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Zur Kenntniss

der

cerebralen Diplegien des Kindesalters

von

Dr. Sigm. Freud

Privatdocent an der Universitit in Wien,

.
Einleitung. Geschichte der cerebralen Diplegien.

Die cerebralen Diplegien des Kindesalters — diese Bezeichnung
will ich hier fir die Affectionen mit doppelseitiger Beeintriichtigung
der Muskelthitigkeit aus cerebraler Ursache wihlen — verdanken ein
besonderes nosographisches Interesse dem Umstande, dass sie dem
Kindesalter als eigenthiimlich angehéren, kein Gegenstiick in der
Neuropathologie des Erwachsenen finden. Nicht dass es in letzterer
an Erkrankungen fehlt, bei welchen sich doppelseitige Stiérungen der
Motilitit geltend machen; dieselben sind vielmehr sehr zahlreich und
mannigfaltig: Systemerkrankungen, diffuse und accidentelle, aber die
Doppelseitigkeit der Bewegungsstérung ist hiebei kein hervorragender
Zug des Krankheitshildes: sie tritt hinter so vielen anderen wichtigeren
Momenten zuriick, erweist sich oft nur als Folge einer zufilligen
Localization der Krankheitsursache, so dass aus allen diesen Griinden
noch niemals ein Autor auf den Einfall gekommen ist, die doppel-
seitigen Hirnlihmungen der Erwachsenen zum Gegenstande einer
Studie zu machen, es sei denn etwa, er schreibe einen Aufsatz fiir
ein Worterbuch der Medicin, wobei es dann gerade darauf ankommt,
zu zeigen, welche Fiille von wesentlich verschiedenen Erkrankungen
man in Riicksicht zu ziehen hat, wenn man von einem Zug des
Symptomcomplexes und dem ihm entsprechenden Schlagwort ausgeht.

In der sonst formenarmen Neuropathologie des Kindesalters findet
man dagegen hiunfig Krankheitszustinde, bei denen eine doppelseitige
Motilitiitsstirang so constant vorkommt, so sehr das Augenfilligste

des ganzen Symptombildes darstellt und so sichere Beziehungen zu
Beitrige zur Kinderheilkonde, N. F. 111 1



2 Cerebrale Diplegien.

nach diesem vor=

anderen Momenten zeigt, dass man gewohnt ist, o
pelseitige oder

dringlichsten Symptom die ganze Affection als »dop :
allgemeine Cerebrallihmung® oder, wie ich mich hier ﬁntschl.eden habe,
als ,cerebrale Diplegie® zu bezeichnen. Ueberall, wo man eine Krank-
heitsspecies mit demselben Namen wie ein Symptom derselben benennen
muss, ist die Gelegenheit zu Missverstiindnissen gegeben, und darutn
will ich gleich eingangs ausdriicklich hervorheben, dass diese Studie
sich nicht auf das Symptom der doppelseitigen Gerebrallﬁhm‘:mgr
sondern auf die Krankheitszustinde bezieht, welche man einstweilen,
ehe mnoch mehr iiber sie bekannt ist, nach diesem ihren hervor-
stechendsten Symptom benennt. Ich habe also alle jene Fille beiseite
gelassen, in welchen sich eine doppelseitige Lihmung als Symptom
eines anderweitig erkennbaren Processes, eines Tumors, einer Basilar-
meningitis, selbst einer Pachymeningitis haemorrhagica ergibt, oder
in denen etwa ein Hirnabscess, ein eingedrungener Fremdkirper
doppelseitige Lahmung hervorruft*). Welches dann die Krankheits-
processe sind, die ich hier als cerebrale Diplegien zusammenfasse,
kann ich zu Eingang dieser Arbeit nicht angeben: ich wiire sehr
befriedigt, wenn sich eine solche Aufklirung als Endresultat derselben
herausstellen wiirde.

Ich muss mich also wie iiberall, wo es an einer Definition wegen
mangelhafter Kenntniss des Wesens fehlt, nur aunf die sozusagen
persinliche Identitit, auf die Uebereinstimmung meiner Fille mit den
als Vorbildern fiir die doppelseitige Cerebrallihmung geltenden berufen.
Jeder, der an die Bearbeitung solcher Fille herangeht, nimmt fiir
dieselben eine vorliufige klinische Einheit an und hofft, dass der
Fortschritt unserer Kenntnisse es gestatten wird, einerseits fremde
Formen auszuscheiden, andererseits die itbrig bleibenden sicherer zu
vereinigen, indem man die Begriindung der klinischen Einheit erkennt.

Eine Name, der nicht wie ,doppelseitige Cerebrallihmung®,
,allgemeine cerebrale Starre* bereits eine Beschreibung, und zwar
eine unvollstiindige, in sich schliesst, wiire sicherlich erwiinscht und
den gebrinchlichen vorzuziehen. Die Englinder bezeichnen als , Little's

*) Wenn ich so verfahre, so gestehe ich nur einen Gebranch ausdriicklich
ein, den alle anderen neueren Autoren in gleicher Weise angenommen haben.
Selbst Sachs, der am schiirfsten hervorhebt, dass die .Hirnlihmungen der Kinder®
vor der pathologischen Anatomie nicht als etwas Gleichartiges bestehen kénnen,
behandelt die Hirnlihmungen doch nicht symptomatisch, sonst dirfte er ja die

hei Tumoren, Abscessen u. s. w. vorkommenden Lihmungen nicht von der Erdrte-
rong ansschliessen,
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Einleitung, 3

Disease“ einen der hieher gehirigen Typen, und man kénnte daran
denken, diesen Namen fiir die Gesammtheit der cerebralen Diplegien
in Gebrauch zu ziehen, wenn man sich iiber die damit verbundene
Geschichtsfilschung hinaussetzen wollte. Little's Verdienst besteht in
der Erkenntniss einer Aetiologie der cerebralen Diplegien, welche
gewiss nicht fiir zwei Drittel der Fille Giltigkeit hat.

Diese Beitrige zur Kenntniss der cerebralen Diplegien sollen
eine Fortfithrung und Ergiinzung der ,Klinischen Studie iiber die halb-
seitige Cerebrallihmung der Kinder* sein, welche ich im Jahre 1891
in Gemeinschaft mit Herrn Dr. Oskar Rie veriffentlicht habe*).

Zu der gesonderten Behandlung der halbseitigen und der doppel-
seitigen Lahmungen, die uns seither von geschitzter Seite zum Vor-
wurf gemacht worden ist (Sacks, Die Hirnlihmungen der Kinder,
1892), nithigte uns damals der Umfang des Themas und die Breite,
mit welcher wir in dessen Bearbeitung eingegangen sind, Wir haben
es aber aunch damals nicht unterlassen, hervorzuheben (8. 13 der
nKlinischen Studie), dass dieser Trennung keine wissenschaftliche
Sonderung entspricht. Wir waren auch damals vor aller Einwirkung
der Kritik der Meinung, dass _wir durch den Ausschluss der hieher
gehérigen Fiille unser Beobachtungsgebiet in unnatiirlicher Weise ein-
geengt® hatten, denn ,es stellte sich herauns, dass diese klinischen
Formen denselben Krankheitsprocessen zugehiren wie die hier allein
beriicksichtigten typischen Fiille mit halbseitiger Lihmung®.

Es ist mir indess nicht gelungen, den in der ,Klinischen Studie*
festgehaltenen Plan der Bearbeitung auch fiir die cerebralen Diplegien
nach seinem ganzen Umfange durchzufithren. Der Stoff erwies sich
als sprider und einfirmiger, einzelne Partien desselben widerstanden
einer Bearbeitung, bei anderen, so bei der hier so sehr hervor-
tretenden Intelligenzstirung, erwiesen sich die in einer Ambulanz
gemachten Beobachtungen als allzn unzureichend. Mein Material an
selbstgesammelten Fillen zeigte sich, obwohl es das der _Klinischen
Studie zu Grunde liegende der Zahl nach @ibertraf — 53 gegen 35 —,
doch in héherem Grade als dieses unvollstindig und arm an selteneren
Formen. Es hatte mich diesmal das Rithsel zur Bearbeitung gereizt,
welches in der pathologischen Physiologie einer cerebralen allgemeinen

*) III. Heft der ,Beitriige zur Kinderheilkunde*, herausgegeben von Max
Kassowitz. Wien 1891, bei Moriz Perles. — Ich werde mir die Freiheit nehmen,
diese Arbeit als _Klinische Studie® zu citiren, wo ich mich auf sie beziehen muss.
Aunf die Mitarbeiterschaft meines Freundes musste ich diesmal aus rein zufilhgen
Griinden verzichten.

1*



4 Vier Typen der cerebralen Diplegien.

und paraplegischen Starre enthalten ist; als ich mit meinen T%IEE“E'?
Bemithungen abgeschlossen hatte, musste ich erkennen, dass in zwel
werthvollen Arbeiten von Gowers (On Birth palsies, Lancet 18885)
und von Anton (Ueber angeborene Erkrankungen des Gentra;.l-
nervensystems, Wien 1890) die von mir gefundene Lisung bereits
gegeben war,

Einer kurzen historischen Darstellung, in welcher Weise unsere
Kenntniss von den cerebralen Diplegien bis zn ihrem gegenwirtigen
Stande gelangt ist, schicke ich die Bemerkung voraus, dass hier als
cerebrale Diplegien vier Haupttypen von Erkrankungen vereinigt sind :
1. die allgemeine cerebrale Starre (Little’sche Krankheit), 2. die para-
plegische Starre (sogenannte spastische Spinalparalyse), 3. die bilate-
rale Hemiplegie und 4. die allgemeine Chorea und bilaterale Athetose.
Jeder dieser Typen hat seine eigene Geschichte, bei deren Verfolgung
ich gleichzeitig ihre Beschreibung geben werde.

Es waren Chirurgen, die dem Bilde der ,allgemeinen cerebralen
Starre* zuerst ihre Aufmerksamkeit schenkten. So findet sich in
Delpech’s**?) ,Orthomorphie, T.T (deutsche Uebersetzung, Weimar 1830,
S. 114), die Beschreibung eines Falles, in dem wir dieses Krankheits-
bild erkennen:

oEin Midchen kam ziemlich voluminis und gesund zur Welt.
Acht Tage nach der Geburt stellten sich sehr heftige Convulsionen
ein, die wegen ihrer Intensitit und Hiinfigkeit das Leben des Kindes
in die grésste Gefahr brachten. Der Ausgang dieser Krankheit war
gliicklich, aber die Intelligenz entwickelte sich langsam. Wir haben
mit dem Dr. Magail zu Marseille dieses Kind in einem Alter von
5 Jahren gesehen und sorgfiltiz untersucht. Das Resultat unserer
Bemerkungen ist folgendes: Der Korper hatte alle Entwickelung ent-
halten, welche mit dem Alter der jungen Patientin vertriglich war.
Alle Muskeln des Rumpfes und der Gliedmaassen befanden sich indess
in einem Zustande der Steifheit und der Fiihllosigkeit, so dass alle
Bewegungen kraftlos, unzuverlissig, gewissermassen convulsivisch und
ganz unniitz wurden. Stellte man das Kind auf die Fiisse, so richtete
sich der Kiarper nicht gerade: die Gliedmaassen blieben krumm, zum
Theile gebogen und ganz steif in dieser Stellung: die Spitzen der
Fiizse beriihrten allein den Boden mittelst eines sehr schnellen, zweck-
losen Zappelns, welches sicherlich nicht das Gehen zum Zwecke haben
konnte. Die oberen Extremitiiten, welche gleich den unteren zusammen-
gezogen und steif waren, besassen eben so schwierige Bewegungen
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die Hinde konnten die Gegenstiinde nur ungeschickt ergreifen und
keinen Aungenblick festhalten. Die Intelligenz war ungefihr in dem
Zustande, in welchem man sie bei einem einjihrigen Kinde an-
feifil Sv.

Delpech beschreibt sodann den gegen die Norm verkleinerten
Schiadel des Kindes und schliesst auf eine Affection des Riicken-
markes, zu Folge deren das Gehirn in seiner Entwickelung aufgehalten
worden sei.

Von einigen gelegentlichen Erwihnungen doppelseitiger Lih-
mungen abgesehen, auf die man in der frithen Literatur der cere-
bralen Kinderlihmung stisst, finden wir die allgemeine Starre sodann
in glinzendster und ausreichendster Weise beschrieben bei Little, dem
iiberdies das Verdienst zukommt, als das wichtigste itiologische
Moment der Krankheit die ,abnorme Geburt* erkannt zu haben. Von
den drei Schriften Little’s, welche sich mit der allgemeinen Starre
beschiftigen (,Deformities of human frame®, 1853, die grosse Ab-
handlung in den ,Transactions der Obstetrical Society* 1862 und der
Aufsatz in Holmes’ ,System of Surgery® 1370)%) ist mir nur die
zweite zugiinglich gewesen, die bereits in der ,Klinischen Studie®
citirte Abhandlung, welche den etwas weitliunfigen Titel tragt: ,On
the influence of abnormal parturition, difficult labours, premature
birth, and asphyxia neonatorum, on the mental and physical condition
of the child, especially in relation to deformities.“ Ich iibersetze aus
dieser Arbeit die Beschreibung, welche Liftle von den Kindern mit
allgemeiner Starre entwirft (8. 300):

»Man wird diesen Zustand am besten beschreiben als eine Herahb-
setzung des Willenseinflusses auf einzelne oder zahlreiche
Muskelgruppen, wobei diese Muskeln tonische Starre in verschiedenen
Graden zeigen und zuletzt eine permanente Verkiirzung erfahren. In
der Regel sind beide unteren Extremititen mehr oder minder ergriffen.
Die Eltern haben zwar manchmal nur die Affection des einen Gliedes
bemerkt, bei genauerer Untersuchung findet man aber einen geringeren
Grad desselben Leidens auch an dem fiir gesund gehaltenen Gliede.
Die Zusammenziehung in den Hiift-, Knie- und Sprunggelenken
erreicht oft einen sehr bedeutenden Grad, und zwar @iberwiegen der
Action nach die Beuger und Adductoren der Hifte, die Beuger im
Knie und die Gastrocnemii. In den meisten Fillen kinnen — in Folge
von Schrumpfung der Muskeln und Gelenksbinder, vielleicht auch in

#) Citirt nach Feer, Ueber angeborene spastische Gliederstarre. Diss.
Basel 1890.



6 Little's Beschreibung

Folge von irgend welchen Verinderungen der Gelenksflichen — nach
lingerer Zeit die Oberschenkel nicht mehr vollstindig mrgest;re:ekt
und abducirt, die Kniee nicht gerade gerichtet und die Sohlen ‘nwht
ordentlich auf den Boden aufgesetzt werden. Die oberen Extremititen
werden in einigen Fillen durch die vorwiegende Action der MM. pec-
toralis, teres major und minor und latissimus dorsi niedergedriickt
erhalten. Die Ellbogen sind dann halb gebeugt, die Handgelenke etwas
gebeugt, die Hinde in Pronation, die Finger kinnen willkiirlich. mch’f
ordentlich bewegt werden. Andere Male scheinen die Arme véllig frei
von jeder Spannung und Beeintrichtigung des Willenseinflusses oder
es zeigt sich nur eine ungewisse Ungeschicklichkeit im Gebrauche
derselben. Gar nicht so selten erzihlen die Eltern, dass
die Arme, die jetzt frei sind, friither betroffen waren.
Eine Mitbetheilignng der Rumpfmusculatur wird oft erwiesen durch
die Abflachung und Verkiirzung der Oberfliche von Thorax und
Abdomen im Vergleiche zu der mehr linglichen und abgerundeten
Form des Riickens. Die Wilbung des Riickens verschwindet zwar
theilweise, wenn der Kranke liegt, aber dafiir zeigt sich ein hoherer
Grad von Muskelschwiiche am Riicken, wenn er wieder versucht, aunf-
recht zu sitzen.

