Streichreflexe von der Fusssohle aus
{Streichreilex mit dem Percussionshammerstiel gepriify) ziemlich gering,
aber vorhanden,

Patellavreflexe und Achillessehuenreflexe fehien voli-
stindig. Directe mechanische Muskelerregharkeit nnd , idiomusenliive®
Contractionen erbalten.

Keine Blasen- oder Mastdarmstérungen. Keine Schmerzen.

Behandlung: Galvanisation lings der Wirbelsiule mit miss g star-
ken Siromen.  Methodische Uebnngen mit den Armen und Beinen. Pat.
muss z. B. die IMisse abwechselnd vor-, seit- und rickwirts stellen mi*
jedesmaligem Zuriicksetzen aunf den urspriinglichen Platz. Mit der Finger-
spitze der beiden Zeigefinger soll Pat. bei ausgesiveckiem Arme vorge-
zeichuete Punkte an der Wand beriihren und dabei die ataktischen Neben-
bewegungen moglichst zu beherrschen suchen. Aueh Gehiibungen macht
Pat. spiterhin, und es hat den Anschein, als ob der Gang insofern sil-
mihlich etwas sicherer wurde, als Pat, es verstand, die ataktischen Seiten-
bewegmngen allmillich melir zu vermeiden.

Pat, wird anf Wunsch am 28, Juli 1592 wieder entlassen.
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Fall 11I. Friedrich, Karl, 34 Jahre alt, verheiratheter Metall-
dreher iu Niirpberg, befand sich vom 2. Juli bis 30. Juli 1592 auf der
medicinischen Abtheilung des Erlanger Spitals.

Anamnese: Eltern des Pat, leben und sind vollig gesund. Auch
in der iibrigen weiteren Verwaudtschaft st nichts von Nerven- oder Muskel-
krankheiten bekannt. Luetische Infeetion weder bel den Eltern, noch bei
dem Pat. selbst vorbanden gewesen, ebensowenig Potatorium. Lin Druder
des Pat. ist mit 4 Jalren an Diphtherie gestorben. Eine Schwester lebt ,
und ist, abgesehen von etwas lLierabgesetztem Horvermogen, ganz gesund,
insbesondere soll sic keine Gehstornng oder dergl. haben,

Pat. selbst giebt an, Lis mum 20. Jalve vollig gesund gewesen zu sein,

wiihrend der Vater sich erianern kann, dass der Knabe schon wit 10 Jahren
nieht so glatt weg gehen und springen konnte und einen weniger sicheren
Gang latte, als seine Kameraden. Immerbin kann die Gehstorung nicht
besonders auffallend gewasen sein. Denn erst mit 21 Jalwen merkte Pat.
selbst, dass er micht melr so sicher gehen konnte, wie {rither. L fing
allmihlich an beim Gehen zu schwanken, so dass ihn die Leute f{ir be-
trunken hielten. Seit 6—7 Jahven ist der Gang immer schicehter ge-
worden, und jetzt kaun Pat. ohne 3toek oder Fithrung nur noch sehr mih-
sam gelien. Treppenstcigen ist ohne energische Stitze am Gelinder oder
duvel einen apderen Maun wnmiglich.  Seit 3 Jahren hat Pat. Storungen
auel in den Armen, vechts meby als links, die sich mit der Zeit merklich
steigerten. Seit cinem Jahne ist Pat. nicht mehr fihig, seivem Beruf nach-
cukommen, doch stort i bel der Arbeit weniger die Unsicherheit der
Arme, als die der Being, welel’ letatere ibm dag Stehcen fast unmdglich
macht,  Seit diesem Jahre wird Pat. auch sehy icicht mide, so dass er
nur geringe Wegstrecken (gegen frither) zuriickiegen kaun und ihm das
Stefien bald kaum mehr ich wird.
i etwa § Jahren hat Pat. Liwfig Kopfwel, welches besonders
ein paar Tage lang jeden Monat sich sehr heftig steigert und mit galligem
Eabrechen endet, Die Kopischmerzen sitzen auf beiden Seiten der Stirne
ganz gleichmissig. Als Kinc hatte Pat, dergleichen nie. ,,Schwindelgefithd™
hat er in geringem Grade bestiindig, besonders stark, wenn er siel beob-
achtet weiss; doch scheint er mit dew Ausdrack ,,Schiwindelgetihl mehr
sein Unsicherhicitsgefiiht bezeichmen zu wollen.  Gedschitniss und Anifas-
Stgsvermigen genag so gut, wie frither.  Auge, Olr; Gerueh, Geschmack
wnd Gefihi selr gut. Sprache seit ciiem Jalre deutlich ctwas unbehol-
fener als frither. Im Riteken hat Pat. (namentlich in der Kreazbeingegend)
leichtes Spannungsgeliihl, i den Armen und Beinen starkes Midigkeits-
gefiihl, Irgend welche Schmerzen selicinen chensoweniy jemals vorhanden
gewesen zi sein, wie Pariisthesien.

Stirungen von Seiten der Blase oder des Mastdarms nicht vor
handen, auch keine Stirugen Jdor sexuellen Sphire.  Pat. hat 3 ge-
sunde Kinder; 1 frihgeborenes Kind starb hald nach der Geburt.

Allgemeinbefinden gut mi Auspahme der oben bezeiehneten zeitwed-
ligen Kopischmerzen,

Status praesens. (rosser, imdssig ge pithrter Maun mit krittigem Kno-
chenbau. doch nur o

Reine Uedeme,

S

satwlekelter Musculatar,  Geringes Petpolster.

3
Pxantheme,
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Iautfarbe ciwas blass.
Kopr etwas vorgeneigt. Guter Haarwne chs. Im Stirn- und im
tesichtstheil des Nervus facinlis sind alle Muskelbewegungen gut aus-

fihrbar.

Augenmuskellihmungen bestimmt nicht vorhanden., Kein Nystag-
mas \.mc} nieht, wenu P . rasch wiederholy des Ocfteren nach rechts
wie nach inks um seine Axe gedreht wi !d) Pupillen gleich, beider-
seits mittelweit, reagiren guuz Jentlich auf Lichteintall, wie bel Accom-
modation.

Die Zunge wird allseitig gut bewegt, ist etwas uuruhig, zitternd.

Sprache: Par. spricht lllc',’\lm vorsiehtig, scandirend, etwas ein-
tinig, aber vollkummen leicht verstindlich.

bd\hxrrbesdmeruvn picht verhanden.

An Brust- und Bauchorganen ist niehts Abnormes nachzuweisen.

Urin oline Zucker, ohne Eiwelss.
helsiule: Auch wenn Put. s0 mmuo als moglich sitzt, ralit
¢iue relativ starke K ypnuae der Brustwirbelsiaule mit entsprechen-
der Lordose der Lendenwirbelsinle aunf, was beim Stehen des Pat. nock
deatlicher hervortritt.

Extremitidten: Musculatur an Armen und Beinen mits
keige irgendwie deutlich loealisirte Auophie.

Contraelnr an keinem Gelenk vorhanden.  Der Fuss ist autfullend
stark gewolhbt. Die Zeben sind niehs dorsaiflectirs, auch die beiden gros-
gon Zehien vollszindig so, wie bel elnem gesm;den ‘Ieuschen.

Motilitiar: a) Obere Extremitdten. Passive Deweguugen
sitwmilich vollkommen gut ausfihrbar.

Active Bewegungena: Jiveck: der Kranke beide Arme gerade vor
sich Bin, so bemerkr man rechts wie lisks geringe schwunkende verticale
Dewegungen im dehuite weleik, die tibrige (,uu)lw werden rast voli-
Lommen ruhiy dxl ‘:, Loehsiens siens man i den Fipgern manchmal kleine,
bt sehr auffailende Bewcgungen. Diese Seliwankunyg ist rechts etwas
rker als links and nimmt bel leicht cix:n‘ut“ndur Erml’idung stark Zu.
Bei ctwas complicirteren Bewegungen auch ul der Hand beiderseits starkes
Zittern, rachis nouh mehr, #ls Lmlm Beim Greifen mm Gegenstanden fahr
Pat. yor sem Gegenstand ein paar Mal Lin und her, wnid wenn er eiuer
glinstigen Mouient gekowmen fihlt, fasst or raselt n(uh dem betreffender
Objecte.  Uei g*adx‘.w'a( en Au*rw- Lt Pat, gur die nothige Richmng ung
mm-:;xmz r Vorsicht des (;.mwmmm uime duss dabei die Ataxic
rile. Sehy dowlich st die Atagie beiw \ Alern und Aneinander-
lezen der Zeigefingerspitzen aml beim Verivigen eines vorgehaltenen Fin-
eors it dem entsprecheanden Fluger des Par. Die Selirift des Pat. ist
leid Lh, wean Par den wanzen Yorderaror und die fand fest
aeil Kani (3

o

entwickelt;

ier e Araxie bedevtend stivker,
on :u;;{;whnuueu. Besonders beim ,,Fersen-Knie-Versuch H
iy inoder Luit huuu iiber das rol mule Bein hinweg auf
Lis er endll Lh Ias Kuie errveicht bhat; doch ist
pur cinen Augeoblick die Fer:;t: auf dem Kuic
sren des peing nodie arspr he Lage

=1

:('.;
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kommt es hidufig vor, dass erst wieder cine starke Adductorenbewegnug
erfolgt, bevor das Bein seine gewdhuliche Rulielage wieder erreielit.