Die Muskeln fithlen sich derber an, als dem Alter der Kranken
entspricht. Die Harnentleerung erfolgt in manchen Fillen nur selten
und der Stuhl ist verzigert, entweder in Folge einer mangelhaften
Entwickelung der willkiirlichen Austreibung oder wegen Miterkrankung
der Sphincteren. Auch die Sprachmuskeln zeigen sich gewihnlich er-
griffen und die Sprachstérung variirt von einer blossen Undeutlichkeit
in der Aunssprache einzelner Buchstaben bis zum villigen Verlust der
articulirten Sprache. Manchmal ist das Sprechen nur schwerfillig und
verlangsamt, wie auch alle anderen Willensacte, so dass uns der
Kranke — Kind oder Erwachsener — an ein tardigrades Siugethier
gemahnt. Andere Male ist die Sprache nervis, iiberhastet oder stotternd.
Das Schlucken ist oft wihrend der ersten Lebensmonate erschwert
und es dauert lange, bis der Speichel in den Rachen aufgenommen
wird, anstatt zum Munde herauszufliessen. Die geistigen Functionen
sind manchmal ganz ungestiort, aber in der iibergrossen Mehrheit der
Fille findet sich geistize Schwiichung von dem leichtesten Grade an,
den die Eltern nicht zugestehen wollen, bis zur vollkommenen Idiotie.
Die organischen Functionen vollziehen sich regelrecht bis vielleicht
auf die Wirmebildang, denn die niedrigere Haupttemperatur, die man
in spiteren Jahren bei solchen Kranken findet, ist vielleicht eher die
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Folge des Ausfalles an Muskelthitigkeit. Der Kérper ist oft zart,
aber nie atrophisch, der Erndhrungszustand im Gegentheile meist ein
recht guter. Der Appetit ist befriedigend ; man bekommt oft zu hiren,
dass das Kind das gesiindeste in der Familie ist. Das Leben des
Kindes scheint in den ersten Wochen hiufig in Frage gestellt zu sein,
auch die vegetativen Functionen versagen anfangs, vielleicht auch
darum, weil die Mutter in Folge der vorzeitigen oder schwierigen
Geburt nicht im Stande ist, dem Kinde die Nahrung zur Verfiigung
zu stellen, die es braucht, um sich von der Beschiddigung bei der
Geburt zu erholen. In der Mehrzahl der Fille tritt aber, wenn erst
das vegetative Leben in Ordnung ist, eine stetige, wenn auch lang-
same Besserung der animalischen Functionen ein. Einige Fille zeigen
in den ersten Tagen nach der Geburt deuntliche krampfhafte Zuckungen
im Gesicht und an den Gliedern, offenkundige oder stille Fraisen,
Opisthotonus oder Stimmritzenkrampf. Bei vielen Kindern beginnt die
permanente Starre der Muskeln gleich nach der Geburt oder wird
sofort bemerkt, bei anderen entgeht sie der Beobachtung, bis mehrere
Wochen oder Monate verstrichen sind. Man hdrt oft, dass die Glieder
des Kindes anfangs nur sehr schwach waren, wie das Kind im Ganzen,
und kann sich erkliren, dass ihrem Zustande keine besondere Anf-
merksamkeit geschenkt wurde, so lange sich die Umgebung nur fiir
die Frage der Lebensfihigkeit des Kindes interessirte. Hie und da
erfihrt man, dass der Zustand der Extremititen zuniichst als wirk-
liche Lihmung erkannt wurde, wihrend die Muskelstarre erst spiiter
hinzutrat.

Gewihnlich merkt die Person, die das Kind wartet, im dritten
oder vierten Monate, dass das Kind die Kniee niemals ganz streckt,
dass man Schwierigkeiten hat, die Kniee niederzudriicken oder von
einander zu bringen, das Kind zn waschen und anzuziehen und dass
es seine Hinde nicht ordentlich gebraucht.

In leichteren Filllen merkt man nichts bis zur Zeit, in der das
Kind beginnen soll, zn gehen. Die Arme erholen sich von diesem
Zustande frither als die Beine. Der Rumpf wird manchmal so steif
gehalten, dass man das Kind auf dem Schosse der Wiirterin umdrehen
kann, als ob es _aus einem Stiicke wiire*  Gelegentlich trifft man
auf Kinder, die den Kopf nach riickwirts gezogen tragen. Wo Con-
vulsionen oder ,stille* Fraisen vorhanden waren, legt man die Starre
gewdhnlich diesen zur Last. In vielen Fillen sind aber Con-
vulsionen nie vorgefallen. Wenn sich das Kind der Zeit nihert,
in welcher es seine ersten Steh- und Gehversuche machen sollte,
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bemerkt man, dass es seine Glieder nicht gebraucht, oder dszss es
nicht anders steht als auf den Zehenspitzen, oder dass es eine Neigung
hat, die Fiisse beim Stehen zu kreuzen. Selbst Kinder, die nur an
einem leichten Grade der Krankheit leiden, gehen selten allein vor
dem vollendeten dritten oder vierten Jahr; manche sind um diese
Lebenszeit noch nicht im Stande, sich allein vom Boden zu erheben,
und viele Kinder haben es bis zur Pubertit noch zu keinem ertrig-
lichen Gang gebracht. Wenn der Arzt diese Fille untersucht, findet
er, dass die Fusssohlen nicht ordentlich den Boden beriihren wollen,
dass die Kniee bestindig gebengt und nach innen gewendet bleiben.
Beim Gehen fillt die Unfihigkeit aunf, den Kirper in aufrechter
Stellung im Gleichgewichte zn erhalten. Selbst in den Fillen von
giinstigstem Verlauf bleibt der Gang auch beim Erwachsenen unsicher
und spastisch, die Kniee, die bei jedem Schritt gewaltsam aneinander
reiben, erweisen sich als ein grosses Hinderniss fiir die Fort-

bewegung.“

o s A —— — — — ——— | S —— — — e——

JIn manchen Fillen erinnert das Krankheitshild
deutlich an eine schwere Chorea. Ich glanbe, dass viele
Fille, die von den Autoren als congenitale Chorea be-
zeichnet werden, dem hier von mir beschriebenen Leiden

angehdiren.®

Wenn wir noch eine spiter (S. 313) folgende Bemerkung Little's
hinzunehmen, die ich ihrem Wortlaute nach abschreibe: _When we
consider the intimate pathological connection between spasm and
paralysis it is remarkable that these cases of spastic rigidity from
asphyxia at birth do wnof offer a decided combination of spasm and
paralysis such as is observed after ordinary cerebro-spinal disease,
in Childhood®, so haben wir eine Beschreibung der allgemeinen Starre
vor unsg, welche nicht nur so vollstindig 1st, dass seither wenig zn
ihr hinzukommen konnte, sondern die auch als correcter gelten muss
als die meisten spiter eniworfenen. Die allgemeine Starre ist also
ein Zustand, der nicht ohne Weiteres mit einer doppelseitigen Lihmung
zusammengeworfen werden darf, der sich im Gegentheile anszeichnet
durch ein sehr auffilliges Ueberwiegen des Momentes der Muskel-
spannung iiber das der Lihmung, und ferner durch eine Beeintriich-
tigung des Willenseinflusses (wir wiirden sagen: des Gehirneinflusses)
ant die starren Glieder, so dass das Kind, wenn iiberhaupt, erst sehr
spiit die Hinde richtig gebrauchen, das Gleichgewicht beim Sitzen,
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Stehen und Gehen erhalten lernt und eine Hemmung in der Ent-
wickelung seiner Sprache und seiner Intelligenz erkennen lisst*).

Die Stellen in der Schilderung Little’s, welche ich durch den
Druck hervorgehoben habe, leiten indess bereits iiher den Typus der
allgemeinen Starre hinaus. Wir hiren, dass ganz allgemein die Arme
weniger betroffen sind und sich frither erholen als die Beine, dass
die Eltern gelegentlich berichten, die Arme seien anfangs starr und
unbrauchbar gewesen, wihrend sie sich bei der Untersuchung frei
erweisen. Das Krankheitsbild, das uns dann eriibrigt, fithren wir als
den zweiten Typus der cerebralen Diplegien, als ,paraplegische Starre®,
auf; wir werden ihm spiiter unter dem Namen der ,spastischen Spinal-
paralyse* der Kinder begegnen, sind aber durch die Bemerkungen
Little's schon jetzt davor gewarnt, die paraplegische Starre nicht
allzu scharf von der allgemeinen Starre zu sondern. Endlich eréffnet
die letzteitirte Bemerkung Littl¢’s einen Ausblick auf einen neuen
Krankheitstypus, der trotz seiner abweichenden Erscheinung mit der
allgemeinen Starre verwandt sein diirfte, nidmlich auf die allgemeine
Chorea.

In der iibergrossen Mehrheit der von Little beobachteten Fiille,
die wir heute als ,allgemeine® und ,paraplegische Starre* und als
allgemeine Chorea“ bezeichnen, liessen sich nun Abnormititen des
Geburtsactes nachweisen, in denen Little das iitiologische Moment der
Erkrankung erkennt, nimlich: ,abnorme Geburtslagen, schwierige Ent-
bindung in Folge von Unnachgiebigkeit der miitterlichen Wege, instru-
mentelle Eingriffe bei der Geburt, Wendungen, Steisslage, Frithgeburt
und Vorfall der Nabelschnur® (S. 298), Dazu kamen noch einige Fille,

*) Es ist auffillig, dass trotz dieser ausgezeichneten Beschreibung Little's
gerade in der anglo-amerikanischen Literatur ein Unterschied zwischen allgemeiner
Starre und doppelseitiger Cerebrallihmung nicht gemacht, ja das ganze Problem,
ob diese beiden Formen zu trennen oder zu vereinigen sind, iberhaupt nicht
berithrt wird. Dieser Mangel, der selbst die Arbeiten von Sachs betrifft, der in
deutscher und englischer Sprache publicirt. ist sowohl der Darstellung des Sach-
verhaltes als der Orientirung des Studirenden recht abtriiglich. Die deutsch-
franzisischen Autoren machen sich einer anderen Verkennung des Little'schen
Standpunktes schuldig, indem sie die Fiden, die in Little's Darstellung von der
Starre zor Libhmung fahren, ganz fibersehen. Sie wundern sich z. B. dariiber,
dass Little als der Einzige , halbseitige Starre® beschrieben habe, die seitdem nicht
wieder aufgefunden wurde Little’s 'Hemiplegic Spasmoparalysis® ist aber emfach
eine spastische Hemiplegie Wihrend diese Autoren sich mit der Differentialdiagnose
der allgemeinen Starre von der ,cerebralen Kinderlihmung® abmiihen, berufen
sie sich bei der Erirterung der ersteren z. B. auf Sectionsbefunde, die der letz-
teren zugehiren.
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in denen das Kind bei einer vernachlissigten Geburt in Erstickungs-
gefahr durch die Secretionen oder unter den Kleidern der Mut':tEt
gerieth. In einigen der angefiihrten Bedingungen mochte es sich
nach Little um die Einwirkung mechanischer Gewalt auf den Ka')pf
gehandelt haben, fiir die bei weitem griissere Anzahl aber ergab =ich
als allen diesen Umstinden gemeinsames Moment die Unterbrechung
des Placentarkreislaufes, ehe die Lungenathmung als Ersatz deralben
ermiiglicht war, die Asphyxia neonatorum, fiir welche zumeist der
Scheintod des von der Mutter losgelisten Kindes Zeugniss ablegte.

Man kann diese Aetiologie im Verhiltnisse zn ihrer Wirkung
aber erst richtig beurtheilen, wenn man sich zwei weitere Bemerkungen
Little's vor Augen hilt. Die eine sagt aus, was die alltigliche Erx-
fahrung bestitigt, dass die grosse Mehrheit scheintodt geborener
Kinder, die durch den Arzt rasch zum Leben erweckt werden, ohne
Schaden davonkamen (recover unharmed from that condition, S. 295).
Die zweite Bemerkung findet sich wohl nicht ausdriicklich bei unserem
Autor; man ist genithigt, sie aus seiner Darstellung zu entnehmen,
wenn er in seiner Sammlung schliesslich Fiille aufweist, welche das-
selbe Krankheitshild zeigen, bei denen aber keines der oben ange-
fithrten itiologischen Momente zu erkennen ist (Cases suspected to be
from Asphyxia neonatorum, S. 333). Das Verhiiltniss zwischen Asphyxia
neonatornm und allgemeiner Starre ist demnach nach keiner Richtung
ein ausschliessliches, Die Asphyxie erzeugt nicht immer eine allgemeine
Starre, sondern bleibt in der Mehrheit der Fille unschidlich: die allge-
meine Starre ist nicht jedesmal von Asphyxie abzuleiten, sondern man
darf andere, wvielleicht intrauterine Ursachen vermuthen, welche das
Krankheitsbild fiir sich allein oder vielleicht unter Mithilfe der bei der
(ieburt einwirkenden Schiidlichkeiten erzengen kinnen. Was die nach
der Geburt wirkenden Krankheitsursachen betrifft, so berichtet Little,
dass er nur in einem einzigen Falle eine allgemeine Starre auf extra-
uterine Erkrankung zuriickfithren konnte.

Unter den extranterin wirksamen Krankheitsursachen sind nach
Little die Convulsionen des kindlichen Alters nicht mitzuzihlen, Er
bemerkt — wie ich glaube, ganz mit Recht — _It will be borne in
mind, that convulsions at birth or subsequently to it, are but a symptom
of lesion of wnervous centre, and that we cannot refer one symptom af
digorder of the wnervous system to another symptom  of the kind“
(3. 505). Ich habe in der .Klinischen Studie® mit . Rie den nim-
lichen Standpunkt gegen Osler''’) und Sachs'*') vertreten, welche die
Convulsionen, respective den epileptischen Anfall, unter der Aetiologie
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der cerebralen Kinderlihmung angefithrt haben (siehe unten, S. 59
u. ff., Aetiologie).

Von der pathologischen Anatomie der allzemeinen Starre wusste
Little, dass es in Folge der unterbrochenen Placentarathmung zu
Anfiillung aller vendsen Bahnen im Nervensystem, zu capillaren Apo-
plexien und zu grisseren Blutaustritten an den serisen Oberflichen
kommt.

Diese Verinderungen fithren wahrscheinlich zur Atrophie des
von der Blutung betroffenen Nervengewebes. Da aber solche ober-
flichliche Blutaustritte bei asphyktisch geborenen und todtgebliebenen
Kindern am constantesten an den Riickenmarkshiillen gefunden werden,
so war Little anch geneigt ,a state of chronic meningitis, with ef-
fusion, or of chronic meningeal hyperaemia or congestion, or a certain
amount of chronic myelitis®, fiir die Muskelrigiditiit verantwortlich zu
machen. Die Intelligenzstirung allerdings leitete er von der Schiidigung
der Gehirnoberfliche ab. Die allgemeine Starre war also fiir ihn ein
Leiden mit cerebrospinaler Localisation.

Auf die Sammlung von 63 Krankheitsfillen, welche der hier
analysirten Abhandlang Little's angehdngt ist, werde ich in der Folge
noch dfter zuriickkommen. Es ist vielleicht interessant, dass wir die
grissere Anzahl dieser Fille heute als ,paraplegische*, nicht als ,all-
gemeine Starre“ hezeichnen miissen. In einigen der Fille Little's,
die mit ,Spasmoparalysis“ bezeichnet sind, tritt eine bisher wenig
erwihnte Complication der Starre hervor, welche zur bilateralen
spastischen Cerebrallihmung®, dem bis jetzt bei Little nicht erwiihnten
Typus der cerebralen Diplegien, hiniiber leitet,

Ich verfolge die Geschichte dieser Typen weiter, insoferne sie
sich gesondert darstellen lisst und nicht schon im historischen Ab-
schnitt der ,Klinischen Studie® erledigt wurde. Es waren wiederum
Chirurgen, die sich mit unserem Krankheitsbild beschiiftigten, Adams
(1866), dessen Buch iiber den Klumpfuss ich mir nicht verschaffen
konnte, Strohmeier (1864), Busch (1366), spiter Mayd{*") und Rupp-
recht'®®) (1851}, ans dessen werthvoller Arbeit eine Steigerung des drat-
lichen Interesses fiir diese Erkrankung resultirte. Die Chirurgen
fanden sich zur Beriicksichtignng der allgzemeinen Starre durch den
Umstand angezogen, dass hier die ausgebreiteten Munskelspannungen
ohne viel Beimengung von Lihmung ein erfolgreiches therapentisches
Eingreifen mittelst Sehnendurchschneidung und Orthopidie ermig-
lichten. Die theoretische Kenntniss der allgemeinen Starre gewann
aber nicht viel dabei, und ihr Zusammenhang mit den halbseitigen
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Labhmungsformen, die sich dieser Therapie unzuginglich zeigten, wurde
hiebei nur gelockert. Die wichtigste Forderung erfuhr unsere I?ennt.-
niss der Littleschen Krankheit durch die bereits in der ,Khmsche]f
Studie® gewiirdigte Arbeit von Sarah Mac Nutt**") (1885), welch? bei
einem schweren Falle Sklerose der Hirnwindungen als anfttumlacha
Ursache aufdeckte und es wahrscheinlich machte, dass diese End-
verinderung der Ausgang einer beim Geburtsacte erfolgten Meningeal-
blutung sei. Die Abhandlung Mac Nutt's trigt die bezeichnende
Ueberschrift: , Double infantile spastic hemiplegia, with the report
of a case*, Von ihr an gilt die allgemeine Starre als Cerebral-
erkrankung, ihre Geschichte liuft in den Arbeiten von Ross*®®), Oslertt?),
Sachs-Petersont*t) u. A. (vgl. ,Klinische Studie) mit der der halb-
seitigen Cerebrallihmung der Kinder zusammen, gleichzeitig aber droht
dem Typus der ,allgemeinen Starre“ die Gefahr, mit dem Typus der
,doppelseitigen Cerebrallihmung* vermengt zu werden. Die Frage
nach dem Verhiiltniss dieser beiden Typen der cerebralen Diplegie,
klarer erkannt von deutschen und franzdsischen Autoren als von
englischen, war eine von denen, zu deren Lisung meine Arbeit unter-
nommen wurde.

Ehe ich aber das Verhiltniss von ,allgemeiner Starre® (Liftle-
scher Krankheit) und von doppelseitiger spastischer Hemiplegie weiter
behandle, will ich die Geschichte eines anderen Typus der cerebralen
Diplegien verfolgen, welche mehrere interessante Momente in der Riick-
schau bietet.

Wie wir gehirt haben, hatte Little jene Fille, in denen die
Krankheit aunsschliesslich oder hauptsichlich an den unteren Extremi-
titen hervortrat, von seiner ,allgemeinen Starre“ nicht getrennt. Auch
v. Heine™) (1860), der Begriinder unserer Kenntnisse von der spinalen
und cerebralen Kinderlihmung, widmet einen Abschnitt seines Buches
der , Paraplegia cerebralis spastica*, welcher mit den Worten beginnt:
,Es kommt im Kindesalter anch eine Form von spastischer Paralyse
der beiden unteren Extremititen vor, die sich gleichfalls unter den
Erscheinungen von Hirnaffection ausbildet.* Dass », Heine's Fille
mit unserer allgemeinen Starre identisch sind, geht ans der weiteren
Bemerkung hervor, ,dass sich mit der Paralyse der unteren Extremi-
titen nicht selfen paralytische Schwiiche und spastische Contracturen
der emmen oder beider oberen verbinden*. Der Beschreibung ». Heine's
kann man 1m Allgemeinen vorwerfen, dass sie Hypertonie von
Lihmung nicht zu trennen bestrebt ist; ein Theil seiner Fille mag
daher heate eher als ,doppelseitize Cerebrallihmung* bezeichnet werden,
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znmal da sie meist anf extrauterine Erkrankung anstatt auf Trauma
und Axphyxie bei der Geburt zuriickgehen. Indess ist auch manche
reine ,paraplegische Starre® darunter.

Die Kenntniss einer spastischen Paraplegie von cerebraler Natur
findet sich auch bei Benedikt'®) (1874), dessen darauf beziigliche
Aeusserung ans der ,Nervenpathologie und Elektrotherapie® in der
»Klinischen Studie“ angefiihrt ist. Nun machte sich aber ein Ein-
fluss ans der Neuropathologie des Erwachsenen geltend und vermochte
es fiir eine Zeit, die paraplegischen Formen der Gliederstarre von der
allgemeinen Starre abzusondern und in eine weit entlegene Kategorie
zu verschlagen.

Dieser Einfluss kam von den bekannten Arbeiten von Erb und
Charcot iiber die spastische Tabes, fiir welche Erb eine Sklerose der
Seitenstringe als anatomische Begriindung postulirte, withrend Charcot,
ohne der Localisation zn widersprechen, die klinische Einheit des Bildes
der spastischen Tabes noch in Frage stellte. Erb*°*) war es selbst (1877),
der die paraplegische Starre der Kinder zuerst mit der Tabes spastica
der Erwachsenen identificirte und drei Beispiele von der also fiir
selten gehaltenen Affection der Kinder beobachtete. Wenigstens der
erste dieser Fille entsprach einer reinen und typischen paraplegischen
Starre nach Frithgeburt, die beiden anderen selteneren paraplegischen
Formen. In den ,Lecons sur les localisations dans les maladies du
cerveau et de la moelle épiniére*, T. IV. der ,Oeuvres complétes* von
Chareot, ist unverkennbar unsere paraplegische Starre als eine Form
der Tabes spasmodique angefithrt, der Zusammenhang mit der Little-
schen Erkrankung ist hier ganz gelist. ,Jamais, je le repéte®, sagt
Chareot, ,on n’a constaté d’accidents céphaliques.“ Auf die Vermuthung,
dass Frithgeburt hier das ursiichliche Moment sei, geht Charcot nicht
ein, dagegen deutet er darauf hin, dass das Pyramidenbiindel zu der
Zeit, da sich die Krankheit zeige, erst in Entwickelung begriffen sei,
und dieses Verhiiltniss mige unter gewissen Bedingungen die Ent-
stehung einer entziindlichen Lision in demselben begiinstigen.

Indess konnte die Beziehung der ,spastischen Spinalparalyse hei
Kindern®, wie sie fortan hiess, zur Little’schen Erkrankung nicht lange
unbemerkt bleiben. Es war Seeligmiillert*?), der 1879 in einer um-
fassenden Behandlung der Lihmungen im Kindesalter bei den ,spasti-
schen Spinalparalysen®, von denen er eine Erb'sche Form ohne
Atrophie, und eine atrophische Form (die amyotrophische Lateral-
sklerose Charcot's) unterschied, zu welchen er als dritte Form die
Thomsen'sche Erkrankung hinzufiigte — es war Seeligmiiller, sage ich,
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der wieder an Little ankniipfte, das itiologische Moment der Fri;l?-
geburt gelten liess, im Widerspruch zn Erb betonte, daas.aul:h die
Arme dabei nicht immer frei von Starre seien, und im W1derspmc?1
zu Charcot Schwachsinn und Strabismus als haufige cerebrale l:}ﬂmph-
cationen der spastischen Spinalparalyse hervorhob. Er schien ge-
neigt, neben der rein spinalen eine ,cerebrospinale® Form der Er-
krankung gelten zu lassen. A

Auf demselben Standpunkt steht denn auch die Ziiricher Dissertation
von Naef**%) (1885) iiber die ,spastische Spinalparalyse im Kindesalter®,
Sie kennt rein spinale spastische Paralysen, fiir deren Aetiologie Naef
die wichtige Thatsache eruirt, dass zwei Fiinftel oder, wenn man strenger
sondert, neun Zehntel aller Fille Friihgeburten betreffen, und zweitens
.die spastischen Spinalparalysen complicirt mit Hirnsymptomen®, in
deren Aetiologie die schwere Geburt mit Asphyxie die Hauptrolle
spielt. Von diesen cerebrospinalen Formen meint er: ,Gehirn und
Riickenmark seien bei ihnen in gleichem Grade beschiadigt.“ Die Riick-
kehr zur dlteren Auffassung dieser Formen bereitet sich aber durch
die weitere Bemerkung vor: ,Vielleicht ist die Affection des Gehirnes
in manchen, méglicherweise in allen jenen Fillen das primire und die-
jenige der Medulla spinalis nur secundirer Natur. Dann hétten wir
es im Grunde genommen mit cerebralen spastischen Lihmungen
zu thun.”

Wenn Naef sich wenigstens theilweise von der spinalen Auf-
fassung der in Rede stehenden Formen abwandte, so lag dies daran,
dass unterdess der Glanz der Tabes spastica etwas verblasst war.
Dafiir hatten Flechsig’s Entdeckungen iiber die Sonderung der Ricken-
marksstringe durch die Markentwickelung und iiber die Verspitung
der letzteren in den Pyramidenbahnen die allgemeine Anfmerksamkeit
auf sich gezogen, und es lag nahe, diese neuen Daten zur Erklarung
der angeborenen Lihmungsformen im Kindesalter zu verwerthen.

Naef stand bereits unter der Einwirkung einer bedeutsamen
Arbeit von Ross'*®), welche die Meinung aussprach, dass ,eine grosse
Ziahl, wenn nicht alle Fille* von spastischer Paraplegie im Kindes-
alter von Cerebralerkrankungen abzuleiten seien. Diese Auffassung
setzte sich nicht etwa in directen Gegensatz zu Erd’s Lehre von der
Tabes spastica, sondern kniipfte vielmehr an dieselbe an. KErb hatte
in einer zweiten Arbeit (in den mir nicht zugiinglichen ,Memorabilien
aus der Praxis*, Heilbronn 1877) die Vermuthung ausgesprochen,
die paraplegische Starre rithre von einer Entwickelungshemmung der
Pyramidenbiindel her. Nun hatte Flechsig das Ausbleiben der Pyramiden-
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entwickelung bei Anencephalen constatirt und in einigen Fillen von
porencephalischen Defecten der Hirnrinde war eine unvollkommene
Ausbildung der Pyramiden gefunden worden; Ross selbst hatte einen
von ihm beschriebenen Fall von congenitaler allgemeiner Starre
seciren kionnen und einen bilateralen porencephalischen Hirndefect
dabei gefunden; so lag es ihm nahe, anzunehmen, dass auch in den
Fillen von paraplegischer Starre die postulirte Verkiimmerung der
Pyramidenbiindel von einem Hirndefect herrithre. Der Umstand, dass
die Kinder mit paraplegischer Starre meist zu frith geboren waren,
zu einer Zeit, da die Markentwickelung der Pyramidenbiindel noch
nicht abgeschlossen ist, kam der Theorie zu Hilfe, und so war man
endlich nach einem langen und lehrreichen Umweg wieder bei der
Paraplegia cerebralis von Benedikt und ». Heine angelangt.

foss verfehlte iibrigens nicht, auch auf die klinischen Griinde
aufmerksam zn machen, welche eine Vereinigung der _spastischen
Spinallihmung® mit der allgemeinen cerebralen Starre der Kinder
forderten, auf jene Uebergangsformen, welche bereits Little so genan
bekannt waren. Mit Ross ist auch die Zusammengehirigkeit der
beiden Formen wenigstens von deutschen und englischen Forschern
nicht wieder in Frage gestellt worden. Alle folgenden Autoren, wie
Hadden®"), Woiters'™®), Osler, Sachs, Gowers®"), Feer'®) u. A, lassen
die frithere ,spastische Spinalparalyse des Kindes* in der allgemeinen
cerebralen Starre aufgehen. Nur unsere Ansicht iiber die anatomische
Bedingung der paraplegischen Starre hat seither, wie ich zeigen werde,
eine Abinderung erfahren.

Ieh will nur noch die klinischen Momente zusammenstellen,
welche zur Vereinigung von allgemeiner Starre und paraplegischer
Starre (spastischer Spinalparalyse) nithigen :

1. Man findet hier wie dort dieselben itiologischen Momente
der Frithgeburt und der asphyktischen Geburt.

2. Es gibt bei der paraplegischen Starre alle Ueberginge von
spurweiser Betheilignng der Arme bis zum voll ausgeprigten Bilde der
allgemeinen Starre.

3. Man beobachtet gelegentlich Fiille, die sich zuniichst als all-
gemeine Starre repriisentiren, nach Jahren aber die charakteristischen
Symptome der Starre nur an den Beinen zeigen.

4. Es finden sich mit grosser Hiufigkeit neben den reinen
Paraplegien (den fritheren rein spinalen Formen) solche mit unzweifel-
haft cerebralen Symptomen: wie Schwachsinn, Sprachstirungen und
insbesondere Strabismus.
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Ich kniipfe jetzt dort an, wo ich die Behandlung der allgemeinen
Starre abgebrochen habe, bei dem Verhiltnisse der letzteren zur bi-
lateralen spastischen Hemiplegie, dem dritten Typus der cerebralen
Diplegien. Wenn man versucht, sich das Bild einer bilateralen
Hemiplegie theoretisch zu construiren, so wird man sich zunichst
sagen miissen, dass es weit mehr enthalten diirfte, als was sich durch
die Summirung von zwei Hemiplegien ergibt. Nach ziemlich all-
gemein anerkannten Lehren riihrt ja die Beschrinkung der Lihmung
bei einer Hemiplegie anf die untere Gesichtspartie und die Endglieder
von Arm und Bein von der ungleichmissigen doppelseitigen Ver-
tretung beider Korperhilften in den Hemisphidren her, Fiir die Inner-
vation des Rumpfes und der anstossenden Extremititenabschnitte reicht
eben die Vertretung dieser Theile in der gesunden, ungekreuzten
Hemisphiire noch aus. Sind aber beide Hemisphiiren des Grosshirnes
geschiidigt, so wird gerade darum das Bild der Léhmung Symptome
enthalten, die weder bei der rechts- noch bei der linksseitigen Hemi-
plegie gefunden werden, und unter diesen ist die Ldhmung der
Nackenmuskeln, der Rumpfmuskulatur und die grissere Ausdehnung
der Extremititenlihmung wohl zu erwarten. Dagegen i1st kein Grund
vorhanden, weshalb die bilaterale Hemiplegie in ithren Hauptcharakteren
von der einseitigen Lihmung abweichen sollte. Die Arme miissten
also auch hei ersterer stirker oder mindestens ebenso stark betroffen
sein wie die Beine, und das Verhiltniss von Lihmung und Contractur
diirfte kein anderes sein, als wir es bei der Hemiplegie gewohnt sind.
dass nimlich die Lahmung eine Weile ohne Contractur verbleibt, dass
sich spiiter Contractur hinzugesellt, dass aber doch die Liahmung der
hervorstechendste Zug des Bildes verbleibt. Zu einem Ueberwiegen
der Muskelspannung iiber die Muskellihmung gibt das Moment der
Bilateralitiit keinen Anlass.