Sitzen: Sitat Pat. rubig, olne angelelnt zu sein, auf dem Stubi, so
gehwankt bestindig der Oberkorper und der Kopf missig hin und her
und man sieht fortwihrend dentliche Contrzetionen in Nacken- und Ricken-
und sogar Halsmuslelu, insbesondere im Sacrolumbalis, in den Rhom-
boideis, den langen Riickenstreckern, auch in den Deltoideis, Sternocleido-
mastoideis und sogar Scalenis. Je linger Pat. sitst, desto stirker werden
die Muskelunrube und die Koérperschwanknngen.

Stclien: Pat. steht immer sehr breitspurig da und schwankt be-
stindig hin und her, ja bel etwas lingerem Stehen wird das Schwanken
so stark, dass Pat. hic und da sogar die Stellung des einen oder anderen
Fusses andern muss, um sich noch im Glelchgewicht halten zu kinnen.
Sobald wie moglich sucht sich Pat, aus der ihm immer peinlicher wer-
denden Lage zn befreien, indem er sieh mit den Ilinden irgendwo zu
stiitzen oder mit dem Rilcken anzulehunen sucht. Solange er stelit, be-
finden siell besonders die Rilckenmuskeln, dann auch die Beinmuskeln bis
herab zu den Fussmuskein :m selir starker Unruhe, und die Sehoen des
Tibialis anticus und der Extensoren springen abwechseind vor und ver-
schwinden. Infolge dessen sind bald die Zehen dorsalflectirt, bald wieder
stehen sie anf dem Beden zuf. Kopf und Oberkirper sind vorgebeugt,
ersterer schwankt ebenfalls etwas, und die Augen controliren die Stellung
der Beine und die Schwankungen des ganzen Korpers.

Gang: Pat. kann ohne Stock eben moch gehen. Oberkdrper und
Kopf sind stark vorgeneigt und befinden sich in missigem Schwanken. Die
Beine werden lhoher als nothig gehoben und unsicher, stolpernd uieder-
gesetzt.  Nur eine ganz kleine Strecke, manchmal nur 2, 3 Schritte ist
Pat. im Stande gerade fortzugehen, dann aber beginnt er allmiblieh immer
stivker Lin- und herzutanmeln, wie ein stark Betrunkener. Die Angen
controliren alle Bewegunges, augenscheinlich nimmt Pat. alle Aufmerk-
samkeit und Kraft zusammen, nm die nnrichtigen Muskelbewegungen mig-
lichst zu pariren. Geht mai ueben dem Pat. her und lenkt durch Fragen
seine Aufmerksamkeit etwas ab, so wird ilm das Gelen sichtlich schwerer
und unsicherer, aueh wenu er den Blick auf den Boden gerichtet ldsst.

Die grossten Schwierigkeiten macht dem Pat. das Treppensteigen.
Anfwirts geht es noch etwas besser, doeh fihrt Pat. dabei mit den Bei-
nen stampfend aunf der betreffenden Staftel nach vorn, meist bis er an
deren senkrechter Wand mit der Fussspitze anstdsst. Kriftiges Stiitzen
ist unbedingt nithig. Beim Abwirtssteigen iiberlegt sich Pat. scheinbar
erst genau den ,,Schritt, den er zu thun vorhat, und nur das Vertrauen
auf zuverlassige, womdglich beiderseitige Stiitzen bringt iln zu dem Ent-
schluss, bel grosser Vorsiclht und Aufmerksamkeit mit stark vorgebeugtemn
Kopf nnd Oberkirper, unsicher wie ein Betrunkener, die Treppe herab-
zustolpern.

Die rolie Kraft au den oberen und den unteren lxtremititen st
ein wenig herabgesetzl.  Der 1lindedruck, dynamometrisch gemessen, be-
trigt belderseits zwischen 25 und 30.

Sensibilitiat: Tastemplindung: Leiehie Beriibrungen der Hant
mit dem Haarpinsel und Finger werden am ganzen Korper vellstindig




normal empfunden und localisirt; nur auf der Dorsalseite der linken 3. Zehe
mnd auf der Plantartiiche der linken 2. bisz 5. Zehe und der Zehenballen,
ferner rechts namentlich anf der Dorsalfiiche der 2. und d., noch mehr
der 5. Zehe giebt der sehr verstiindige Pat. mit Bestimmtheit an, eine
weniger deutliche Empfindung zu haben. Die Plantarfiiche der Zehen
vechts empfindet deutlich besser, als links. Nadelspitze und Nadelkopf
werden tiberall ganz richtig unterschieden. Sc¢hmerzempfindlich-
keit ist vollkommen normal; anch bel ganz kurzdauernden Stichen deut-
liche Schmerzempfindung.

Drucksinu: An den Beinen und am rechten Arm zweifellos her-
abgesetzt.  Prift man mit dem Eulenburg’schen Baristhesiometer bei an-
fianglichem Druck vou 100 Grm., so bewerkt Pat. einen Zuwachs des Drucks
erst bei 350 bis 400 Grm., withrend ein Gesunder unter gleichen Bedin-
gungen den Zuwachs schon bel 120 Grm. angiebt.

Temperatursinn iberall selir gut erhalten; nur an den Fnsszehen
und am Fussriicken anscheinend nicht ganz normal. Die Tastkreise
halten siech vollstindig in normalen Greuzen.

Trotz dieser im Ganzen vollstindig normalen Hautsensibilitiat, trotz-
dem Pat. auch sclbst angiebt, mit seinen Fiissen den Fussboden ganz deut-
lich als festen, harten Korper unter sich zu fiihlen, ist das Romberg-
sche Phinomen sehr ausgeprigt: Bet geschlossenen Augen geriith
Pat. sofort in Gefahr umzufallen, selbst wenn er die Beine gespreizt hilt.

Muskelsinn: Wird bel geschlossenen Augen des Pat. cine Extre-
mitit passiv in irgend eine Stellung gebraeht, so giebt sie Pat. ganz genau
an, auch geringe Hohendifferenzen bei passiven Bewegungen in den beiden
obercn und unteren Extremitiiten entgehen ihm nicht. Ebenso ahmt Pat.
ganz gut mit dem freigelassenen Arm (oder Bein) die dem anderen bei-
gebrachte Lage nach.

Refiexc: Hautreflexe (von der Fusssohle aus) normal lebhaft.

Bauchdeckenreflexa fshlen beiderseits,

Cremasterreflexe ganz schwael vorhanden.

Bei directem Beklopfen des Diceps humesi deutliche Zuckung., Auch
deutliche, aber schwache idiomusenlire Zuckung.

Patellarreflexe (auch mit ,Jendrassik‘) nicht hervorzurufen.
Kein Reflex bel Beklopfen der Achiliesselne,

Solange Pat, im Spital war, hatte er niemals tber Kopfschmerzen
oder Erbrechen zn klagen, wie solehe in der Anamnese angegeben wurden.

Fall 1V. Pohlmann, Haus, 11 Jahre alt, Erlangen, Ockonomensohn.

Anamnese: Eltern des Pat. leben und zind gesund, ebenso 1 dlterer
Bruder und 1 jiingere Schwester. Insbesondere hat Niemand in der Fa-
milie, auch nicht in der weiteren Verwandtschall, elne dhnliche Krankheit
wie Pat. Ein Onkel des Pat. ist taubstumm, ein anderer Onkel ist am
,,Genickkrampf* gestorben. Es ist nichis zu erfahren, was anf Lues der
Eltern sclhliessen liesse. Potatorium der Eltern nicht vorluinden.

Pat. selbst maente in fritheren Jahren Scharlach und Masern durch.
Sonst war er immer gesund bis zn seinem S. Jahre. lm Winter 1859/90
erkrankte er an Influcnza® und lag damals > Tage im Bett. Deim Auf-
stehen fithlte er sieh sehr mide und etwas schwindlig, und wihlrend er

Bosold, Kliniscne Beludige. 2
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vor seiner Erkrankung anzeblich noch ganz gut gclien und springen konnte,
merkten die Eltern jetzt, dass ihm das Gehen etwas beschwerlich wurde.
Wic Pat. anch selbst bemerkte, bekam sein Gang etwas ,, Tappendes”, etwas
,,Wackelndes“, das sich mit der Zeit langsam, aber stetig steigerte. Auch
das Treppensteigen ging nicht mehr so gut, wie friher, und hauptsiichlich
war es das T1'eppenabwi‘\rtssteigen, was ihm infolge seiner Unsicherheit
Schwierigkeiten machte. Die Ausdauer heim Gehen wurde immer geringer,
und gegenwiirtig wird Pat. sehon nach Uz Stunde Weges sehr mitde. Mit
g Jahren (also etwa 1 Jabr nach Beginn der Erkrankung) bekam Pat. all-
mihlich ein ,Zittern in den ILiinden, das er zuerst beim Schreiben be-
merkte, das ihm aber spiterhin anch bel anderen Bewagungen auftiel.
Auch dieses Zittern hat sich gesteigert, doch kann Pat. jetzt noch ganz
leidlich schreiben. Gesicht, Geruch, Gelior und Geschmack ganz gut.
Gefilhl am ganzen Kdrper vollig eut, ehenzo wie friher. Kein Kopfwel.
Auch am iibrigen Korper and besonders in den Kxtremititen nie die
geringsten Gohmerzen. Auch Kriebeln, Ameisenlanfen, abnorme
Wirneemplindungen . £ Ww. wie vorhaunden. — Appetit missig, Allgemein-
befinden gut. Stuhlgang regelmiissig.  Lbenso peim Wasserlassen keine
Storung. Weiterhin erfihrt man, dass Pat. frither etwas rascher ge-
sprochen habe, als jetat.