Es gibt nun Fille in der Klinik, welche diesen Erwartungen
entsprechen und demnach den Namen einer ,bilateralen Hemiplegie®
oder ,bilateralen spastischen Cerebrallihmung* vollauf verdienen.
Die Little’sche Erkrankung weicht aber, wie wir wissen, von diesen
bilateralen Hemiplegien in zwei wesentlichen Stiicken ab: die Arme
sind l:eilihr 'u‘\-'enigur betroffen als die Beine und die Erkrankung
aussert sich minder durch Lihmung als durch Muskelspannung. Es
entsteht darum die Frage, ob die Little'sche Erkrankung nicht von der

bilateralen Hemiplegie villig getrennt werden sollte, und wenn man

sich fiir diese Trennung entscheidet, ob Uebergangsformen anzuerkennen

sind, oder ob die beiden Krankheiten, die man gesondert hat, auch
als einander villig fremde Affectionen aufzufassen sind.
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Verschiedene Autoren haben zu dieser Frage verschiedenartig
Stellung genommen. Dejerine®*®) z. B., der letzte Autor, den ich fiber
diesen Gegenstand gelesen habe (April 1892), scheint eine scharfe
Scheidung ohne Uebergiinge und eine sichere Differentialdiagnose zu
vertreten. KEr differenzirt die Litfle'sche Krankheit gegen die Hemi-
plégie cérébrale infantile double, wie er sie im niichsten Absatz von
der multiplen Sklerose unterscheidet. ,Cette affection est donc bien
différente de la maladie de Little; dans 'une il y a une paralysie trés
prononcée, avec arrét de développement des membres et des muscles;
les malades sont impotents parce qu’ils sont atrophiés et paralysés;
dans 'autre il n’ya que de la contracture sans paraplégie ni arrét de
développement: les malades sont impotents an prorata de leur con-
tracture. Dans I’hémiplégie double enfin, les bras sont plus pris que
les jambes, ce qui est le contraire dans la maladie de Liftle. En
dehors des anamnestiques ces signes suffisent, comme on le voit, pour
différencier les deux affections*).*

Eingehender, aber auch minder sicher dussert sich Feert®), dessen
Baseler Dissertation (1890) eine der besten Darstellungen der all-
gemeinen Starre enthilt:

.von der ,cerebralen Kinderlihmung® (Hemiplegia spastica in-
fantilis, Policencephalitis) ist die Trennung der Halbseitigkeit der-
selben wegen meistens sehr leicht .. .. Nun hat aber Little fiinf
halbseitige Fille von Muskelstarre beschrieben (nach schwerer und
operativer Geburt), Rupprecht einen weiteren (Tabelle Nr. 12). Anderer-
seits tritt die cerebrale Kinderlihmung hiufiz latent, ja auch con-
genital auf, nicht selten nach asphyktischer oder instrumenteller Geburt.
Ferner sind einzelne Fille von doppelseitiger cerebraler Kinderlih-
mung vorhanden, wenn sie auch nicht immer als solche bezeichnet
gind %

» Wiihrend der geniale v. Heine die Aehnlichkeit der Gliederstarre
und der cerebralen Kinderlihmung richtig erkannte, jene als Para-
plegia spastica infantilis, diese als Hemiplegia spastica infantilis be-
zeichnete, scheint seither diese Aehnlichkeit in Deutschland keine

*) P. Marie*), dessen rasch zu verdientemn Euhm gelangte  Lecons sur les
maladies de la moelle* erst nach Abschluss des obigen Aunfsatzes in meine Hinde
gefallen sind, steht dagegen auf einem Standpunkt, der sich nicht mehr wesentlich
vom meinigen unterscheidet. Er behiilt zwar den unpassenden Namen Tabes
spasmodigue bei, vereinigt aber darunter ausdriicklich die allgemeine und die
paraplegische Starre und reiht wenigstens einen Theil dieser Fille den bilateralen

Hemiplegien an.
Beitrige zor Kinderheilkande, N, F. 111 2
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Und doch kinnen Fille ein-

Beachtung mehr gefunden zun haben. :
o g Schwierigkeiten bietet,

treten, wo die Differenzialdiagnose erhebliche
ja geradezu unmdaglich wird.® d

Obwohl Feer die Schwierigkeit der Untersnhexdung+ anerkennt,
bleibt er schliesslich doch bei dem Vorsatze stehen, die beiden Krank-
heiten scharf zu sondern: _

_Die Frage driingt sich auf, ob die angeborene l.Ghederstarre
nicht einfach als eine doppelte cerebrale Kinderlihmung sich auffassen
lisst, wie es verschiedene amerikanische Schriftsteller thun, \.r.re]ch.e
die Krankheit als doppelte spastische Hemiplegie bezeichnen, sie ‘_—'ﬂlt
der cerebralen Kinderlihmung abhandeln und iiber die Differenzial-
diagnose nichts aussagen? Dies muss im Grossen und Ganzen ent-
schieden verneint werden, wie die Aetiologie, das klinische Bild, die
pathologische Anatomie beweisen, die in der grossen Mehrzahl :iier
Fille die Unterscheidung (abgesehen von der Halbseitigkeit respective
Doppelseitigkeit) miglich machen.* . . .

Er schliesst indess wiederaum mit einer Einschrinkung:

,Allerdings muss man zugestehen, dass in gewissen seltenen
Fillen, besonders congenitalen Ursprunges, eine Trennung vorliufig noch
unmiglich ist.©

Wenn ich nun noch wiederhole, dass die anglo-amerikanischen
Autoren seit Koss und Mae Nutt die Frage der Trennung beider
Affectionen iiberhaupt nicht aufgeworfen haben, sondern beide als
.Bilateral spastic hemiplegia® abhandeln, so glaube ich Widerspriiche
genug zusammengestellt zu haben, um eine Neubearbeitung des Themas
zn rechtfertigen,

Es wird sicherlich giinstig fiir die englische Auffassung sein,
wenn sich einigermassen zahlreich Fille nachweisen lassen, welche
die Charaktere von allgemeiner Starre und bilateraler Hemiplegie in
wechselnder Mischung vereinigt zeigen.

Solcher Fille gibt es nun viele; man mdachte sagen, sie sind
zahlreicher als die beiden Typen, zwischen denen sie die Ueberginge
darstellen. Schon FLiftle musste einzelne seiner Fille als Spasmo-
paralysis bezeichnen: es war doch neben der Starre die Liihmung nicht
zu ibersehen. In meiner unten folgenden Sammlung findet man
Falle reichlich vertreten, die nur als Combination von allgemeiner
Starre mit einer mehr oder minder deutlich ausgeprigten Hemiplegie
beschrieben werden kinnen. Auch Fille von paraplegischer Starre
mit  hemiplegischem Verhalten einer oberen Extremitit sind nicht
selten. Zwar wenn sich die beiden Affectionen combiniren kiinnen,
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beweist dies noch nicht, dass sie mit einander identisch sind, aber
es kommt doch in Betracht dass die beiden Charaktere, welche all-
gemeine Starre und bilaterale Hemiplegie trennen, sich bei Betrach-
tung einer Reihe von Fillen so sehr verwischen. Ein gewisses Maass
von Ldhmung (d. h. von Einschrinkung der Bewegungsformen) ist
bei der allgemeinen Starre jedesmal vorhanden; andererseits ist ein
schwerer Fall dieser Affection, bei dem Arme und Beine gleich stark
afficirt sind, von einer bilateralen Hemiplegie kaum zu unter-
scheiden.

Wenn wir uns so der Auffassung der Englinder zuneigen, so
kinnen wir die berechtigten Anspriiche der Anderen doch nicht ohne
Weiteres zur Seite dringen. Wir miissen allgemeine Starre und
bilaterale Hemiplegie als zwei Extreme in einer continuirlichen Reihe von
Formen gelten lassen. Wir werden uns in dieser Auffassung allerdings
nur dann gesichert fithlen, wenn wir die Bedingungen nachweisen kinnen,
deren Erfiillung die allgemeine Starre als Specialfall der cerebralen
Diplegien entstehen lisst. Ich hoffe, dies wird bis zu einem gewissen
Grade gelingen und habe schon eingangs erwihnt, dass das Material
fiir diese Aufklirung in den zwei Arbeiten von Gowers®®) (Birth palsies)
und Anton'**) beigebracht worden ist.

Dass ich als vierten Typus den cerebralen Diplegien die ,all-
gemeine congenitale Chorea und bilaterale Athetose® zurechne, er-
scheint auf den ersten Blick auffillig und bedarf nach zwei Richtungen
hin der Rechtfertigung. Ich gelangte dazu auf Grund eines Gedanken-
ganges, der in der ,Klinischen Studie® weitliufig auseinander gesetzt
ist und den ich hier in gedringter Kiirze wiederholen werde. Wir
hatten beim Studium der cerebralen Hemiplegie des Kindesalters die
Wahrnehmung gemacht, dass die halbseitige Lihmung in diesen
Formen durch eine Hemichorea vertreten sein kann, anstatt dass sich
wie sonst mit dem Riickgang der Lahmung eine posthemiplegische
Chorea einstellt. Dies war unsere choreatische Parese, die
primiire halbseitige Athetose Ouwlmont’s'*®),

Andererseits waren wir mit Charecof u. A. zu dem Schlusse ge-
langt, dass die Athetose nur eine Varietit der Chorea und von dieser
nicht zu trennen ist,

Daraus ergaben sich fiir die als bilaterale Athetose beschriebenen
Formen zwei Auffassungen, die eine einer primiren Vertretung der
bilateralen Lihmung durch bilaterale Athetose wie bei unserer chorea-

tischen Parese, die andere einer Gleichstellung der bilateralen Athetose
o
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mit einer posthemiplegischen Bewegungsstirung, wenn ein Stadml'n
reiner Lihmung zu Anfang nachzuweisen war, Somit durfte man die
congenitalen oder frith entstandenen bilateralen Athetosen nicht mehr
von den cerebralen Diplegien ausschliessen.

Ich bin hierin ihrigens nicht ohne Vorginger. Von Little abge-
sehen, hat bereits Ross in der erwihnten Arbeit, von der die cerebrale
Auffassung der infantilen Paraplegien ausging (1883), die bilaterale
Athetose den posthemiplegischen Bewegungsstirungen eingereiht.
Gowers und J. C. Simpson'**) (1890) haben dann, wie ich es hier thue,
die bilaterale Athetose mit der bilateralen spastischen Liahmung ver-
einigt. Die unabweisliche Zusammengehirigkeit dieser Formen hat sich
(1890) auch einem italienischen Autor iiber die Athetosen (Massalongo)
aufgedringt.

Ich gedachte, der Erirterung der choreatischen Formen einen
grisseren Raum in dieser Arbeit einzuriumen, bis mir wihrend der
Abfassung des Manuscriptes das vortreffliche Buch von Awudry'*Y) in Lyon
(I’Athétose double et les chorées chroniques de 'enfance, 1892) in
die Hénde gerieth. Ich habe mir also das Stiick der Arbeit, das ich
hier bereits gethan vorfand, erspart und darf in Betreff der Geschichte
dieser Formen wie in Betreff anderer Punkte auf Awdry verweisen.
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Diese beiden Gruppen kionnten noch vereinigt

wenden® . . . J ol SEEEEESURENERE . 23 Fille
Y it
E.; Paraplegische Starre (XXI—XXXIT) . . . 12 .,
g
T
K.} Choreatische Formen (XLI—LIII) . . . . 13
L.

Fiir die Krankengeschichten gilt die ndmliche Vorbemerkung wie
in der ,Klinischen Studie®, dass in der Regel eines Symptoms nur
dann Erwihnung geschieht, wenn es vorhanden war, so dass die
Nichterwiihnung desselben nicht als Unterlassung gedentet werden soll.

Krankengeschichten.

4. Typische allgemeine Starre.

I. Johann Kundner, 9 Monate. Neuntes Kind, asphyktisch geboren,
spiter Icterns. Angeblich bewegungslos.

Status praesens. Grosser Schiidel, Fontanelle 5 (Rhachitis.) Stark vor-
tretende Augen, ganz ausdruckslose Miene. Bestindiges leises Stéhnen, ziemlich
dicke Zunge, die hiinfiz vorgestreckt wird.

Sehr starke Nackenstarre; das Kind kann nur als Ganzes bewegt werden;
Hypertonie aller vier Extremititen, Arme in _Anbetungsstellung (wagrecht nach
vorne ausgestreckt, Hinde dorsalflectirt, die Handflichen gegen den Beschaner),
die Beine in Viertel-Bengung in Hiift- und Kniegelenk.

Sehr lebhafte Patellarreflexe. Nadelstiche erregen ein eigenthiimliches
Grunzen und einen an Frihlichkeit mahnenden Gesichtsansdruck.

Beiderseits Epikanthus.

II. Kath. Steinmiiller, 10 Monate. Viertes Kind, normal, rechtzeitig
geboren, keine Fraisen bis vor 3 Wochen; im dritten Monate sei, nach Angabe
der Mutter, der Schidel fest peworden.

Schidel abnorm klein, 355 Quernmfang, Querdurchmesser vor den Ohren 115
von Stirn zum Hinterhaupt 128, Fontanelle nicht zu fihlen, keine Naht zu tasten.
An Stelle der Stirnnaht eine kleine Leiste, die Gegend der Sagittalnaht deutlich
erhoben, Schlifeschuppen vorgewdlbt.

Gesicht nicht unangenehm; das Kind folgt dem Licht, auf starke Gerfinsche
aufmerksam und wendet den Kopf nach der Schallquelle; andere Male schenkt
es diesen Sinnesreizen keine Aufmerksamkeit. Es scheint Niemanden zn kennen
lisst sich nicht beschiiftigen, behiilt Nichts in der Hand und muss gefiittert warden:
auf Nadelstiche weint es, wehrt aber nicht ab. Es weint regelmiissig wenn E;
nass 1ist.

Das linke Aunge zeitweise nach unten anssen abgelenkt, hiinfig Strabismus ;
andere Male wird dieser nicht bemerkt. Die Mimik der linken Gesichtshﬁ.lft;

bleibt gegen die der rechten zuriick. Die oberen Extremitiiten be einer Vorstellung
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durch 1f, Stunde in der Gottesanbeterin-Stellung, dabei aber unruhig; andere
Male werden die Arme ungezwungen gehalten und reichlich bewegt; die Beine
werden weniger bewegt, die Fiisse in mobiler Klumpfossstellung, das Abdomen ist
flach, alle Muskeln derb, es besteht sehr deutliche Hypertonie der Arme, Beine
und des Nackens; das Kind kann als Ganzes bewegt werden. Beim Aufstellen
werden die Oberschenkel krampfhaft adducirt, gekrenzt und das Kind stellt sich
auf die Zehenspitzen; die Patellarreflexe beiderseits lebhaft.

Die bei der Vorstellung hiufiz beobachteten Anfille bestehen in Wendung
des Kopfes und der Augen nach links und in clonischen Zuckungen beider halb
ausgestreckter Arme. Solche Anfille biiufen sich sehr oft bis zur Dauer einer
Viertelstunde, das Kind wird auch manchmal dabei blan.

An diesem Kinde wuorde von Gersuny die von ihm ersonnene Operation
der Crani-Amphitomie vorgenommen und das Kind nach erfolgter Heilung von
Dr. 0. Rie in der Gesellschaft der Aerzte Wiens am 13. Jinner 1893 vorgestellt.

III. Josef Gruby, 14 Monate. Erstes Kind, rechtzeitige, aber schwere
Geburt, nicht asphyktisch. Es wird bemerkt, dass es nicht sitzen kann und
auffillige Bewegungen mit den Hinden macht. Vegetative Functionen vollkommen
in Ordnung,

Status praesens. Anffillig gnt genibrtes Kind mit dicken, prallen Muskeln.
Vollstiindig steil abfallendes Hinterhaupt, etwas compensirt durch Erweiterung im
biparietalen Durchmesser und Hervorwélbung der rechten Schlifenschuppe. Missige,
aber dentliche Spannung aller Extremititen und des Nackens. Handbewegungen
plump und ungeschickt. Aufgestellt, driickt es die Kniee aneinander und stellt sich
auf die Fussspitzen. Bei Beklopfen der rechten Patellarsehne erfolgt eine Zuckung
in den linken Adductoren und umgekehrt.

Das Kind ist ruhig und gntmiithig, fihrt aber bei jedem Gerdusch zu-
sammen. Es spricht noch nicht, macht aber einen intelligenten Eindruck.

3 Monate spiter. Vor 3 Wochen Augenverdrehungen durch 24 Stunden,
Erbrechen, durch 8 Tage hohes Fieher,

Exanthem (Scarlatina?).