Status praesens. I'a.. ist fiir sein Alter nicht besonders gross. Mus-
culatur missig entwickelt, Kuochenban sehlank, Fettpolster gering. An
der Haut keine Oedeme, keine Exanthems.

Intelligenz vollkommen wormal. Pat. lernt gut in der Sclinle.

Der Kopf ist etwas vorgebeugt, steht rubig: die Augen haften am
Boden. Simmtliche Bewegungen im Gebier des Facialis sind schr gut aus-
fithrbar.

Die Augen konnen nuch jeder Richtung volikommen gnt bewegt
werden. '

Kein Nystagmus,

Pupillen beiderseits gleichweit, reagiven prempt auf Lichteinfall und
bel Accommodation.

Zunge wird gerade Lerausgestrecst, zittert ein wenig.

Sprache etwas langsam, Lt aber sonst niehts Auffilliges und ist vell-
kommen leicht verstiindiich.

Keine Sehlingbeschwerden.

Thorax kraftig gebaut; Brust- and Bauehorgane gesund.

Urin ohne Liweiss und Zneker

Wirbelsiule: Die Brustkrimnung der Wirbelsdule ist etwas mehr
ausgepriigt, als gewdhnlich, dQoeh nich: auffallend; im Lendentheil eine
ganz leichte Lordose.

Extremititen: Muskeln fir eincy 11 jithrigen Knaben ziemlick
gut entwickelt.

Wilrend sich Pat, in Lule befindet, bemerks man geringe Unruhe
in den Armen, linden und Fingern, hie und da anel etwas in den Zehen,
etwa wic bei eincr ganz leichten Chorea. frgend welche Contracturen
sind nirgends zu bemerken, ‘ushesondere fehlt jede, auch zanz gering¢,
Dorsalflexion der Zehen, solapge Pat. sichin Quhe befindet. — Schine
normale Fusswiibung. ’
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Motilitat: Am Kopf, Gesicht und Hals sind alle Bewegungen activ
(wie passiv) ausfilirbaz.

a) Obere Extremitiiten. Alle activen, wie passiven Bewegungen
sind gut moglich, nur tritt bel den activen Bewegungen deutliche
Ataxie lervor, besonders wenn man den Pat. seine beiden Zeigefinger-
spitzen von ferne einander nihern und ancinauderstossen lisst, oder wenn
Pat. den vorgehaltenen Zeigefinger des Untersnchenden mit dem seinigen
verfolgen soll.

Auch beim Schreiben zeigt sich die ataktische Bewegung im ganzen
Arm sowohll, als im Hand- und den Fingergelenken selr deutlich.  (Siehe
die Schriltproben!)

b) Untere Extremititen. Auch hier sind alle Bewegungen aus-
gichig ausfithrbar; die Ataxie ist ganz deuntlich, besonders beim Fersen-
Knie-Versuch.

Die role Kraft ist in beiden Extremititen nicht erheblich. s bedarf
eiues energischen Kraftanfwandes, um den (im Ellbogen) gebengten Arm
des Knaben gegen den Willen zu strecken.

Sitzen: Sitzt Pat. einige Zeit auf einem Stull, olne angelehnt zu
sein, so macht cr ganz leichte Schwankungen mit dem Oberkorper, nnd es
ist eine missige, aber dentliche Unrulie in der Glutdal- und in der Riicken-
mmscnlatur zu erkenuen, bis hinauf zum Cucullaris.

Charakteristisel ist das Aufstelien des Pat. vom Doden. Lir spreizt
die Beine selir stark (etwa bis zu 50—55 Cm.), steht dann raseh und
kriftig auf, ohne sich anhalten zn missen, und bringt nun die Beine wieder
nither zusammen. Beim Aufstehen scheint Pat. dadurch an Sicherheit zu
gewinuen, dass er sich moglichst rasch erhebt, und erst, wenn er sich
vollgtindig erhoben, die entstandene Cusicherbeit balancirt.

Willrend des Stehens sind die Fisse noch 20 —25 Cm. von einander
entfernt. s ist ein bestandiges Schwanken des ganzen Korpers und fort-
wiihrende Muskelunruhe der Beckenhalter, der Rickenstrecker, Rhomboidei,
(eullaves und der Beinmusculatur zu bemerken. In den Armen und Iin-
den hitufige kleine spontane Muskelzuckungen. Die Zehen werden beim
Stelien abweehselnd, entsprechend den Vor- und Rilckwirtsschwankungeu
des Korpers, plantar-, resp. dorsalflectirt, und die Schnen der Extensorem,
pesonders auch des Tibialis anticus springen in kurzen Pausen vor und
verschwinden wieder, Sitzt Pat. wieder, oder wird er beim Stehen ge-
niigend unterstiitat, so verschwindet die Dorsalflexion vollkommen. Sehliesst
Pat. beim Stelien die Fisse, so wird das Schwanken so stark, dass er un-
willkiirlich mach eiper Stitze greift. Schliesst Pat. die Augen, so
wird das Sehwanken stirker, und Pat. gerath in immer grossere Gefalr
umzufallen,

Der Gang ist etwas breitspurig, Pat. setat die Fiigse méissig stampfend
auf und taumelt bald mehr, bald weniger hin und her, nach Art eines
Betrunkenen. Auf cinem vorgezeichneten Striche geht Pat. die ersten paar
Schritte zicmlich gut, nm dann jedoch nm so stirker nach beiden Seiten
ans dem Strieh heranszuwanken.

Intevessant ist es, wie Pat. die Treppen steigt. Autwirts geht
es ziemlich gut, doch hebt Pat. das Bein ziemlich hoch und setzt den Fuss
polternd auf die Schwelle, meist 50 weit nach vorwarts, duss er an der
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senkrechten Wand zwischen zwei Stufen anstisst. Mit einer Hand stiitzt
sich Pat. etwas auf das Gelander, doch gelingt es ihm auch noch ohne
Stiitze heraufzukommen, wenngleich langsam. Abwiirts ist Pat. gendthigt,
das Gelinder bestindig zu benutzen. Der betreffende Fuss fahrt etwas
hastig in das Niveau der zu erreichenden Schwelle, um dann plump auf
derselben aufzustampfen. Dabei muss Pat. viel mehr Aufmerksamkeit aunf-
wenden, als beim Abwiirtssteigen.

Die Sensibilitit ist iberall vollkommen normal. Alle, auch
die feinsten Berithrungen werden raseh und pracis empfunden und tadellos
localisirt. Ebenso Kilte- und Wirmegefihl sehr gut erhalten.

Nadelspitze und Nadelkopf werden ausnahmsloes richtig unterschieden.

Am Muskelsinn ist nieht die geringste Storung nachzuweisen. Die
Tastkreise bewegen sich innerhalb der normalen Grenzen.

Reflexe: Hautreflexe (Stich- und Streichrefiexe) normal leblaft.

Bauchreflexe nicht deutlich hervorzurufen.

Cremasterreflex sehr lebhaft.

Pateilarreflexe vollstindig (auch mit Jendrassik) evloschen,

Achillessehnenreflex nicht zu erhalten.

Am 1. Februar 1894 wurde der kleine Patient von seinem Vater
wieder anf einige Tage zur Untersuchung in die medicinische Klinik ge-
bracht, Der Zustand ist langsam schlechter geworden. Der jetat
aufgenommene Status praesens lautet:

Pat, ist jetzt 13 Jahre alt, macht im Ganzen den Eindruck eines filr
sein Alter korperlich ziemlich schleeht entwickelten Jungen. Die Muscu-
latur, namentlich am Rumpf und an den Armen, doch auch an den Ober-
schenkeln, ist ziemlich dirftig entwickelt. Am Ricken fillt besonders die
sehiechte lintwicklung der Schulterblattmuskeln anf, Pat. ist geistiz ganz
normal; er besucht regelmassig die Schule und lernt ganz gut.

Liegt Pat. in villig rubiger Riickenlage im Bett, so bemerkt mawp
hinfig kleine unfreiwillige Muskelzuckungen in einem Quadriceps, cinem
Adductor femoris, manchmal auch in den Zelen, Fissey u. a.  Auch in
den Armen treten nicht selten kleine rotatorische Bewegungen ein, chenso
kleine Zuckungen in den Fingern und im Gesicl:. Die Stirn wird dabei
ein wenig gerunzelt oder dergl. Auch an den Schulterbliittern sieht man
tast bestindig kleine Zuckungen.

Streckt Pat. beide Arme frei in die Lutt, so machen sle bestindig
ziemlich starke Sehwankungen, am stirksten entschieden in den Schulter-
gelenken, weniger stark in den Ellbogen- und Handgelenken. Soll Pat.
ein Bein gestreckt frei in der Luft Lalten, so macht das Bein bestindig
grosse Schwankungen; auch hier sind dic stirksten Excursionen im Hift-
gelenk, weit geringere im Knie- und Fussgelenk., An den Zehen be
merkt man eine bestindige, ziemlich starke Dorsalflexion der Grondpha-
tangen.

Von Muskellahmungen ist nichts zu bemerkex. Pat. kann angeblich
poch ca. 1 Stunde weit gehen.  Hindedvaek ziemlich kritftig.

Soll Pat. allein mit fest geschlossenen Flissen stehen, so
wiirde er nach cinigen starken Schwankungen des Korpers wnfehlbar hin-
fallen. it man ihn aber mit einer Hand, so filit er nicht um,  Der
ganze Oberkorper, die Fisse und die Zehen machen aber hestindige schwan-




kende Bewegungen. Mit gespreizten Beinen kann Pat. allein stehen (siehe
beistehende Fig. 3, nach einer Momentphotographie angefertigt). Er macht
auch jetzt noch ziemlich auffallende Schwankungen mit dem ganzen Kor-
per und stiitzt sich dabei fast immer nur auf das linke Bein. Der Kopf
wird bestindig stark nach vorn gebeugt gehalten. Am Rilcken besteht

eine Scoliose der Lenden-
wirbel convex nach rechts,
eine Scoliose der Brust-
wirbel convex nach links.

Beim Verschlies-
sen der Augen nimmt
das Schwanken entschie-
den zu.

Der Gang ist breit-
spurig, taumelnd. Pat.
kann nicht auf einem Strich
gehen, ohne wiederholt
seitlich daneben zu treten.
Beim ,,Knie- Hackenver-
such® tritt die Ataxie
der Beine nicht be-
sonders stark hervor. Stir-
ker ist die Ataxie der Arme
beim Aneinanderlegen der
Fingerspitzen u. dergl.

An der Sprache ist
nichts sehr Auffallendes
zu bemerken. Der Vater
des Pat. behauptet frei-
lich bestimmt, der Junge
spriche jetzt etwas ,lang-
samer', als frither. Die
vorgestreckte Zunge ist
etwas unruhig. — Kein
N ystagmus, auch nicht,
nachdem Pat. 4— 5mal
rasch um seine Korperaxe
gedreht ist.

Die Pupillenre-
flexe sind villig normal,

Die Bauchdecken-
reflexe waren schwach,
aber einige Male deutlich
etwas vorhanden.

Fig. 3.

Die Cremasterreflexe sind sehr lebhaft.

Die Patellarreflexe fehlen vollstindig, auch mit ,Jendrassik®.

Sichere Sensibilititsstorungen waren nicht nachweisbar. Bei
der ersten Untersuchung machte Pat. einige unsichere Angaben in Betreff
des Drucksinns und der Kilteempfindung. Bei nochmaliger genauer Prii-
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fang erschien aber die Sensibilitit vollig normal. Insbesondere waren auch
alle Angaben iiber passive Bewegungen und Lage der Extremititen (,,Mus-
kelsinn®) vollig exact,
Ueber spontane Pariisthesie. Schmerzen oder dergl, klagt Pat. gar nieht.
Blasenfunetionen villig normal.

Betrachten wir nun ctwas npiher die soehen mitgetheilten vier
Kraunkheitstlle, so ist zundchst hervorzuheben, dass bel keinem unserer
4 Kranken eine hereditdre Belastung nachzuweisen war, und dass in
allen Fillen auch der familifire Charakter der Krankheit (Fall I hatte
keine Geschwister) fehlte. Den Brader von Fall II sali ich selbst
ein paar Mal, als er Besuchs halber in der Klinik sich aufhielt, konnte
aber durchaus nichts Besonderes am Gang, an den Handbewegungen,
der Sprache u.s. w. beobachten. Ebenso hatte ich Gelegenlheit, den
Vater und dic Kinder von Fall LI zu sehen und letstere zu unter-
suchen, ohne ctwas Aussergewiohnliches an denselben zu entdecken
{Patellarreflexe waren vorhanden). Die 10 jibrige Schwester des
1V. Falles untersuchte ich gleichzeitig mit ibrem Bruder; sie bot,
was Motilitat, Sensibilitit, Reflexe, Sprache u. s. w. anlangt, voll-
kommen normale Verhiltnisse. In diesem vereinzelten Auftreten der
Krankheit darf man tibrigens durchans nicht einen principiellen Gegen-
satz zu den familifir anftretenden Fiillen der Friedreich’schen Krank-
heit erblicken. Denn unseren Fiillen stehen in dieser Beziehung meh-
rere andere zur Secite, von welchen ich aus der neueren Literatur
einen von Paul Bloceqg mitgetheilten (Paul Par .. .} erwihne (Arch.
de Neurologie 1857), bei welchem keine hereditire Belastung nach-
suweisen war (Pat. hatte keine Geschwister), und einen weiteren von
Bernabei (La Ritorma Medica 1588) veroffentlichten, bei welchem
die Eltern und die iibrigen Angelidrigen simmtlich gesund waren.

In der Mchrzahl der bisher verdffentlichten Beobachtungen zeigt
sich allerdings ein ansgesprochenes hereditires oder familiires Auf-
treten der Krankheit. Allein anch bei anderen ahnlichen familiiven
Erkrankungen selien wir doch nicht selten, dass sich unter Umstin-
den die abnorme Veranlagung doch auch nur in einem einzigen Fa-
milienmitgliede geltend machen kanu. So tritt z. B. die Dystrophia
muscalorum (die hereditire Muskelatrophie) in ibren verschiedenen
Formen keineswegs sehr selten aneh vereinzelt auf. I tieferen Sinue
des Wortes kanm man solche vereinzelte Fille auch sehr wobl als
,hereditir bezeichnen. Wollte man freilich diese Bezeichnupg nur
dann anwenden, wenn mechrere Glieder der Familie wirklich erkrankt
sind, so kinnte man unserc Fille als ,juvenile Ataxie® bezeich-
nen, ebenso wie man von ciner sjuvenilen Muskelatrophie® spricht.
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Auch von entfernteren Ursachen eincr hereditiiren Belastung war
in unseren Fallen nichts nachzuweisen. Weder waren andere Nerven-
Jeiden in den Familien unsercr Patienten vorgekommen, noch konute
Alkoholismus der Eltern nachgewiesen werden, auf den Friedreich
selbst grosses Gewicht legte. Hier sei auch gleich ersihnt, dass in
keinem unsercr Fille Syphilis irgend eine Rolle spicite — ein grund-
legender Unterschied swischen der hereditiren Ataxie und der echten
Tabes!
Der Beginn der Erkrankung fillt bei Pfeifer (Fall I) ins
5. Lebeusjabr und schloss sich an eine nicht nither festzustellende
seberhafte Kraukbeit an, welche mit Schmerzen in den Fiissen nnd
iw Leib begleitet war und 6 Wochen anhielt, nach deren Ablauf Pat.
die ersten Gehstérungen bekam. Ehrlich (Fall 1I) erkrankte erst
mit 20 Jahren allmiblich, und zwar war ihm die Storung an den
Armen und Hinden friher bemerkbar, als in den Beinen. Fried-
rich (Fall II1) ist sciner Ueberzeugung nach erst mit 21 Jahren er-
| krankt, wihrend sein Vater allerdings schon im 10. Jahre des Knaben
am Gange desselben etwas Unsicheres beobachtet haben will. P§hl-
mann endlich (Fall IV) bemerkte sein Leiden znerst mit 8 Jahren im
Anschluss an einc Influenzaerkrankuang.
Unsere vier Fille zeigen also, dass die hereditire Ataxie sowohl
sehon im Knabenalter, als auch erst im vorgeriickteren jugendlichen
Alter beginnen kann — aueh hier wieder cine Analogie mit heredi-
tiver Muskelatrophie.
Die von Friedreich selbst verotfentlichten Kranken verlegen
den Beginn der Erkrankung zwischen das 12. und 13 Lebensjahr.
Der Sehluss, den Friedreich daraus zog, dass es sieh um eine
Krankheit der Pubertiitsjahre handele, hat sich spitterhin als nicht
- zanz richtig herausgestellt, Aus einer Zusammenstellung aller sicheren
Fille von Friedreich’scher Krankheit crgiebt sich, dass im Gegeun-
theil die grosse Mehrzall derselben dem Kindesalter angehirt.
Ritimeyer’s Fille z. B. haben ibren Beginn zwischen dem 1. und
7. Lebensjalir. Soca (Thésc de Paris 1888) verlegt ebeufalls den
bei weitem grossten Theil aller Fille in dic Zeit vor dem 18, Lebens-
jahre. Von 76 ganz sicheren Fallen gehorten 67 dem Alter unter
15 Jahren an, nur S dem Alter dber 16 Jalren. Die meisten Er-
krapkungen begannen vor dem 10. Lebensjahr (38) und %5 vor dem
1L (51). Soca erkldrt infolge dessen: Jla maladie est excessive-
ment rare au-dessus de 16 ans®. Musso versteigt sich sogar zu der
Behauptung, dass nur cin einziger glaubwiirdiger Fall Friedreich-
scher Ataxie beobachtet worden sei, welcher nach dem 19, Lebens-




fung erschien aber die Sensibilitit villig normal. Insbesondere waren auch
alle Angaben iber passive Bewegungen und Lage der Extremititen (j,Mus-

kelsinn®) vollig exact. _
Ueber spontane Paristhesie, Schmerzen oder dergl. klagt Pat. gar nicht.
Blasenfunctionen vollig normal.