IV. Edunard Klinghammer, 18 Monate. Die Mutter hat im fiinften
Monate der Schwangerschaft einen Fall gethan. Das Kind ohne Zange, aber
asphyktisch geboren, Nie Fraisen.

Status praesens. Normal gebildeter kleiner Schiidel, dngstlicher Gesichts-
ausdruck. Im Gesichte keine Asymmetrie. Mund weit offen, Zunge etwas grisser.
Es hebt den Kopf nicht, passive Bewegungen des Kopfes stossen auf leichten
Widerstand. Leichte Hypertonie der oberen, stiirkere der unteren Extremititen,
Die Hinde in ungewihnlicher Streckstellung. die Finger meist extrem gespreizt.
Aufgestellt, iiberkrenzt es sofort die Beine, stellt sich anf die Zehenspitzen. Patellar-

reflexe lebhaft.
Das Kind spielt nicht, es kann nicht stehen und sitzen, folgt aber einem

Licht mit den Aungen und greift ungeschickt nach vorgehaltenen Gegenstiinden.

V. Johann Kainrath, 22 Monate. Viertes Kind, rasche Geburt, doch
cyanotisch. Am dritten Tage nach der Geburt Fraisen, seither keine mehr.
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Status praesens. Gut ausgebildeter Schidel. Epikanthus, Liegt mit weit auf-
gerissenem Munde da und schreit mit unangenehm plirrender Stimme. Kein
Btrabismus

Es ist vollkommen steif, man kann es von ciner kleinen KﬁTPETEt*ue_hﬂ
als Ganzes bewegen, hei der Ferse umdrehen, beim Nacken erheben Deutliche
Spannung im Nacken und an den oberen Extremitiiten, noch stirkere der Beine,
Beim Aufstellen kreuzt es die Oberschenkel .

Es bedient sich beider Hiinde, aber ungeschickt, kann nicht sitzen, nicht
stehen. Unrein,

Die Patellarreflexe lebhaft.

VI. Johann Witzmann, 2 Jahre, 8 Monate, Siebentes Kind. Angeblich
Schreck in der Schwangerschaft, sonst normal. Vor 1 Jahre einmal Fraisen von
Y stindiger Dauer. Dabei Fieber. Weint sehr viel, spricht nicht, kann nicht sitzen,
stehen, gehen. Sechs frithere Kinder waren gesund.

Status praesens. Auffallig kriftiges Kind mit kleinem Schidel, brauner
Hautfarbe, unintelligentem Gesichtsausdruck. Es ist sebr unruhig, ermangelt nicht
emer gewissen Aufmerksamkeit.

Mund weit offen, starke Speichelung, abnorm iibermiissiges Grimassiren,
besonders starke Verziehung der linken Gesichtshilfte.

Das Kind fihrt willkiirliche Bewegungen mit den oberen Extremititen aus:
dieselben hochgradig hypertonisch. Legt man das Kind auf den Riicken, so hilt
es die Hinde immer in Anbetestellung, dabei die Fiisse an den Leib angezogen,
Die unteren Extremitiiten gleichfalls stark hypertonisch. Sitzen unmiglich. Beim
Aufstellen werden die Oberschenkel iiberkrenzt., Die Beine bis zum J#hie zeigen
eine intensiv hyperimisch geriithete Haut

Patellarreflexe sehr lebhaft.

VII. Johanna Lackner, 3 Jahre. Erstes Kind Mit 61/, Monaten wiih-
rend eines schweren Icterus der Mutter geboren. Nicht asphyktisch. Hat zu wieder-
holten Malen durch mehrere Tage Fraisen gehabt. Spricht nichts ausser ,Mama®,
kann nicht sitzen, schreit eigenthiimlich, Vor einigen Monaten Augenleiden, das
zu beiderseitigen Hornhantnarben gefiihrt hat.

Status praesens. Abnorm hoher Schiidel. Korperlich sehr zuriickgeblieben.
Zihne erst seit dem zweiten Jahre. Sehr heiter, patscht und schligt nm sich.
Der Nacken zeigt keine Spannung, die Arme miissige, die Beine starke Hypertonie,
Die letzteren werden im Hiifrgelenk stark abducirt, in den anderen Gelenken
gebeugt gehalten, kinnen aber auch ausgestreckt werden.

Sensible Reaction lebhafi.

VIL Karl Réll, 8 Jahre. Viertes Kind: durch 2 Tage verzigerte, mit
Forceps heendete Geburt. Soll nicht asphyktisch gewesen sein. Kann nicht gehen,
stehen, sitzen und sprechen, versteht aber.

Status praesens. Kirperlich gut entwickelt, Schiidel deutlich asymmetrisch,
rechter Stirnhicker flach; perverse Mimik, macht beim Weinen eher den Eindruck,
als ob er lachen wiirde. Die linke Gesichtshilfte scheint schwiicher innervirt.
Grosse Zunge.
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Hypertonie des Nackens, der Arme und Beine. Ueberall schwer zu bewegen,
von jeder Stelle als Ganzes aunfzuheben. Keine Lihmung. Steht mit gekreuzten
Beinen auf den Zehenspitzen. Bei Gehversuchen wird nur das rechte Bein ein
wenig gehoben. Die Kniee sind beim Stehen mit grosser Gewalt aneinandergepresst.

Musculatur gut entwickelt, nicht hypertropisch.

IX. Alois Sepocha, 31, Jahre. Sichentes Kind, leichte Geburt, keine
Asphyxie. Gleich am ersten Tage Fraisen, die sich monatelang wiederholten. Spricht
Alles, hat schon mit 2 Jahren gesprochen, soll intelligent sein, allein essen, aber
nicht gehen.

Status praesens. Gut entwickeltes, sehr heiteres Kind. Lebhafter Gesichts-
ausdruck, weite Pupillen, keine Gesichtsasymmetrie. Die passive Beweglichkeit
des Kopfes nicht erschwert, doch wird der Kopf meist schief gehalten. Die Extre-
mititen lebhaft bewegt, die Arme zeigen aber sehr bedeutende Spannung; die
Hypertonie der Beine ist enorm, die Patellarreflexe sehr lebhaft.

Das Kind stellt sich auf die Fussspitzen mit aneinandergepressten, halb-
gebeugten Knieen; es kann am Fuss als Ganzes bewegt werden.

Nadelstiche bringen es in Aufregung, es weint nicht, macht aber Abwehr-
bewegungen.

Die Musculatur nicht besonders dick.

X. Leopold Hawlath, 51/, Jahre. Zweites Kind. Angaben iiber Geburt
fehlen. Angeblich seit dem Alter von 6 Monaten krank. Das Kind ist nie gelanfen,
spricht nicht, wverlangt nicht nach Nahrung, verlangt aber, gesetzt zu werden,
kennt seine Umgebung, soll gut hiren.

Status praesens. Ruhiger Gesichisansdruck, Schiidel gross, Fupillen gleich,
reagiren prompt, leichter Strabismus convergens. Mund meist weit often. Ath-
mung ruhig.

Willkiirliche Bewegungen erfolgen nur selten, dann links mehr als rechts.
Die Arme werden fast immer in folgender Stellung gehalten: Oberarm abducirt,
Ellbogen gebeugt, Hiinde supinirt, Handflichen sehen im Liegen nach oben; Hand-
gelenke iiberstreckt, Danmen eingeschlagen. Diese Stellungen sind namentlich rechts
constant, wihrend links hie und da Schulter und Finger activ bewegt werden.
Sie sind durch Muskelspannungen bedingt, die schwer zu iberwinden sind. Bei
passiver Ueberwindung treten die Muskelbiuche als Stringe hervor; sobald man
loslisst, kehren die Arme in die fritheren Stellungen zuriick.

Die unteren Extremititen stark hypertonisch in Streckung. Adductoren-
spannung sehr bedeutend. Bei passiven Bewegungsversuchen steigert sich der
Tonus. Patellarreflexe sehr lebhaft. Wenn man das Kind aunfstellt, stellt es sich
auf die Zehenspitzen, bei Gehversuchen kreuzt es die Unterschenkel. Dabei im
Knie und Hifte gebengt, Kniee aneinander gepresst.

Die Kopfbewegungen sind frei, doch fillt der Kopf, dem Gewichte folgend,
bald nach hinten, bald auf die eine oder andere Seite. Auf Nadelstiche heftige
HReaction mit Schreien und Zusammenzichungen in allen Extremititen.

XI. Rosa Rath, 9 Jahre. Zweites Kind. Das erste Kind lebt und ist gesund,
ein drittes Kind ist gesund; Geburt 6 Stunden gedauert, Asphyxie war vorhanden,
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aber gering. Die ersten 4 Wochen war das Kind nicht abnorm. Dann

Kind in die Kost, so dass die Mutter vom weiteren Tel:lﬂuf nichts weiss. Wal
der Schwangerschaft kriinklich, — Das Kind spricht kein Wort, hﬁr:c um.i -
Alles, ist noch immer schreckhaft, schreit leicht. Mit 2 Jahren h:&rﬂlta rein, sch
zum Weinen zu bringen, immer heiter, sitzt nur angelehnt. Seit § Jahren feg
das im Stande, allein kann sie noch immer nicht sitzen. Niemals Fraisen, de
sicher keine Epilepsie. Mund immer offen.

Ziemlich grosses Kind, nicht schlecht geniihrt, etwas mager, die Beine
magersten, kithler. Sehr heiterer Gesichtsausdruck, Zunge etwas gross nnﬂ. di
Zihne schlecht, breiter, flacher Gaumen. Der Schiidel ist recht klein, namentlich
im Hinterhaupte, weite Pupillen, lebhaftes Mienenspiel; Kopf wird guat gﬁhal_.
Widerstand gegen Nackenbewegungen; kann nicht sitzen, flacher Thorax und fl _
gespanntes Abdomen; das Kind als Ganzes zu bewegen. Zwangsstellungen der
oberen Extremititen, die behoben werden kiénnen, sich aber gleich wieder her-

13

stellen. Oberarm abducirt, Ellbogen rechtwinkelig gebengt, Handgelenk echt-
winkelig gebeugt, pronirt, Daumen abducirt und hyperextendirt, Zeigefinger
forcirter Spreizung und Extension. Die fibrigen Finger wechselnd gespreizt und
gestreckt (Mobile spasmus). Die linke Hand hat diese Stellungen seltener un 'E.

zeigt manchmal willkiirliche Bewegungen. - 199 d

=
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Untere Extremititen. Die Beine sind mager, lassen sich im Hift-
gelenk noch bewegen, ausserordentliche Adductorenspannung, missige Spannung i _
Knie, linkes Bein stirker als rechtes. Die linke grosse Zehe hiiufig in Hyper-
extension, die anderen Zehen in sehr langsam wechselnden Spannungen. Der linke
Fuss in Equinus-Stellung. Reflexsteigerung bis zum Clonus, hie und da willkiir-

liche Bewegungen der Beine,

Beim Aufstellen werden die Beine gekreuzt; das Kind stellt sich aof die
Zehen, ist kanm im Stande, einen Schritt zu machen, achtet sehr auf Nadelstiche,
ist aber durch dieselben nicht zum Weinen zu bringen, macht keine Abwehr-
bewegungen. ]
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XlI. Robert Drobil, 10 Jahre. Fiinftes Kind, die iibrigen ELI
Gewdhnliche Geburt. Keine hereditive Belastung ernirbar, Vater intelligent. Nie-
mals Fraisen: hat nicht sprechen gelernt, kann nur: .Papa! Mama!* und I! '
andere Worte undentlich articuliren. Geht erst seit dem vollendeten fiinften Jahre. [ '
Zeigt keine Theilnahme an kindlichen Spielen, lacht viel, weint selten. LEEED

:
|

Status praesens, Korperlich wenig entwickelt. Von tolpelhaftem Gesichts-
ansdruck; Schiidel wenig auffillig, weit abstehende Ohren. Grosse korperliche
Unruhe, bestindiges unmotivirtes Lachen. Er haut mit Hinden und Fiissen herum,
schligt, wenn er gereizt wird, auch die Aerzte, greift nach Allem, was er sieht.
Durch Hautreize ist er nicht zom Weinen zu bringen, greift nach der gestochenen
Stelle, weicht aus und lacht. Sehr dentliche Schwierigkeit bei passiven Bewegungen 4

der Arme und Beine. Reflexe sehr lebhaft.

Untere Extremitiiten schwach entwickelt. Gang ungeschickt mit nach vorne
gehengtem Oberkirper,

Miissiges Struma. . ‘. i1



XIL.—XVL 27

g B, Leichte allgemeine Starre,

XIII. Katharina Kokola, 21 Monate. Gewdhnliche Geburt. Vom dritten
Tage biz zu 2 Monaten sehr hinfige Fraisenanfiille, seither auch Strabismus. Das
Kind spricht noch sehr wenig, kann nicht sitzen, hilft sich gut beim Essen.

Status praesens. Schwiichliches Kind von auffallend brauner Gesichtsfarbe.
Lebhaft, sehr heiter, folgt den Vorgiingen um sich her mit grosser Aufmerksamkeit.

Leichter Strabismus convergens alternans. Gesichtsasymmetrie zu Ungunsten
der rechten Seite (spastische Innervation links?). Die oberen Extremititen ohne
Lihmung und Zwangsstellungen in Hypertonie. Der Kopf sinkt znmeist anf
die Brust.

Die Beine zeigen im Liegen keine so starke Hypertonie; rechts nur einen
gewissen Grad in den Adductoren, links Steifigkeit um das Sprunggelenk. Der
linke Fuss in sehr deutlicher Equinovarus-Stellang, manchmal auch der rechte.
Die linke grosse Zehe sehr hinfig dorsalflectirt.

Stellt man das Kind auf, so werden die Beine sofort in allen Gelenken
starr, beide Fiisse nehmen Eqguinus-Stellang an, ruben nur auf den stark ein-
gebogenen Zehen; beide grosse Zehen werden dorsalflectirt.

Patellarreflexe sehr lebhaft.

XIV. Karoline Fiirst, 3 Jahre. Ein jingeres Kind unter Fraisen gestorben.
Wahrend der Schwangerschaft mit diesem Kinde filhlte sich die Mutter immer
unwohl. Die Geburt danerte angeblich 4 Tage. Es kam cyanotisch zur Welt. Nach
5 Wochen Fraisen, die 14 Tage anhielten, immer einen halben Tag dauerten.
Seit 1 Monate tiglich mehrmals Anfille von 1—2 Minuten daunernder Bewusst-
losigkeit (Schwester von Bertha First, XLI).

Status praesens. Ungemein kriftizes Kind, nicht zu bindigende heitere
Unrohe. Leichter Strabismus convergens. Pupillen reagiren gut, Augenbewegungen
nach allen Richtungen frei. Das Kind spricht sehr schlecht, geht recht gut, folgt
den meisten Weisungen, zeigt keine Gesichtsasymmetrie. Keine Lihmung, Span-
nungen der oberen und unteren Extremitiiten, dentlich, aber wechselnd. Kein
Weinen auf Nadelstiche.

XV. Marie Maver, 4 Jahre Zweites Kind, normale Geburt. 3 Tage nach
der Geburt durch 14 Tage Fraisen. Seither immer krinklich. Hiufig Zuckungen des
ganzen Korpers, Verdrehen der Augen, anch aunsserhalb der Anfille. Kann nicht
allein sitzen oder stehen, spricht, aber nicht reichlich und sehr undentlich.

Status praesens. Schwiichliches, blasses Kind, Gesichtsinnervation sym-
metrisch. Zunge gerade vorgestreckt. Keine Lihmung. Die Beine beim Sitzen und
Liegen stark hypertonisch. Das Kind ist in ruhiger Lage angeblich nicht steif;
nar wenn man es anfasst oder erschreckt, entstehen Spannungen auch an
den Armen.

Bei sensibler Reizung der Haut erfolgt erst spit eine nicht entsprechende
Reaction.