Betrachten wir nun etwas niher die soeben mitgetheilten vier
Krankheitsfille, so ist zunichst hervorzuheben, dass bei keinem unserer
1 Kranken eine hereditire Belastung nachzuweisen war, und dass in
allen Fillen auch der famililire Charakter der Krankheit (Fall I hatte
keine Geschwister) fehlte. Den Bruder von Fall II sah ich selbst
ein paar Mal, als er Besuchs halber in der Klinik sich aufhielt, konnte
aber durchaus nichts Besonderes am Gang, an den Handbewegungen,
der Sprache u.s. w. beobachten. Ebenso hatte ich Gelegenheit, den
Vater und die Kinder von Fall III zu schen und letztere zu unter-
suchen, obne etwas Ausscrgewodhnliches an denselben zu entdecken
(Patellarreflexe waren vorhanden). Die 1vjéhrige Schwester des
1V. Falles untersuchte ich gleichzeitig mit ihrem Bruder; sie hot,
was Motilitiat, Sensibilitdt, Reflexe, Spracke u.s. w. anlangt, voll-
kommen normale Verhiltoisse. In dicsem vereinzelten Auftreten der
Krankhbeit darf man iibrigens durchaus nicht einen principiellen Gegen-
satz zu den familifir auftretenden Féllen der Friedreich’schen Krank-
heit erblicken. Denn unseren Fillen stehen in dieser Beziehung meh-
rere andere zur Scite, von welchen ich aus der neueren Literatur
einen von Paul Blocq mitgetheilten (Paul Par . ..) erwihne (Arch.
de Neurologie 1857), hel welchem keine hereditire Belastung nach-
zaweisen war (Pat. batte keine Geschwister), und einen weiteren von
Bernabei (La Riforma Medica 1858) verdftentlichten, bei welchem
die Eltern und die iibrigen Angehdrigen simmtlich gesund waren.

In der Mehrzahl der bisher veroffentlichten Beobaehtungen zeigt
sich allerdings ein ausgesprochenes hercditdres oder familifires Auf-
treten der Krankheit. Allcin auch bei anderen #hnlichen familiiiren
Erkrankungen sehen wir doch nicht seiten, dass sich unter Umstan-
den die abnorme Veranlagung doch auch nur in cinem einzigen Fa-
milienmitgliede geltend machen kann., So tritt z. B. die Dystrophia
muscalorum (die hereditiire Muskelatrophie) in ihren verschiedenen
Formen keineswegs sehr selten auch vereinzelt anf. Im tieferen Sinne
des Wortes kann man solche vercinzelte Fille auch sehr wohl als
Hlereditir® bezeichnen. Wollte man freilich diese Bezeichnung nur
dann anwenden, wenn mechrere Glieder der Familie wirklich erkrankt
sind, so kénnte man unsere Fille als ,juvenile Ataxie* bezeich-
nen, ebensn wie man von einer ,juvenilen Muskelatrophie spricht.




Auech von entfernteren Ursachen einer hereditiven Belastung war
in nuseren Fillen nichts nachzuweisen, Weder waren andere Nerven-
leiden in den Familien unserer Patienten vorgekommen, noch konnte
Alkoholismus der Eltern nacligewiesen werden, aut den Friedreich
selbst grosses Gewicht legte. Hier sei auch gleich erwihnt, dass in
keinem unsercr Fille Syphilis irgend eine Rolle spielte — ein grund-
legender Unterschied zwischen der hereditiren Ataxic und der echten
Tabes!

Der Beginn der Erkrankung tilit bei Pfeifer (Fall I) ins
&, Lebensjahr und schloss sich an eine nicht ndher festzustellende
ticherhafte Kraukheit an, welche mit Sehmerzen in den Fiissen nnd
im Leib begleitet war und 6 Wochen anhielt, nach deren Ablauf Pat.
die ersten Gehstornngen bekam. Ehrlich (Fall II) erkrankte erst
mit 20 Jahren allmihlich, und zwar war ihm die Stérung an den
Armen und Hinden frither bemerkbar, als in den Beinen. Fried-
rich (Fall III) ist seiner Ueberzeugung nach erst wit 21 Jahren er-
krankt, wihrend sein Vater allerdings schon im 10, Jahre des Knaben
am Gange desselben ctwas Unsicheres beobachtet haben will, Pohl-
mann endlich (Fall IV) bemerkte sein Leiden zuerst mit S Jahren im
Anschluss an cine Influenzaerkrankung.

Unsere vier Fille zeigen also, dass die hereditiire Ataxie sowohl
sehon im Knabenalter, als auch erst im vorgeriickteren jugendlichen
Alter beginnen kann — auch hier wieder cine Analogie mit heredi-
tirer Muskelatrophie.

Die vou Friedreich selbst verbtfentlichiten Kranken verlegen
den Beginn der Erkrankung zwischen das 12, und 18, Lebensjahr,
Der Schluss, den Friedreich darans zog, dass es sich um eine
Krankheit der Pubertiitsjahre handele, har sich spiiterhin als nicht
zanz riehtig herausgestellt. Aus einer Zusammenstellung aller sicheren
Falle von Friedreich’scher Kranklheit crgiebt sich, dass im Gegeun-
theil die grosse Mehrzahl derselben dem Kindesalter angehort.
Ritimeyer’s Fille z. B. haben ihren Beginn zwischen dem 4. und
7. Lebengjahr. Soca (These de Paris 1558) verlegt ebenfalls den
hei weitem grossten Theil aller Fille in die Zeit vor dem 16. Lebens-
jahre. Von 76 ganz sicheren I'dllen gehdrten 67 dem Alter unter
5 Jahren an, nur S dem Alter tiber 16 Jahren. Die meisten Er-
krankungen begamnen vor dem 10. Lebensjabr (38) und %: vor dem
t4. (D1). Soca erkbirt infolge dessen: ,Ja maladie est excessive-
ment rare au-dessus de 15 ans®. Musso versteigt sich sogar zu der
Behauptung, dass nur ein einziger glaubwiirdiger Fall Friedreich-
scher Ataxie beobachtet worden sei, weleher nach dem 19. Lebens-




jabre aufgetreten ist. In dieser Hinsicht mitssen wir auf unsere Fille
Friedriech und Ehrlich hinweisen, bei denen wenigstens die
ersten auffallenden Erscheinungen im 2¢., resp. 30. Lebensjahir aunf-
getreten. Freilich ist es sehr wahrscheinlich, dass die ersten Andeu-
tungen der Krankheit schon friiher vorhanden waren (vgl. die Angaben
des Vaters von Friedrich). Da die Krankheit sich sebr allm#hblich
entwickelt (oft bereits in frithester Krankbeit), so gewdhnen sich die
Kranken so an ihre erstc leichte Unsicherheit, dass sie dieselbe gar
nicht als etwas Abnormes empfinden.

Bereits in vielen fritheren Beobachtungen ist man daraut aufmerk-
sam geworden, dass die Krankheit zuerst nach gewissen Anliissen zu
Tage tritt. Als soleche occasionelle, nieht fiir die Krankheit
ursichliche Momente sind vor Allem acute Krankheiten zu
betrachten, z. B. Scharlach bei Ritimeyer's Fall I, Typhus
bei Riitimeyer’s Fall IV, Masern (Bernabei’s Fall), Variola
. A. Da man sich hierbei fast immer auf anamnestische Angaben
verlassen muss, so ist es freilich nicht sicher zu entscheiden, ob die
betreffende Krankheit die ersten Symptome der Ataxie wirklich erst
hervorgerufen hat, oder ob sie die vorher schon vorhanden gewesenen,
ganz leichten, von den Angehorigen des Pat. und diesem selbst nicht
beriicksichtigten Storungen stirker hat hervortreten lassen. Wie oft
kann man bei Kindern beobachten, dass sie mach irgend ciner iiber-
standenen acuten Krankheit beim erstmaligen Aufstehen nicht mehr
lanfen konnen, Theils sind sie noch so schwach, dass sie sich nur
gestiitzt vorwirts bewegen konnen, theils aber haben sie, besonders
die jiingeren, das Laufen formlich wieder verlernt. Es ist daher er-
kldrlich, dass eine vorher iibersehene, in leichtem Grade aber schon
vorhanden gewesene Ataxie bei den kleinen Reconvalescenten jetzt
viel deutlicher hervortritt.

Auch bei zwel von unseren Fillen ist einc derartige Gelegen-
Leitsursache nachweisbar: in Fall IV eine leichte Influenza, in Fall I
eine andere, nicht mebr niiher zu bestimmende Erkrankung.

Ubsere 2 weiteren Fille (I und I1I) schiliessen sich der grossen
Zahl derjenigen an, in welchen die Krankheit allmihlich ohue irgend
welche Gelegenheitsursache entstanden ist. Hiehber geboren z. B. auck
Friedreich’s siimmtliche Fille.

Die ersten Krankheitssymptowe in unseren Fillen I, IlI
und IV waren ein Schwiichegefihl und Unsicherheitsgefiihl
in den Beinen, unsicherer, schwankcuder Gang.