XVL. Anna Bischek, 9 Jahre, Schwere Zangengeburt. Asphyxie. Begann
erst mit 5 Jahren zu sprechen, spricht noch heute undeutlich.
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Rechte Pupille weiter, linksseitige Facialisparese; die Zunge .
linken Mundbiilfte vorgestreckt. Alle Bewegungen der Zunge und des Gau mens
erfolgen sehr ungeschickt und nicht im Sinne der Auffarﬂeru.ng.. o

Die groben Bewegungen der Extremitiiten alle gu.t, bei feineren zeigt
eine gewisse Schwerfilligkeit. Allgemeine Hypertonie missigen Grades aller Mus .
‘Widerstand gegen passive Bewegungen. -

Reflexe lebhaft.

C. Unbestimmte Formen. |

XVIL Josef Dunkel, 2y, Jahre. Schwere Geburt, ¥/,stindige Asphyx
Spricht nicht, kann nicht lange auf den Fiissen stehen, spielt angeblich gut u
kennt seine Mutter; muss gefiittert werden.

Status praesens. Sehr kriftiges Kind von stupidem Aussehen. Am 8
ist das Hinterhaupt etwas vortretend.

Pupillen eng, gleich, von triger Reaction; deutliche Parese des L
Facialis, auch das linke Auge weniger geschlossen. Keine Lihmung. Hype
nur andeutungsweise vorhanden, Steht fest auf den Fiissen, Oberkérper und
dabei stark nach vorne geneigt. Der Kopf ruht mit dem Kinn auf der Brust des
Kindes.

Patellarreflexe sehr lebhaft. 2
Haut blass, dick, iiberall Falten bildend, starker Panniculus adiposus,

Arme schwammig. Die Consistenz der Muskeln in der linken Wade dentlich
mehrt. Eigenthiimlich schrilles, kurzes Weinen.
Weint auf Nadelstiche, macht keine Abwehrbewegungen.

XVIIL. Heinrich Heil, 21/, Jahre. Zweites Kind, gewihnliche Geburt,
Mit 8 Tagen Fraisen durch 3 Tage, seither Strabismus alternans convergens, Spricht
gut seit einem halben Jahre, fingt erst jetzt an zu gehen. ]
Status praesens, Heiter, unruhig, haut immer um sich. Sitzt mit gekriimmtem
Riicken, stiitzt sich mit den Hinden. Der Gang (mit Unterstiitzung) breit, miih-
sam, mit starker Hebung im Knie. Beim Stehen beiderseitiger Spitzfuss. Reflexe
gesteigert. Keine Lihmung, keine deutliche Hypertonie. 3
Weint nicht leicht auf Nadelstiche.

XIX. Joszefine Altner, 3 Jahre. Nichts iiber Geburt bekannt. Im fiinften
Monate traten die ersten Fraisen auf, die sich seither in Intervallen wiederholen,
dass oft mehrere Tage anfallsfrei sind, an anderen mehrere Anfille kommen, Daber
ganz steif, cyanotisch: Stuhlverstopfung. Im vorigen Jahre Fractur des linken
Oberschenkels ohme bekannte Ursache. Das Kind spricht nicht, kann nicht sitzen,
nicht stehen und gehen. ]

Status praesens. Missig genihrtes, sehr unruhiges Kind, Deutliche Zeichen
von Rhachitis, vorspringende Stirnhocker, aufgetriebene Rippenenden, wrhn'_
Ober- und Unterschenkel. Der Mund wird beim Weinen nach links verzogen, die
Zunge nach vechts vorgestreckt. Die oberen Extremitiiten werden in eipenthim-
licher Stellung gehalten, in den Ellbogen gebeugt, die Handfliichen und die Ulnar- I"_
seite nach oben. Aus dieser Stellung gebracht, kehren sie sofort in dieselbe zuriick.
Doch werden bei willkiirlichen Bewegungen mannigfache andere Stellungen Hil.'l,;_t;
genommen, :

et
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. Die Beine zeigen keine Hypertonie. Der linke Oherschenkel bedeutend ver-
kiirzt, das obere Fracturende deutlich zu fihlen. Patellarreflexe gesteigert.
Gegen Nadelstiche sehr empfindlich.
Kein Facialisphinomen.

XX. Rudolf Triller, 9 Jahre Erstes Kind, vier spiitere gesund. Missig
schwere Geburt. Hat erst mit 5 Jabren zu sprechen begonnen, mit 3 Jahren schon
gelaufen. Sehr lebhaft, lacht und springt ibermiissig, weint auch leicht, Schwach-
sinnig, lernt sehr schlecht.

Status praesens. Kleiner Schidel, mit deutlicher Firste in der Sagittalnaht.
Sehr spitzer Gesichtswinkel. Pupillen eng, gleich. Zunge weicht nach rechts ah.
Eigenthiimlich verbildete Ohren, schief stehend mit defectem Rand und einer
erhabenen Leiste zwischen Tragus und Antitragus. Dieselbe Difformitit zeigt auch
die Mutter an einem Ohre, wiewohl in geringerem Maasse. Die anderen Kinder sollen
sie gleichfalls zeigen.

Keine Lihmung, Gang gut, aber noch iiberall eine Andentung von Hypertonie.

D. Ueberginge von allgemeiner zu paraplegischer Starre.

XXI. Karl Ksischa, 2¢, Jahre. Normale, leichte, rechtzeitige Geburt.
Spricht nichts ausser:  Mama®, sitzt und steht nicht. Niemals Fraisen. Soll nicht
unintelligent sein und Personen erkennen.

Status praesens. Kleiner Schiidel. Strabismus convergens. Etwas Steifigkeit
des Kopfes, Arme frei beweglich, doch die Finger hiiufig in abnormen Stellangen
von Spreizung und Ueberstreckung. Enorme Hypertonie der Beine, die Adductoren-
contractur nicht zu iberwinden. Aunfgestellt, iiberkrenzt es die Beine. Patellar-

reflexe gesteigert.
Anf Nadelstiche normale Reaction.

XXII, Stefanie Madl, 3, Jahre. Zu 7 Monaten geboren.

Status praesens. Schiidel im Querdurchmesser aunffilliz verengt. Pupillen
weit, von prompter Reaction. Ziemlich unbeweglicher Gesichtsausdruck. Mimische
Bewegungen des Gesichtes asymmetrisch, meist scheint rechtsseitige Parese deut-
lich. Bei stiirkerer Innervation wird die Asymmetrie ausgeglichen, dann folgt ein
deutliches spastisches Verziehen der linken, manchmal der rechten Oberlippe.

Benehmen nicht unintelligent. Das Kind spricht ziemlich viel, verlangt
selbst die Befriedigung seiner Bediirfnisse. Es ist in allen Bewegungen langsam,

selbst in den Augenbewegungen.
Es zeigt eine auffillige Neigung, die eine oder andere Hand zu ballen. Die

Beine sind in miissigem Grade hypertonisch. Patellarreflexe erhalten. Sensible
Reaction normal. Das Kind kann nicht ohne Unterstiitzung stehen?

Gang?

XXIIl. Agnes Kummel, 5 Jahre. 11 Geschwister, 5 lebend, 6 gestorben
im ersten, zweiten und dritten Lebensjahre. — Mit 7 Monaten geboren, hat viel an
Stimmritzenkrampf gelitten. Spricht seit dem zweiten Jahre angeblich dentsch und
béhmisch, soll intelligent sein. Kann nicht gehen und stehen.
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Status praesens. Recht kiimmerlich entwickelt, h“ﬂ"_lﬁ’-“ ﬂ'_" 1
mager, Am Schidel Stirn- und Parietalhtcker sehr nusgghllﬂat,_ Hinter a!:pt e
das hinterste Stiick der Sagittalnaht zeigt eine da_utlmha.tmnanﬁrmga. E
senkung, Orbita und Nasenwurzel sehr flach. Die linke Lidspalte erscheint
der Ruhe und bei mimischen Bewegungen Kleiner. Beim Schauen leichter Nystag
beiderseits. Der linke Facialis vielleicht weniger innervirt. : .

Die oberen Extremitiiten zeigen eine gewisse S?hmrbeweglwl.lkmt,
gleichen der Nacken. Die Innervation der oberen Extremititen gut,‘kmna
Die Beine zeigen heim Liegen hochgradige Hypertonie. Wenn das E.m-.l ol
wird, treten die Fiisse mit den inneren Riindern iiber einander; bei Gehversuchen
zeigen die Oberschenkel Neigung zur Ueberkrenzung. Die grossen Zehen hiinfig in
Hyperextension. Beide Fiisse missstaltet, Plattfusse.

Enuresis nocturna.

XXIV. Franz Dolista, 6 Jahre. Das jingste von sieben Kindern, von
denen zwei gestorben. r

Mit 2 Jahren Krampfhusten, seither epileptische Anfille mit Cyanose, er
alle Tage, jetzt seltener. Es kann nicht gehen und nicht sprechen, bis auf we
zuletzt erlernte Worte. 1

Status praesens. Relativ grosser Gesichtsschidel bei kleinem Schidel-
umfang. Fast bestindiges Licheln, immer offener Mund, aus dem die d
gefurchte, schwerbewegliche Zunge hiiufig vorgestreckt wird. Spricht: ,Mama! Tata
gibt Zeichen einer sehr geringen Intelligenz. Pupillen weit. Rechte Gesichtsk
etwas zuriickbleibend. Die Hiinde nicht geliihmt, zeigen aber hiufig ganz abnorn
Stellungen; sie werden z. B. ganz gestreckt mit gespreizten Fingern und ver-
gehaltenen Handflichen erhoben. Die Beine zeigen hochgradige Spannung, besonders
der Adductoren, werden immer extendirt gehalten. Geht unterstitzt auf den Zehen
mit hochgehobenen Sohlen, gekrenzten Oberschenkeln und dibereinander ge-
driickten Knieen. b

Das Kind weint nicht bei Nadelstichen.

Wihrend der zwei Monate der Beobachtung keine Anfille.

E. Paraplegische Starre.

XXV. Karl Kriesel, 3 Jahre. Erstes Kind gesunder Eltern, normals
Geburt, nie krank, nie Convulsionen. Das Kind geht und spricht nicht, ist unrein,
versteht aber Alles, kennt seine Angehérigen, hiort gut. Es hat viel geschrieen 'n]]ﬂ,, :
geweint. :

Status praesens, Gut entwickeltes, kriftiges Kind von sehr int.e]]igantﬂﬂ
Benehmen, Es folgt Gesichts- und Gehiérseindriicken, zeigt nach der Thiire, nachdem
ihm die Untersuchung listiz geworden, agirt sehr lebhaft mit den Armen. Rechter
Mundwinkel steht tiefer, rechte Nasolabialfalte linger und seichter als links. k.

Sehr starke Adductorencontractur. Beim Aufstellen maximale Streckung
im Knie- und Fussgelenke. Die Kniee aneinander gepresst. Bei Gehversuchem
werden die Beine im Knie stark gehoben und auf die Fussspitzen niedergesetzt.

LERL
(4]

XXVI. Adolf Haliach, 3 Jahre. Erstes Kind, rechtzeitig, langdauernde AT
Geburt, Kopflage. Am zweiten Tag Fraisen durch 2 Stunden, die sich am nichsten

S R i
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Tage wiederholten; Strabismus seit jeher. Mit 21/, Jahren wieder Fraisen, angeblich
ohne Folgen. Begann mit 2 Jahren zu gehen und zu sprechen, spricht aber noch
immer schlecht. Schlift unruhig, schreit bei Nacht auf, zeigt leichte Zuckungen,
bei Tag hinfig plotzliche Réthung des Gesichtes.

Status praesens. UngewiGhnlich kriftiges Kind, Gesichtsausdruck nicht
intelligent, weint bestindig Mund immer weit offen. Strabismus divergens (linkes
Auge). Bei starkem Weinen durchans ungleichmiissige Innervation der Gesichtsziige.

Deutliche Hypertonie der Beine, besonders der Adductoren. Spannung
iibrigens sehr wechselnd. Reflexe lebhaft, keine Lihmung. Stellt sich mit dem
linken Fuss auf die Zehenballen. Gang nur mit Unterstiitzung miglich, sehr breit,
mit kleinen Schritten, kleinen Excursionen in den Gelenken. Gebraucht die
Hinde gut.

Urinirt sehr hiiufig in's Bett.

XXVIL. Antonie Kadletz, 4 Jahre. Zweites Kind, protrahirte Geburt,
die 2 Tage dauerte (erstes Kind Steisslage). Das Kind hat mit 2 Jahren gesprochen,
liuft noch nicht ordentlich, schleppt das linke Bein nach.

Status praesens. Schlecht genihrt, von mirrischem Aunssehen. Kleiner, stark
verlingerter Schidel mit stark gewidlbter Stirne. Die Kronennaht als Leiste vor-
springend. Leichter Strabismus convergens. Die Arme in jeder Hinsicht frei.

Die Beine zeigen bedeutende Hypertonie; besonders der Adductoren. Gang
zaghaft, ungeschickt, spastisch, bei Ermiidung wird das linke Bein nachgezogen.
Patellarreflexe rechts stirker als links. Ziemlich intelligent,

XXVIII. Vinecenz Morgenstern, 7 Jahre. Anamnese? Der Knabe seit
Geburt abnorm, hat mit 5 Jahrven zu sprechen begonnen, aber noch keine Con-
struction erlernt. Im letzten Friihjahr Fraisen, 3 Tage spiiter Pneumonie.

Status praesens. Seinem Alter entsprechend entwickelt, von thierischem
Gesichtsansdruck ; breiter Mund. Ueberwiegende Wirkung der Radifirmuskeln iiber
die Kreismuskeln desselben. Benimmt sich ganz theilnahmslos bei der Vorstellung.

An den Armen weder Lilimung noch Contractur. An den Beinen wechselnder
Grad von Hypertonie. Sehr dentliche Adductorenspannung. Gang entschieden
ataktisch, ohne jede Regelmiissigkeit. Hiufiges Fallen. Setzt dabei oft einen Fuss
kreuzweise iiber den anderen. Steht breit, schwankt nicht bei Augenschluss.

Reflexe lebhaft; Beine gerathen nach einigen Schligen auf die Sehne in
tonische Contraclur. Sensible Reflexe sehr lebhaft. Sensibilitit gut.

XXIX. Bertha Seibel, 9 Jahre. Frithgeburt mit 8 Monaten.

Status praesens. Das geistig sehr entwickelte Kind konnte nie gut gehen,
hat his vor Kurzem Schienen getragen. Es sitzt sehr gut, zeigt im Sitzen wie im
Liegen ausserordentliche Hypertonie der Beine, besonders der Adductoren. Es
erfordert die griisste Anstrengung, die aneinander gepressten Kniee zu trennen;
auch willkiirlich gelingt es der Kranken nur bis zu einem gewissen Grade. Das
Erheben der Beine mit gestreckten Knieen bereitet ihr grosse Schwierigkeiten.
Der Patellarreflex ruft einen vibratorischen Tremor oder eine Contractur des ganzen
Beines hervor.

Sie vermeidet es, ohme Unterstiitzung zu gehen, geht mit unvellkommen
gestreckten Knieen, mit auffilligen seitlichen Schwankungen des Beckens, tritt
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auf die Zehenballen mit lant hirbarem, schliirfendem Geriusch auf; steht auch
nicht gerne ohne Unterstiitzung, am liebsten auf dem rechten Beine. )
Kopf, Rumpf und obere Extremititen sind frei beweglich.
Kein Facialisphiinomen, kein Schwanken bei geschlossenen Aungen, keine
Sensibilititsstorung,

F. Combination von paraplegischer Starre mit Hemiparese. '

XXX. Josef Buchberger, 2 Jahre. Die Mutter fiel zu Beginn des
neunten Monates der Graviditit; das Kind kam 3 Wochen zu frith asphyktisch zur
Welt, nach leichter Geburt. Es ist heiter, achtl viel, spricht nur: ,Papa'!* und
_Mama!* geht noch nicht, kann sitzen. Es verlangt zum Stuhl, lisst Harn unter sich.