Die Armstirungen traten bei Fall I scheinbar noeh innerhalb
des 1. Krankheitsjahres anf uud insserten sich in einem Zittern der




Hand beim Schreiben. Bei Pat. IV traten die Storangen in den Armen
1 Jabr und bel Pat. III erst 10 Jahre (ja, wenn man [siehc oben!]
der Angabe des Vaters Werth beilegen darf, erst 21 Jahre) nach Be-
ginn der Krankheit anf. Pat, Il bemerkte die Sttrungen dagegen
gzuerst in den Armen und erst ,einige” Zeit danach eine Unsicher-
heit beim Gehen. Es ist trotzdem moglich, dass die Storungen in
den Armen und Beinen gleichzeitig begannen, und dass dem Pat. die
ersteren bei der hiufigen (er ist Kaufmann) und difficileren Arbeit
des Schreibens nur frither auffielen. Denn sicher werden feinere Std-
rungen im Bereich der Coordination, wenn sie in Armen und Beinen
gleichzeitig und gleich stark anftreten, bei den complicirten Bewegungen
der Hand und Finger eher sich geltend machen, als in den unteren
Extremititen. Auffallend ist immerhin in Fall IT die verhiltnissmissig
viel stirkere Ataxie der cberen Extremitiiten gegeniiber den unteren
Extremitiiten. Auch bel den verschiedenen Schriftproben, welche
Fall I1 und III uneben einander machten, schrieb Ehrlich, der doch
von rechtswegen der Federgewandtere sein sollte, trotz der viel ge-
ringeren Ataxie in den Beinen, viel ataktischer, als Friedrich.
Vielleicht lisst sich die schlechtere Schrift bei Ehrlich zum Theil
auch durch die ziemlich betriichtlichen Sensibilitiitsstdrungen erkliren,
welche bei Friedrieh vollstindig feblen.

Das am meisten charakteristische Geprige zeigt die Ataxie der
Patienten mit Friedreich’secher Krankheit, wenn man die Kranken
im ruhigen Sitzen oder Stehen heobachtet (sogenannte statische
Ataxie). Das Bild, welches die Kranken dann darbieten, ist wesent-
lich vou dem Bilde eines gewshnlichen Tabikers verschieden. Die
Erscheinungen in dieser Beziehung waren bei allen unseren Kranken
tast villig die gleichen. Man vergl. die beiden Abbildungen.

Beim Sitzen und Stehen zeigte sich neben den Schwankungen
bei allen 3 Fillen, die ich selbst beobachten konnte (1I, III und 1V),
eine deutlichc Unrube der Rumpf-, resp. Riicken- und Bein-
musculatur, die besonders bei Fall III sehr ausgepriigt war und sich
von Minunte zu Minute rasch steigerte. Bei Fall IV zeigten sich ausser-
dem noch in der Ruhe kleine ,choreatische Muskelzuckungen
in den Armen und Beinen. Aechnliches sieht man tibrigens bekannt-
lich nicht selten auch bei Tabeskranken.

Der Gang aller 4 Patienten ist der eines mehr oder weniger
stark Betrunkenen (,,Démarche tabetocérébelleuse” nach Char-
cot) und bietet gegeniiber anderen Fillen nichts Besonderes dar.
Dieser Gang ist iiberhaupt fiir die Fricdreich’sche Krankheit fus-
serst charakteristisch. Er ist wesentlich verschieden von dem Gange
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der Tabiker. Denn bei den Kranken mit hereditirer Ataxie spielt
die Ataxie der Rumpfmuskeln (das Schwanken des Oberkorpers)
eine sehr viel gréssere Rolle, als bei gewohnlichen Tabikern.

Was das Vorkommen von Contracturen anlangt, so hatte Pat. 1
eine missige Beugecontractur im Kniegelenk, Pat. II eine missige
Beugecontractur im 1. Interphalangealgclenk des 3., 4. und 5. Fingers
beiderseits. Die Ursache dieser Contracturen ist nicht klar.

Die von Riitimeyer so sehr betonte Dorsalflexion der grossen
Zehen und auch der ibrigen Zehen, wobei in der Regel die 2., resp.
2. und 3. Phalange plantarflectirt ist {,, Krallenstellung®), wurde in
missigem Grade bei Fall T und Il eonstatirt. In manchen Fillen hat
man wohl mit Unrecht die missig vorhandere Krallenstellung der
Zehen auf Rechnung der Friedreich’schen Krankheit gesetzt. So
glaube ich, wenn unser Fall II nicbt serade cine hereditiire Ataxie
gewesen wire, hitte man an der Stellung seiner Zelien etwas Ausser-
gewdhnliches nicht erblickt. Nimmt man zur Controle zahlreiche ge-
sunde Leute her, so wird man bei den wenigsten, welche modernes‘
Schubwerk tragen, normale Zeben beobachten konnen. Die grosse
Mehrzahl hat mehr oder minder in Krallenstellung befindliche Zehen.
Die Zehen konnen dem Schuhwerk am mecisten nachgeben und werden
also auch am meisten maltraitirt. Ganz anders freilich verhilt es sich
mit der beschriebenen Stellung der Zehen, wenn sie ungewdhulich
ausgeprigt (besonders an der grossen Zehe) isi, oder wenn Adussere
Ursachen fiir ithr Zustandekommen anszuschliessen sind.

Die Hyperextension der Zehen, welche inshesondere im
Stehen (bei statischer Ataxie) und beim Gehen sich erst zeigt,
ist sogar eine der frithesten und nach unseren Erfahrungen coustan-
testen Erscheinungen der Friedreich’schen Krankheit.

Beobachtet man bei gesunden Menschen (dic nicht weiter wis-
sen, um was sich die Untersuchung dreht), wie sie sich verhalten,
wenn ihr Schwerpunkt durch miissiges ( passives) Riick- und Vorwirts-
beugen des Korpers bald nach riickwirts, bald nach vorwirts ver-
legt wird, so sieht man, wie hierbel abweehselnd die Sehnen des
Tibialis anticus und simmtliche sichtbare Schnen des Fussriickens
vorspringen und gewissermaassen den Unterschenkel und damit (da
die Kniee gestreckt sind) den ganzen Korper und den Schwerpunkt
wieder nach vorn riicken, und dann wizsder die vorher dorsalflectirten
Zehen von den Flexoren plantarwiits pegen den Fussboden gestemmt
werden, um so cin Ueberfallen des Kirpers nach vorn zu verhiiten.
Wird der Schwerpunkt ziemlich rasch und stark nach hinten, resp.
vorn verlegt, so greifen die Extensorex (besonders Tibialis anticus),
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resp. Flexoren (Wadenmusculatur) so energisch in das Balancement
ein, dass der ganze vordere Theil des Fusses um die Ferse als Stiitz-
punkt vorn in die Hohe gehebelt, resp. die Ferse und der auf ihr
rnhende Kiorper nach vorn gehoben wird. Ein ,,Friedreieh’scher
Kranker® nun musy, so lange er geht und, bei vorhandener statischer
Ataxie, so lange ev steht, bestiindig sehr angestrengt anf diese Weise
halaneiren, und durch diese fortwihrenden Contractionen gerathen
unseres Erachtens die am bAufigsten und stirksten in Anspruch ge-
nommenen Muskeln (Extensor digitor. communis, die Muskeln der
Planta pedis, Tibialis auticus, Wadenmuseculatur) schliesslich in eine
Art Contractur, welche Dbei einem gewissen Grade eine bleibende
Dorsalflesion, besonders der grossen Zehen und aunch der iibrigen
Zehen zu Stande bringen, und ferner auch schliesslich eine ver-
stdrkte Wolbung des Fusses erzielen kann, da der Tibialis
anticus, welcher zugleich den inneren Fussrand hebt und ibm eine
grissere Wolbung verleiht, nicht nur bei den Vor- und Riickwirts-
schwankungen kriftig eingreitt, sondern auch beim Balanciren der
seitlichen Schwankungen hiufig den ganzen Fuss auf seine dussere
Kante stellt, — Wir erinnern hier an jene Handwerker {Schlosser,
Schmiede u. s. w.), welche ihren Biceps brachii so sehr in Anspruch
nehmen miissen, dass derselbe schliesslich in der Ruhe eine leichte
Contracturstellung annimmt. Man sieht daber einen solchen Mann
nicht mit villig gestreckt herabhingenden, sondern im Ellbogengelenk
deutlich etwas gebeugten Armen einbergehen. Jedem, der das oben
gesehilderte Balancementexperiment an sich selbst antwerksam beob-
achtet, werden die energischen Muskelcontractionen dabei anffallen,
und die eben entwickelte Hypothese fiir das Zustandekommen des
Friedreich’schen Fusses ist nicht so unwabrscheinlich, als sie sich
vielleicht auf den ersten Blick ausnehmen mag. Immerhin gehort
zum Zustandekommen einer bleibenden vermchrten Fusswilbung und
einer bleibenden anormalen Zehenextension eine individuellen Schwan-
kungen unterworfene Zeit. Wo cin selr ausgepridgter ,, Friedreich-
scher Fuss“ vorbanden war, war dementsprechend auch die Krank-
heit sehon weit vorgeschritten. Dass jedoch cine beim Gehen und
(hei trithzeitiger statischer Ataxie) auch heim Stehen sich zeigende,
in der Ruhe wieder verschwindende IHyperextension der Zehen und
namentlich der grossen Zehe schon sehr friily, gleich mit dem Auf-
treten der Ataxie bemerkt werden kann, ist nach dem vorhin Ent-
wickelten nur natiirlich. Auch die Zusammengehirigkeit von verstirkter
Fusswilbung und der Hyperextension der Zehen ist selbstverstiindlich,
wenn man als deren gemeinsame Ursache das Balancement erkennt.
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Von unseren Kranken zeigte Pfeifer einen miissig ausgebildeten
” Friedreich’schen Fuss; F riedrich hatte etwas mehr als normal
gewslbte Fiisse, withrend in der Ruhe die vermehrte Dorsalflexion
der Zehen fehlte und erst beim freien Steben in wechselnder Stirke
aaftrat. Aehnlich verhielt sich Ehrlich, bei welchem es sehwer
zu entscheiden war, ob die missige Klauenstellung der Zeben {iber-
haupt als eine zur Afaxie hinzugehirige Krankheitserscheinung anf-
gefasst werden diirfte. Pohlmann zeigte beim Stelien und Geben
das ,,Redressement® der Zchen, withvend man die Fusswiilbung und
die Fussstellung als vollkommen normal bezeichnen musste.

Wenn Marie in seinen ,Lecons sur les maladies de la moéHe*
(Paris 1892) im Kapitel iiber Friedreich’sche Krankheit sagt: ,,Ces
deformations (Friedreieh’scher Fuss und Hyperextension der Zehen)
disparaissent en partie dans la station debout®, wenn Riitimeyer
die Dorsalflexion der Zehen erst eintreten sicht, wenn der Fuss den
Boden verlisst, also dieselbe beim Stehen nicht hemerkt, so kaunn sicl
dies unseres Erachtens nur auf Patienten bezieheu, bei welchen noch
keine stirkere statische Ataxie vorhanden ist, oder w elehie beim Stehen
stark unterstiitat werden. Ein Kranker mit Friedred ch’seher Ataxie,
welcher nicht sicher steht, ohne gestiitzt zu sem, muss eben balan-
ciren, und ein Balancement ist gleichbedeutend mit jenem , Redresse-
ment* der Zehen.

Dass die oben besprochene Formveriinderang des Fusses durch
eine anatomische Veriinderung der Fussknoeben selbst hervorgerufen
wird, ist bis jetzt noch nicht heobachtet worden. ,, . . . Tout se passe®,
sagt Soca, ,comme si le pied s'était simplement fléchi, car il a son
épaisseur normal et ce qui est en plus sur le dos (bosse) est en moins
4 la plante (excavation).”

Tritt, wie in einigen Fillen beobachtet worder ist, eine Muskel-
atrophie ein, so befillt sie wahrseheinlich hauptsichlich die Peronei,
und es kommt ein ausgesprochener Equinovarus zu Stande. Am er-
heblichsten ist diese Verinderung in den 2 von Déjérine verdtlent-
lichten Fillen (La Médecine moderne 1890: Sur une forme particu-
liere de Maladie de Friedreich avec Atrophie musculaire et troubles
de la sensibilité) beobachtet worden. Besonders im 2. Falle war
die Atrophie so excessiv, dass man beim Anblick der Abbildung einen
vorgeschrittenen Fall vom sogenannten Peronealtypus der progressiven
Muskelatrophie vor sich zu seben wmeint.

Ein leichter Equinovarus bei sebr schlecht entwickelter Muscu-
latur der Unterschenkel zeigte sich in unserem Fall [. Sonst war
von localisirten Muskelatrophien in unseren Iillen nichts Sicheres zu
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pemerken. lmmerhin ist die auffallende Schwéche in der Dorsal-
flexion des Fusses bei Fall I hervorzuheben. Bemerkenswerth scheint
uns auch zu sein, dass die Entwicklung der Gesammtmuscu-
latur bei allen unseren vier Kranken cie dirftige und schwiich-
liche war.

Vou sonstigen trophischen Stirungen michte ich noch auf
die oben niher beschriebene auifallende Schmalheit der Fusszehen
im Fall 11 (Ehrlich) hinweisen. Moglich, dass auch diese Eigen-
thiimlichkeit mit dem ganzen congenitalen Chavakter der Krankheit
zusammenhingt.

Sensibilitatsstorungen leichten Grades warden von Fried-
reiel nur in 5 Fallen (II, II und VIL) im 31, 15. und 16. Krank-
heits., bezw. im 49., 31, und 29. Lebensjahr gefunden und betrafen
leichte Herabsetzung des Tastsinns. Riitimeyer fand leichte Sen-
sibilitatsstirungen in allen seinen Fillen. Wihrend Friedreich
die ,hercditire Ataxie® als eine Krankheit ,mit ungestorter Sensibi-
litit" charakterisiit, lisst Riitimeyer leichte Seusibilititsstérungen
4. Jedenfalls handelte es sich in fast allen spiiter beobachteten Fil-
len, wo Stirungen in dieser Hinsicht dberhaupt vorhanden waren,
nar um leichte Herabsetzung der Sensibilitit. Indessen ist die Mog-
lichkeit aceh stirkerer Storungen dieser Art nieht ganz in Abrede zu
stellen. Iel michte namentlich bier 2 IFalle mit sehr ausgesprochener
Sensibilitiitsstorung erwihnen, welehe Dejerine in der oben schon
genannten Arbeit verdffentlicht hat. Mit der zweiten D ejerine’schen
Beobachtung hat unser Fall 1I (Ehrlich) in dieser Hinsicht ent-
schiedene Aehnlichkeit. Achnlich wie dort fanden wir auch bei un-
serem Kranken: An Kopt, Hals und Ruwmpf ist die Empfindung und
das Localisationsvermogen fiiv jede Art der Berihrang und fiir alle
Schmerzeindriicke und thermischen Reize vollkommen normal; am
Schulter- und Beckengtirtel beginnen bereits leichte Stirungen, und
je mebr man gegen dic Enden der Extremititen zu riickt, desto mehr
ist die Empiindung fir alle Roize herabgesetzt, ohne jedoch zu er-
Lischen. Eine deutliche Veriangsamung der Leitung ist dabei
picht zu bemerken. Dagegen ist die besonders mangelhafte Lo-
ealisation der Empfindung hervorzubeben. In Fall LI (F riedrich)
liat sich bei wiederholter Untersuchung eine leichte Herabsetzung der
Empfinduny an den oben nither bezeichneten Zehen herausgesteilt,
dis micht aliein anf eine stirkeve Hornschicht der Haut zuriickzufibren
ist. Im Fall 1 und IV konute keine Sensibilititsstorung nachgewiesen
werden,

Unter den nenercn Mittheilungen seien noch 2 Fille erwahnt,

e
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weleche Dr. Harrington Sainsbury in der Medical Society of
London vorstellte (Lancet, Februar 1559, Beziiglich der Seusibilitit
wird bemerkt: it was found slightly dulled in the feet and legs (there
was no delay in perception). Was wir hier aber uoch besounders her-
vorheben miissen, ist der Umstand, dass zwischen dem Grade
der Sensibilititsstorung und dem Grade der Ataxie nicht
der geringste Zusammenhang bestelit. Unser Pat. Fried-
rich, welcher die denkbar stirkste Ataxic hatte, zeigte eine nur bei
genauester Priifung an den Zehen nachweisbare geringe Sensibilitiits-
abnahme. In den Armen, welche abenfalls stark ataktiseh waren,
war die Sensibilitit vollig normal. Bei P ghimann (Fall IV) war
Dereits ziemlich starke Ataxie vorhanden, als die Sensibilitit noch
ganz normal war. Die Ataxie bei der Friedreich’schen Krankheit
ist also sicher, wie es schon der Entdecker der Krankheit bervor-
gehoben hat, vou dem Verhalten der Haut- und ebeuso der Muskel-
sensibilitiit vollig unabhingig.

Das Romberg'sche Phdnomen war in unseren Fillen deut-
lich ausgepragt. In den vou Friedreicl selbst veriffentlichten
Fillen fehlte es oder war nur ganz schwach vorhanden, Rittimeyer
Lat es in 3 Fillen beobachtet. Auch in mehreren neueren Beobach-
tungen der Fried reiel’schen Ataxie war das Romberg’sche Pha-
nomen deutlich vorhanden.

Wic Friedreich ausfilrlich darlegt, ist o3 nicht wahrsehein-
lich, das Romberg’sche Phidnonen auf Storungen in der Sensibilitit
zuriickzufihren, welche hei vorhandenem Phivomen sehr hiuntig anch
fehlen.

Wir glauben, dass bei der starkeu statischen Ataxie der hran-
ken dic Controle mit den Augen doch von Wichtigkeit {iiv die Ei-
Laltung des Gleichgewichts ist, und dass deshalb das Sehwanken des
Korpers nach dem Verschiuss der Augen zunimmt. Alle unscre Kran-
ken mit Friedreich’scher Ataxie hatten sich daran gewthnt, ibre
Bewegungen stets mit den Augen zu controliren (ef. unten Haltung
der Kranken!). Uebrigens ist es viclleieht zum Theil auch die tiber-
grosse Aengstlichkeit, welelie die Pat. bei geschlossenen Auges
haben, und die Aufgeregtheit, welche 7u vermelrten Sehwankungen
filiren. Eine cinzige ungeschickte Balancebewegung reicht ja oft bin,
umt die Gefahr des Umfallens berbeizufithren.