Status praesens. Gut entwickeltes Kind von wenig intelligentem Ausdruck.
Lacht bestiindig unmotivirt, ist nicht zum Weinen zn bringen.

Arme in jeder Hinsicht frei. Beine stark hypertonisch, besonders die
Adductoren; Fiisse starr, in Spitzfussstellung. Die Kniee in extremer Extension.

Der rechte Facialis vielleicht weniger innervirt als links. Die Contractur
im rechten Knie stirker als links. Der rechte Fuss tritt beim Aufstellen nur aunf
die Spitze auf.

XXXIL Gustav Donko, 5 Jahre. Zehntes Kind, mit 7 Monaten geboren
und immer sehr schwach gewesen. Die rechte Korperhilfte gelihmt, unbekannt seit
wann, doch jedenfalls seit sehr frither Zeit. Niemals Convulsionen. Begann mit
18 Monaten zu sprechen, mit 3 Jahren zu laufen. Das Kind ist sehr oft boshaft
und zornig, nicht so intelligent wie die Geschwister, doch mmmt die Intelligenz
sichtlich zn. Es gebrancht mit Vorliebe die linke Hand.

Status praesens, Grosser Schiidel, stark ausgepriigte Stirn- und Scheitel-
hécker. Imbeciler Gesichtsansdruck. Nystagmus, Strabismus convergens des
rechten Aunges. Der rechte Facialis minder innervirt. Rechte Thoraxhilfte flacher.
Spur von Contractur in rechten Ellbogen. Die Finger der rechten Hand gespreiat,
bei Greifbewegungen rechts deutlich ungeschickter; ibrigens keine fixe Stellung
der rechten oberen Extremitit. Keine messbare Atrophie.

Die Patellarreflexe beiderseits lebhaft; Sprache undeatlich; Gang gut. Beide
Beine missig hypertonisch.

XXXIIL. Richard Pfaffstitter, 6 Jahre Jingstes von finf Kindern,
Steissgeburt, Asphyxie, Wiederbelebungsversuche dorch mehrere Stunden. Nie
Convulsionen. Die  Nervenschwiiche* angeblich mit 1 Jahre bemerkt. Er spricht
nicht, kann aber sitzen, stehen und gehen, 1st munter nund reinlich.

Status praesens. Ausdrucksloses Gesicht. Auffillige Wolbung der Stirne,
kurzes Hinterhaupt. Weite Pupillen von lebhafter Reaction. Zunge gerade vor-
gestreckt, etwas stiirkere Action der rechten Gesichtshiilfte. Starke Hypertonie nur
in den unteren Extremitiiten, am wenigsten num's Sprunggelenk. Beim Gehen
werden die Unterschenkel gekreuzt, beide Beine abducirt; dabei geriith der ganze
Kirper in Tremor. Steht mit breiter Basis, hat Schwierigkeiten, die Fiisse vom
Boden abzuheben. Die rechte Hand wird spastisch ataktisch bewegt.

Reflexe normal, kein Fussphinomen. Weint auf leichte Stiche.

Wachtra g: Er begann mit 2 Jahren zu gEIll:'rl'_ die anderen Kinder normal.
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G. Combination von allgemeiner Starre mit Hemiparese.

XXXIII. Marie Fomm, 21 Monate. Erstes Kind, Friihgeburt von
7 Monaten, Steisslage, nicht asphyktisch. Das Kind sitzt und steht nicht, spricht
aber deuntlich,

Status praesens. Kleiner Schiidel, vortretende Tubera frontalia, etwas vor-
stehende Bulbi. Rhachitis. Weite Pupillen.

Kopf fillt nach riickwirts, Wirbelsiule im Sitzen stark gewilbt. Beide
Beine hypertonisch mit wechselnder Spannung. Bei Gehversuchen werden die Beine
tiberkrenzt. Patellarreflexe beiderseits sehr lebhaft.

2 Jahre und 8 Monate. Stille Fraisen vor 3 und 9 Monaten je einmal.

Status praesens. Korperlich sehr gut entwickelt. Stirne zoriicktretend. Ganz
flache Orbitae. Mund etwas offenstehend. Zunge vorstehend. Keine Spannung im
Nacken; Arme mitunter noch schwer beweglich. Hypertonie der Beine recht dent-
lich. Musculatur derb, Patellarreflexe lebhaft.

Beim Sitzen werden die beiden grossen Zehen hiufig gespreizt und hyper-
extendirt. Das Kind kann nicht ohne Unterstiitzung stehen, hilt Kniee und Ober-
kirper dabei gebeugt, presst die Kniee zusammen. Bedient sich beim Greifen der
linken Hand, mit der rechten greift es deutlich ataktisch.

Spur von Strabismus convergens, das rechte Auge mitunter nach innen
abgelenkt.

Schreit sehr wenig, fast immer heiter, Intelligenz ziemlich gut.

Keine Epilepsie.

XXXIV. Hugo Lindner, 26 Monate. Erstes Kind, schwierige Zangen-
geburt, nie Convunlsionen. Bis zu 14 Monaten immer kriinklich. Spricht noch
nicht, fingt eben an, zu gehen.

Status praesens. Grosser Schiidel, breite Stirne, sehr verlingerter Biparietal-
durchmesser, sehr kurzes Hinterhaupt.

Mund weit offen, Salivation. Selbst bei starkem Weinen wird das linke
Auge weniger zugekniffen; die linke Nasolabialfalte seichter als rechts.

Ziemlicher Widerstand bei passiven Bewegungen beider Arme, Der linke
Arm in gezwungener, annihernd hemiplegischer Haltung, Finger eingeschlagen.
Greifbewegungen links recht ungeschickt mit vorgestrecktem Zeigefinger, die anderen
im Metacarpo-Phalangealgelenk gebeugt, sonst gestreckt und gespreizt,

Beide Beine deuntlich hypertonisch. Der linke Fuss in Kuhe in Equinovarus-
Stellung, grosse Zehe stark abducirt. Gang breit, das linke Bein nachgezogen.
Beim Sitzen und Gehen starke, bogenformige Wolbung des Rickens.

Patellarreflexe beiderseits lebhaft, links stirker. Hingebanch. Willkirliche
Bewegungen beiderseits schwerfillig. Musculatur ungewihnlich derb.

XXXV. Franz Barta, 26 Monate. 3 Tage lang danernde schwere Geburt,
Asphyxie. Kind immer heiter, beginnt jetzt, zu gehen, spricht noch nicht. Nie
Fraisen, angeblich geistig nicht zuriick.

Status praesens. Korperlich gut entwickelt. Leichte Rhachitis, Aniimie,
schlaffe Musculatur.

Heiteres Kind. Mund stets offen, Speichelfluss. Stirne stark gewdlbt, Missige
Hypertonie der unteren Extremitiiten, leichter Widerstand der oberen. Zuriick-

bleiben des linken Facialis?
Beitrige zur HKinderheilkunde. N, F. 111 3



54 Combinationen mit Hemiparese.

Kind sehr unruhig, trommelt bestindig mit den Fiissen, wobei ﬂ.I.'B Zaha:
hiinfig iiberstreckt und gespreizt werden; es greift na::h‘ Aller.n, was es :;al?t, mi
ungeschickten Handbewegungen. Auf Nadelstiche unwillige Miene, kein Wemnen.

7 Monate spiter, Kind geht jetzt ausdanernd, hiilt dabei das linke Bein

abducirt, schleudert es und zieht es nach. Das Aufstehen geﬂlﬂﬂ&h_t langsam, 1n
Absiitzen. Noch immer sehr agil und heiter. Spricht etwas undeutlich, a'hl?r rmc.:h-
lich. Dabei wird die rechte Gesichtshilfte stirker innervirt, wihrend sie beim
Lachen deutlich zuriickbleibt. Hat sich sonst sehr gut entwickelt.

XXXVL Ida Kleinert, 4 Jahre, Drei Geschwister am Leben, drei unbe-
kannt, woran gestorben. o

Geburt normal nach Zeitpunkt und Lage. Mit 9 Tagen Fraisen, die sich
durch 6 Wochen wiederholten, Dabei eine Lihmung der rechten Extremititen
bemerkt. Ob dieselbe anfiinglich schlaff war, ist nicht zu eruiren.

Status pracsens. Ziemlich gute Intelligenz; benennt Gegenstiinde ric htig
articulirt undeuntlich. Kopfumfang gross, Fontanelle noch etwas offen. Linke Lid-
spalte etwas weiter als rvechte. Die Augen werden nur mit grosser Anstrengung
geschlossen, wobei alle Gesichtsmuskeln mitwirken. Der linke Mundwinkel scheint
mehr zu hiingen und weniger bewegt zn werden (oder spastische Inhervation
rechts 7).

Pupillen gleich, reagiren gut, Augenhintergrund normal. Der Kopf wird nach
vorne gebeugt getragen, die Nackenmuskeln nicht steif.

Die Extremitiaten zeigen infantile Formen, sie sind plump und fett mit
kleinen Gliedern. Gegen Bewegungen beider Arme in allen Gelenken Widerstand.
Rechts besteht aber stirkere Contractur und gezwungene, der gemeinen Stellung
bei cerebraler Hemiplegie éhnliche Haltung. Das Kind greift mit der linken Hand
besser als mit der rechten. Es hebt den linken Arm iiber den Kopf, den rechten
nur bis zur Horizontalen.

Beide Beine miissig hypertonisch, das rechte in hoherem Grade. Das linke
Bein ruht auf der Unterlage auf, das rechte berithrt dieselbe nur mit der Ferse,
die Kniekehle durch Beugecontractur erhoben. An den Sprunggelenken die Steif-
heit am deutlichsten, besonders rechts. Beiderseits plumper Spitzfuss. Zehen-
bewegungen links ziemlich gut moglich, rechts nur wenig. Beide Beine kiihl.
Cutis marmorata.

Patellarreflex rechis lebhafter als links.

Nadelstiche werden gut empfunden und rufen Weinen hervor. Das Kind
kann sich aus liegender Stellung nicht erheben, kann allein (aber unsicher) sitzen,
hiilt sich auch mit Unterstitzung nicht anfrecht.

XXXVII. Johann Singer, 41/, Jahre. Asphyktisch geboren. Im Alter
von & Monaten Schreck, auf den die Mutter den Zustand des Kindes bezieht. Es
konnte nie sitzen oder stehen, spricht nur ,Ja* und ,Nein®. Nach Angabe der
Mutter gutmiithig und intelligent. Es bat von seinem 16. Monate an reichlich
Wein und Bier bekommen.

Nicht ungefillige Zage, von an Stupiditit mahnender Heiterkeit. Hinter-
haupt abfallend, Schlifenschuppen vorgewolbt. Puopillen weit, beim Weinen geringe
Asymmetrie zu Ungunsten der linken Seite. Die Stimme hat einen eigenthiim-
lichen Klang.
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Lebhaftes Grimassiren und grosse Beweglichkeit der Extremitiiten. Ziem-
lich starke, aber wechselnde Spannungen in allen Extremititen, die Arme indess
schlaffer als die Beine. Gewisser Widerstand auch gegen Bewegungen des Kopfes.
Der Thorax flachgedriickt, die Athmung abdominal.

Die linke Hand wird meist mit gespreizten Fingern in starker Pronation
gehalten. Anffillig ist die hiufige Dorsalflexion der Hinde, besonders der linken.
Die Beine steif in Extension, Zehen meist gespreizt,

Beim Anfstellen tritt starkes Aneinanderpressen der Beine durch Con-
tractur der Adductoren auf Bei Gehversuchen werden die Beine pekreuzt, die
Fusse auf die Zehenballen anfgesetzt, dabei die Zehen gespreizt, im Knie wird
iibermissig gehoben.

Das Relief der Muskeln sehr gut ansgebildet, die Consistenz derselben derb.
Die Patellarreflexe gesteigert.

Stuhlverstopfung.

H. Ueberginge zur bilateralen Hemiplegie.

XXXVIIL. MarieKuba, 4 Jahre. Das jiingere von zwei Kindern, von denen
das erste einige Tage nach der Geburt gestorben ist. Die heiden Schwangerschaften
folgten aufeinander, ohne dass die Menstruation dazwischen eintrat. Friihgeburt,
der 3—4 Wochen fehlten. Soll angeblich Alles verstehen, manche Worte sprechen
und intelligent sein. Kann nicht gehen und stehen, nicht sitzen und den Kopf
nicht halten. Zwischen 3 und 5 Monaten Fraisen, seither oft schwache Anfille.
Der Zustand ist sich immer gleich geblieben.

Status praesens. Steil abfallendes Hinterhaupt, kleine niedrige Stirne, stark
vorgewilbte Temporalgegenden. Die Aungen hiufiz in die rechten Winkel ein-
gestellt, doch gehen sie auch nach links, das linke Auge am seltensten. Das Kind
scheint Sehstérungen zu haben, deren genauwere Natur sich nicht eruiren lisst.
Ausserdem beim Fixiren Strabismus convergens alternans. Die Pupillen gleich,
reagiren auf Licht.

Die oberen Extremitiiten stark hypertonisch. Die Bewegungen der Hinde
sehr langsam, ataktisch, mit Hyperextension im Handgelenk und gespreizten
Fingern. Ist nicht im Stande, etwas in der Hand zu halten,

Das Abdomen und der Thorax gespannt und eingezogen. In den Nacken-
muskeln die Starre sehr gering, die Nackenmuskeln diinn, der Kopf fillt auf die
Brust herab.

Die Beine in Extension, in allen Abschnitten starr, die Kniee fest anein-
andergepresst. Die Muskeln nicht sehr dick, aber knochenhart. Aufstellen un-
miglich.

Patellarreflexe sehr lebhaft.

Das Kind scheint zu hiren, reagirt lebhaft aunf Stiche. — Mitunter Enuresis
nocturna.

XXXIX. Markus Rand, 4 Jahre. Mit 7 Monaten geboren. Neuntes Kind,
die anderen bis anf das erste gestorben. Die Mutter war wihrend der Schwanger-
schaft sehr schwach. Mit 7 Monaten Diarrhoe und Convulsionen, welche sich einige
Wochen lang wiederholten. Mit 14 Monaten Pneunmonie. Mit 2 Jahren begann das
Kind zu sprechen; zum Sitzen, Gehen und selbststiindigen Essen ist es nicht
gekommen,

3



36 Schwerste Formen, bilaterale Hemiplegie.

Status praesens, Kind von apathischem Gesichtsausdruck, mit Epikanthus
und Phimose behaftet. Es weint viel und ist unbindig. Stirne schmal, stark
gewdlbt, Hinterhanpt flach. :

Die oberen Extremitiiten in Beugecontractur, links stiirker als rechts. Die
unteren Extremititen gestreckt, extreme Adductorenspannung, Spitzfussstellung,
gleichfalls links stiirker. Beim Aufstellen Kniee gebengt, aneinandergepresst, steht
auf den Fussspitzen,

XL. Otto Hofmeister, 5!/, Jahre. Letztes Kind von vieren. Geburt
normal.

Mit 2 Jahren die ersten Fraisen, die sich seither alle 2—3 Monate wieder-
holen. Seit 11/, Jahren Schwiiche der Arme, seit 11/, Jahren Contractur der Beine.
Schielen seit 2 Jahren, Das Kind hat nie gesprochen, liest Alles unter sich.

Status praesens, Vollkommen flaches Hinterhaupt, widerspruchsvolle Gesichts-
mimik. Der Ausdruock des Weinens kommt nicht zu Stande. Strabismus convergens
alternans, Beide Augen vermeiden es, sich in die finsseren Winkel einzustellen.
Das Kind folgt vorgehaltenen Gegenstinden unter Nystagmus.