Sensible Reizerscheinungen, insbesondere Schmerzen und Par-
iisthesien, waren bei keinem unserer Krauken in ausgepriigter Weise
vorhanden,  Die Angabe iber ,Schmerzen® in Fall 1 ist zu unbe-
stimmf, um grosses Gewicht daranf zu legen. Auch die ,,Risse’ in
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Fall IT konunen nicht mit Sicherheit als echte Schuerzen bezeichnet
werden. — Kuwrz erwihnt seien hier noch die ,Wadenkrimpfe*
in Fall II und die Anfille von Kopfschmerz mit Erbrechen bei
Fall III. Letztere Artille, eine Art schwerer Migrine, sind in der
letzten Zeit bel dem Pat. manchmal in besonderer Heftigkeit auf-
getreten. — Deatliche echte Schwindelerscheinungen waren
in keinem unserer Fille vorhanden.

In Bezug auf das Verhalten der Reflexe ist vor Allem hervor-
«nbeben, dass in uuseren simmtlichen Fiallen die Patellar-
reflexe vollstindig felilten, ebenso die Achillessehnenreflexe.
Das Feblen der Patellarreflexe muss tiberhaupt als eines der constan-
testen Erscheinnngen der Friedreiceh’sechen Krankheit bezeichuet
werden. Denn wenn auch cinzelne Falle beschrieben sind, in welehen
die Patellarreflexe erhoht waren, so ist unseres Erachtens in allen
diesen Fillen die Diagnose anfechtbar, oder es handelt sich wenig-
stens um andere ,,Typen® hereditiirer Nervenkrankheit, welche mit der
Friedreich’schen Ataxie viclleicht nahe verwandt, aber nicht iden-
tisch sind. Ob das Fehlen der Bauchdeckenreflexe in einigen
Fillen besonders eharakteristisch ist, miissen erst fortgesetzte Beob-
achtungen lehren.

Was die Sinnesorgane betrifft, so boten unsere KFille (abge-
sehen von einer leichten Myopie in Fall 11) nichts Krankhaftes. Be-
sonders hebe ich hervor, dass in keinem unserer Fille Nystagmus
sicher fostgestellt werden konnte. Ueberhaupt scheint nach den mei-
sten neuercn Beobachtungen der Nystagmus keineswegs zu den con-
stanten Symptomen der Friedreieh’schen Krankheit zu gehoren.
Miglicher Weise kaun er freilich ja noch in spiiteren Stadien des
Leidens aaftreten. Die Angabe, dass man Nystagmus durch passives
rasches Drehen der Kranken um thre Kirperaxe hervorrufen kémne,
konnten wir in unseren daraufhin untersuchten Fillen nieht hestitigew.

Eine Intelligenzstorung war in keinem nnserer Fille vor-
lianden.

Sprachstéorungen, die sehr constant scheinen, fanden sich
vou auseren Fillen in leichter, aber deutlicher Weise bei Fall I and L,
withrend die als etwas langsam auffallende Sprache des Pat. Il und
[V vielleicht als dic Avzeichen einer im Beginu begriffenen Storupg
aufzufassen sind. Jedenfalls scheinen ausgesprochene Sprachstirungen
stets erst in sebr vorgeriickten Stadien der Kranklheit aufsutreten. Die
ersten Andeutungen siner Sprachsttrung kanu man freilich meist schon
siemlich friih nachweisen. Besonders hervorheben moehten wir noch,
dass vasomotorische StGrungen, als Cyanose, Ocdeme n. s.w,
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bei allen unseren 4 Fallen tehiten. Ausser Friedreich hat sic Riiti-
meyer wiederholt beobachtet.

Blasen- und Mastdarmstdrungen fchlten in unserem
Fall IT, I1I, IV. Auf die bei Fall I erwihnte geringe zeitweise An-
haltung des Urins ist wohl kein grosses Gewicht zu legen.

Zum Schluss miissen wir noch einmal die gesammte Korper-
haltung und die Configuration der Wirbelsiinle erwilnen.
Schon oben ist erwilmt, dass aile unsere Kranken die ataktischen
Bewegungen der Beinc fast bestiindig mit den Augen verfolgten und
controlirten. Hieraus folgt die charakteristische, nach vorn
iibergebeugte Haltung des Kopfes, welche schliesslich zn
einer dauernden Stellung wird. Allein damit verbunden ist ferner
sehr oft eine Kyphose der Brustwirbelsdule, namentlich in
ihrer oberen Hilfte, welche am stiirksten bel Friedrich (Fall IIL),
recht deutlich auch schon beim kleinen Péhimann (Fall 1V) aus-
gebildet war. RBei den beiden anderen Kranken war diesc Kyphose
wenigstens in sehr auffallendem Grade moch nicht entwickelt. Es
mogen daher wohl individuelle Unterschiede (verschiedene Wider-
standsfihigkeit der Wirbelsiule, Gewolinheiten, Beschiftigungen) eine
Rolle spielen. Immerhin wird man aber unseres Erachtens wohl der
Hauptsache nach die Abweichungen der Korperhaltung leicht als
secundire Folgen der Ataxie und des Bestrebens der Kranken,
diese Ataxie nach Moglichkeit in ihren Wirkungen zu hemmeu, er-
klaren konnen. Schon beim Sitzen der Kranken kann man die
Beobachtung machen, wie dieselben bei zusammengesunkenem ge-
kriimmten Riicken sicherer sitzen, als bel gerade gestreektem Ober-
kirper. Zu letzterer Korperhaltung bedarf es einer viel grisseren
Muskelanstrengung, und es wird sich also die Ataxie dabei viel stirker
geltend machen, als bei der moglichst pmssiven, mehr gekriimmten
Korperhaltung. — Die oben beschriebene Haltung des Kopfes und
der Wirbelsiule ist eine bei der hereditiiren Ataxie sehr hiiufige Er-
scheinung, welehe schon von Friedreich selbst besehricben und
seitdem den meisten spiteren Beoubachtern ebenfalls aufgefallen ist.

Aus allem Mitgetheilten folgt, dass unsere vier Fiille bis in die
meisten Einzelheiten hinein die grosste Uebercinstimmung unter
einander zeigten. In der That, je mehr der Arztliche Blick dureh
dic Beobachtung derartiger Kranken geitbt ist, uin so mehr tritt auch
das ungemein charakteristische und ibereinstimmende Verbalten aller
Kranken mit echter Friedreich’seher Ataxie hervor. Wir betonen
diese Ucbereinstimmung in unseren Fillen um so mehr, als sie alle 4




canz verschicdenen Familien angehéirten, also nicht etwa cine ,,fami-
lisre Aehnlichkeit und Zusammengehrigkeit” vorlag. Wenn man
auch zugeben kann, dass, wie Marie sich ansdriickt, jede Familie
dic Fricdreich’sche Krankheit gewissermaassen ,auf ihre Facon®
repriisentirt, so miissen wir andererseits auch das wirklich Typische
und die grosse Uebercinstimmung aller Fille von ,echter® Fried-
reiel’seher Ataxic hervorheben. Namentlich von der gewdhnlichen
Tabes dorsalis lisst sieh das Krankheitshild von dem geiibten
Auge meist auf den ersten Blick unterscheiden: die normal reagi-
renden Pupillen, die leichte Sprachstirung, die gewdhnlich starke
Ataxic der Arme, vor Allem aber die statische Ataxie des Rumpfes
Deim Sitzen und Steben, der bin- und hersehwankende, taumelnde,
an das Gehen eines stark Betrunkenen erinnernde Gang, endlich die
meist nur geringen Sensibilititsstorungen und dic ganz fehlenden Blasen-
storungen — dies Alles sind Erscheinungen, welche die Friedreich-
cebe Krankbeit durchaus von der Tabes unterscheiden. Erst in sebr
weit vorgeschrittenen Iillen verwischt sieh das Krankbeitsbild mehr
wnd mehr — insbesondere, wenn motorische Lihmungen u. a. hLin-
zutreten.

Allein, so sehr wir anch einerseits das Typische der Friedreich-
schen Krankheit hervorheben miissen, so diirlen wir andererseits auch
nicht vergessen, dass aller Wabrseheinlichkeit nach (vgl. z. B. die
oben crwihnten Beobachtungen von Dejerine u A anch Abwei-
chungen von dem Typus vorkommen, Vermischungen der hereditiven
Ataxic mit Symptomen anderer bereditirer Nervenkrankheiten (7. B.
hereditiver Muskelatropbie u. a.).  Auch dicse Thatsache bietet der
pathologischen Auffassung keine principiellen Sehwierigkeiten dar,
sobald man tiber den rein klinischen Grosichtspunkten den allzemei-
neren itiologiselien Standpunkt nicht ausser Acht Lisst. Die Fried-
reich’sche Krankheit gehort zur grossen von Stri mpell zusammen-
cefassten Gruppe der ,hereditiiren Systemerkrankungen®,
und dass hicrbei Ueberginge und Mischformen vorkommen kinnen,
ist cbenso sicher, wie die zu Reeht besteliende Thatsache, dass sich
trotzdem in den ecinzelnen Kraukheitsgrappen meist eine ganz wun-
derbare und noch vollig unverstiindliche (iesctzmiissigkeit in der Loca-
lisation der Entartung geltend macht.

Recold, Uinicle Beififre.