Es zeigt eigenthimliche, unter Spannung festgehaltene Zwangsstellungen
der Extremitiiten, die sich, ansgeglichen, sofort wieder herstellen. Der linke Arm
zeigt die beste Beweglichkeit und die mindeste Neigung zu diesen Zwangs-
stellungen, anch keine Contractur. Der rechte Arm wird wagrecht nach aussen
gerichtet gehalten, im Ellbogen gebeugt, der Handriicken ruht unter der Brust-
warze an den Thorax angestemmt. Das Kind kann mit dieser Hand iiber den
Thorax fahrven, auch Fingerbewegungen machen. ‘Erhilt man diesen Arm abgezogen,
so fillt die Hand im Gelenk schlaff herab und kann nicht vollstindig anfgerichtet
werden, Der rechte Oberschenkel stark gebeugt, adducirt und rotirt, so dass der
innere Condylus nach oben steht. Der Unterschenkel quer iiber das Abdomen gelegt,
Gestaltung des Fusses annihernd normal.

Beweglichkeit dieses Beines sehr gering.

Das linke Bein rechtwinkeliz gebeugt, nach aussen rotirt, so dass der
innere Condylus nach oben steht; Unterschenkel und Fuss herunterhiingend. Die
Stellungen dieses Fusses mit weniger Spannung festgehalten.

Alle Spannungen an den oberen Abschnitten der Extremitiiten stirker
als unten.

Sehr bedeutende Reflexsteigerung.

Das Kind weint anf Nadelstiche und wehrt sie mit allen Extremititen ab,

Starke Rhachitis,

I. Allgemeine Chorea.

XLIL. Bertha Fiirst, 2 Jahre. Erstes Kind, Schwangerschaft und Geburt
normal. Fraisen gleich nach der Geburt, dabei seien die linken Extremitiiten steif
gewesen; Anhalten derselben durch die ersten Waochen.

Status praesens. Kind sehr bleich, fiunsserst unruhig, sitzt auf, kann nicht
stehen und gehen, spricht in unarticulivten Lanten, Strabismus convergens links
immer heiteres Wesen bei ganz abnormem Mienenspiel. i

Die Extremititen werden gleich gebraucht, Fiisse und Zehen in hestindiger
Unrube. Linke Gesichtshiilfte etwas hiingend.
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Muskeln gut entwickelt, keine Hypertonie.

Lebhafte Reflexe, auf Nadelstiche gesteigerte Unruhe, kein Schreien,

3 Jahre spiiter. Idiotisch und sehr ungeberdig.

Strabismus convergens. Uebermiissig aufgerissener Mund. Linksseitige
Facialisparese. Die Beine nicht hypertonisch, bheide Fiisse in Klumpfussstellung.
Die oberen Extremitiiten etwas schwer beweglich. Aufgestellt, stellt es sich auf die
Zehenspitzen.

XLIL Friederike Piniel, 3 Jahre. Drittes Kind, rechtzeitige, normale
Geburt. Erstes Kind an Pnenmonie mit 3 Monaten gestorhen; zweites Abortus von
6 Monaten, viertes Kind jetzt 4 Monate alt. Kind liuft nicht, hat mit 21/, Jahren
angefangen, zu sitzen, beginnt erst jetzt, einige Worte zu sprechen. Es konnte
friiher den Kopf nicht halten, war immer mit den Fiissen unruhig. Immer heiter,
weint selten. — Fraisen mit 11/, Jahren und vor 10 Wochen.

Status praesens. Sehr stark querverengte Stirne (Stirnhiécker nahe bei-
sammen), steil abfallendes Hinterhaupt. — Beiderseits Epikanthus, das rechte Ohr
verbildet.

Kind fett, aber schlaff, sehr heiter, folgt dem Lichte, dabei leichter Stra-
bismus convergens dexter. Bestiindiges Grimassiren, befiihlt sich den Kirper,
knirscht mit den Zihnen.

Es kann sitzen, zeigt keinerlei Hypertonie, Rumpf und Arme sind voll-
kommen frei. Nur der linke Fuss zeigt hiufig leichte Klumpfussstellung, die sich
villig ausgleicht. Beide Fiisse und alle Zehen zeigen athetoseartige Reihen von
Bewegungen, Bengung, Streckung und Spreizung. Beim Stehen werden die Beine
nicht gekreuzt.

Eigenthiimliche Mimik beim Lachen, krampfhafte Verziehung der rechten
Ober- und Unterlippe.

Sensible Reflexe sehr lebhaft. Patellarreflexe missig.

XLII. Hedwig Ring, 31/, Jahre. Das zweite Kind, 3 Wochen zu friih
geboren. Das erste, 6 Wochen alt, unter Convulsionen gestorben. Es spricht nicht,
scheint auch Nichts zu verstehen, kann nicht aufsitzen u. 5. w.

Convulsionen nicht angegeben. Hat Masern und Keunchhusten fiberstanden.
Es soll sehr viel geschrieen haben, zwischen heiterer und zorniger Stimmung
wechseln.

Status praesens. Wohlgebildetes Gesicht, etwas prognath. Undeuntliche Gesichts-
asymmetrie, geringer Strabismus convergens. Benimmt sich durchaus idiotisch.
Anf Nadelstiche allmiliz sich steigernde Unruhe, aber keine Abwehrbewegung,
kein Schreien.

Auffillig durch grosse mimische Unruhe, grimassirt, verdreht die Hinde,
beisst sich in die Finger. Die Fiisse hiufig in Klumpfussstellung, die durch mannig-
fache andere Contracturstellungen abgelést wird. Jede dieser Stellungen bleibt
durch kurze Zeit bestehen. Die Zehen meist iberbengt und die grosse Zehe
wechselt zwischen Beugung und Ueberstreckung.

Die Beine zeigen einen geringen Grad von Hypertonie. Das Kind greift
nicht spastisch, aber mit einem eigenthiimlichen Uebergang von extremer Dorsal-
flexion zur Bengung im Handgelenk.



38 Chorea und Athetose.

Die Reflexe gering.

Unrein. Keinen Moment in Rube. ’

11 Monate spiter. Status idem. Seit 8 Tagen werden tiglich zweimal An-
fillle von Zuckungen in Armen und Beinen (immer nach dem Schlaf) bemerkt.

K. Bilaterale Athetose.

XLIV. Emilie Giabel, 2 Jahre. Zweites Kind, erstes an Lebensschwiiche
gestorben, Das Kind war viel krank, hatte nie Fraisen, Angaben iiber Geburt
fehlen. Vor 3—4 Monaten fielen die Bewegungen der Hiinde und Fiisse anf.

Status praesens. Schlecht genihrtes Kind. Keine Hypertonie. Sprache,
Intelligenz gut. Die Zehen und die Finger zeigen beim Sitzen fast bestindig
langsame athetoseartige Bewegungen, die Finger der rechten Hand stirker und
constanter.

Patellarreflexe beiderseits sehr gesteigert.

XLV. Elisabeth Bern, 2¢/, Jahre. Das Kind wird immer schwiicher, kann
nicht sprechen, nicht sitzen und nicht stehen. Erstes Kind, hei der Geburt arzt-
liche Hilfe nothwendig, scheintodt geboren, kam erst spiiter zun sich und konnte
wegen Trismus anfinglich nicht trinken, erst nach einem !/, Jahr trank es leicht.
Es soll angeblich Manches verstehen.

Status praesens. Rhachitis, Fontanelle 1 Finger weit offen, deutlicher Rosen-
kranz an den Rippen. Nicht unintelligenter Gesichtsausdruck. Der Mund immer
offen gehalten. Die mimische Action der rechten Gesichishiilfte geringer. Die oberen
Extremitiiten zeigen eine ganz abnorme Schlaffheit, die willkiirlichen Bewegungen
der Finger von spastisch-choreatischem Charakter; in der Rnhe werden die Finger
meist stark gespreizt gehalten, zeigen von Zeit zu Zeit athetoseartigen Wechsel
der Stellung und eigenthiimliche Verbiegungen. Die Spontanbewegungen rechts
stirker.

Auch die unteren Extremititen abmorm schlaff. Die Musculatur miissig
entwickelt. Reflexe lebhaft. Das Kind kann sich nicht ohne Unterstiitzung auf-
stellen, knickt 1n den Knieen ein und presst sie gegen einander. Bei Geh-
versuchen (mit Unterstiitzung) werden die Oberschenkel gekrenzt,

Bei Nadelstichen wird das Kind unruhig, wehrt aber nicht local ab und
schreit anch nicht.

Stuhliriigheit. Noch nicht rein. Adenoide Wucherungen im Rachen.

XLVL Anton Kreibich, 3 Jahre. Aeltestes Kind, zwei spiitere gestorben;
erstes an Diphtheritis, zweites an Lebensschwiiche. Zur rechten Zeit, in normaler
Lage ohne Kunsthilfe geboren mit grosser Geburtsgeschwulst am Hinterhaupt.
Hat bis zn 14 Monaten fast unansgesetzt geschrieen. Ob in den ersten Tagen
Convulsionen, ist nicht zu erniren, dagegen sind lang anhaltende Convulsionen
mit 7 Monaten und mit 1 Jahre sichergestellt. Dieselben scheinen sich auch seit-
her wiederholt zu haben, Mit 14 Monaten Morbillen, seither hesseres Aussehen,
ruhiger Schlaf und Aufhéren der Convulsionen. Das Kind steht noch nicht. kann
Nichts festhalten. Einzelne Lihmungen wurden nicht bemerkt. ,

Die Mutter soll wihrend der Schwangerschaft grosse Aufregungen durch-
gemacht, an Mattigkeit und Verstimmung gelitten haben, ;
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Status praesens. Korperlich gut entwickelt, besonders stramme Musculatur,
Keine Schiidelasymmetrie.

Das Kind zeigt gute Aufmerksamkeit, versteht Alles, spricht: ,Ja*, ,Nein®,
JFPapa!® Mama!“, reagirt anf Nadelstiche durch grosse Unruhe, wehrt mit richtiger
Localisation ab, ist aber nur schwer und spiit zum Weinen zu bringen, klagt
auch nicht, wenn es sich angestossen hat.

Pupillen sehr weit, reagiren gut. Facialisinnervation symmetrisch. Mund
weit offen stehend. Der Kopf ruht zumeist anf der Brust, aweh auf der linken
Seite. Grosse motorische Unruhe; die Arme zeigen keine Contractur, keine Zwangs-
stellungen. Das Greifen geschieht mit holperigen, die Richtung wechselnden
Bewegungen und mit tibermissiger Spreizung und Ueberstreckung der Finger
beiderseits. Die Bewegungen der Arme sind aber mannigfaltig und uneingeschriinkt.

Die unteren Extremititen gleichfalls nicht hypertonisch. Die Fiisse hiingen
in Varus-Stellung herab, die aber hiiufig spontan ausgeglichen wird. Am rechten
Fuss sehr hiinfig Perioden von athetotischer Spontanhewegung, indem entweder die
grosse Zehe allein langsame Beugung und Aunfrichtung erfibrt oder gleichzeitig
die anderen Zehen zwischen Adduction und Abdunction wechseln. Seltener ist
Beungung der Zehen, Dasselbe, aber nicht so intensiv am rechten Fusse. Dazwischen
lingere Perioden von Ruhe an den Fiissen, wiihrend die Unrnhe des ganzen
Kirpers, die Stellungsveriinderung der Arme kanm je anfhiiren. Aufgestellt, nehmen
die Fiisse Hakenstellung an, die sich spiter ausgleicht.

Die Patellarreflexe vorhanden, nicht sehr gesteigert. Sohlenreflexe vor-
handen. Bauchreflexe lebhaft. Kremasterenreflexe beiderseits anf einseitiges Streichen,
Sitzen schlecht, mit nach vorne iiberfallendem Kopf und gekriimmtem Riicken.

L. Spastische Chorea und Athetose.

XLVII. Marie BEehaéek, 19 Monate. Siebentes Kind, sechs Geschwister
gesund. Normale Geburt. Mit 3 Wochen angeblich Kenchhusten, Convulsionen mit
Aufhebung des Bewnsstseins durch 3 Tage. Das Kind kann erst seit emigen
Monaten, aber nicht anhaltend sitzen, spricht und geht noch nicht.

Status praesens. Gut geniihrtes, entsprechend entwickeltes Kind von
stupidem Gesichtsausdruck. Fiihrt fast ohne Pause lebhafte Bewegungen mit dem
Kopfe und den Extremitiiten aus.

Kleiner Schiidel, Pupillen gleich, von guter Reaction, Die rechte Gesichts-
hiilfte wird etwas weniger innervirt.

Keine Lihmung; um einen Gegenstand zu ergreifen, fithrt das Kind eine
Reihe von heftigen und iibergrossen Excursionen aus. Beim Sitzen keine Hypertonie
der Beine; wenn das Kind jedoch anfgestellt wird, tritt Streckcontractur der Beine
auf. Die linken Extremititen seltener und weniger ausgiebig bewegt als die rechten.

Auf Nadelstiche reagirt das Kind mit Zusammenfahren des ganzen Kirpers,
macht Abwehrbewegungen, weint aber nicht. Erst bei lange wiederholten Stichen
macht es einen Ansatz zum Weinen, wird aber bald heiter.

XLVIIL. Georg Scherer, 2 Jahre. Erstes Kind, normale Geburt, nicht
asphyktisch, nie Convulsionen. Bedient sich seit jeher der linken Hand nicht ordent-
lich, liuft noch nicht, spricht aber sehr viel.

Status praesens, Kleiner Schiidel, verengte Stirne. Aengstliches und miirrisches
Benehmen. Linke Lidspalte enger, beim Weinen deutliches Hiingen des linken



40 Spastische Athetose.

Mundwinkels. Kopf durch Contractur des linken Et&rnucle:idumastuide_ns etwas
nach links geneigt. Missige Contractur um den linken Ellbogen, Finger in Beuge-
stellung. Gemeine hemiplegische Haltung des linken Armes. Beim Hlindezusammen-
schlagen wird die rechte Hand gegen die ruhig gehaltene linke gefiihrt.

Patellarreflexe beiderseits gesteigert. Geringe Hypertonie der Beine. Unwill-
kiirliche Ueberstreckung und Abduetion der grossen Zehe links. Der r‘acht!: Fuss
zeigt von Zeit zu Zeit eine Reihe von athetotischen Bewegungen, die sich als
wiederholte langsame Beugungen der vier Zehen als Ganzes und als Wechsel
zwischen Streckung, Beugung und Abduction der grossen Zehe beschreiben lassen.
Dabei wird der finssere Fussrand abwechselnd gesenkt und gehoben. Gelegentlich
Zuckungen in der linken Gesichtshilfte.

XLIX. Victor Hafner, 23/, Jahre. Neuntes Kind, fiinf gestorben, eines an
Meningitis, die anderen an acuten Krankheiten, Um einen Monat zu frith geboren,
Mit 11/, Jahren gegangen, geht aber noch immer schwerfillig. Mit 3 oder 4 Monaten
einen Tag Fraisen, immer viel geschricen. War viel krinklich, ist reinlich, hért und
versteht, spricht aber noch kein Wort.

Status praesens. Spuren abgelaufener Rhachitis. Pupillen sehr weit, Bulbi
etwas vorstehend, kein Strabismus.

Aengstliches, aber intelligentes Benehmen. Mund offenstehend. Wechselnde,
aber sehr deutliche Spannung im Nacken und an den oberen Extremitiiten, die
sich bei linger fortgesetzten Bewegungsversuchen sehr steigert. Bedient sich der
Hinde geschickt, greift nicht ataktisch.

Die unteren Extremitiiten zeigen nur sehr geringe Spannung, dafiir Athetose,
Der rechte Fuss hiingt hiufig in nicht extremer Equinovarus-Stellung herab, die
nur spastisch gehalten und zeitweilig anfgehoben wird. Von Zeit zu Zeit langsame
wechselnde Bewegungen an beiden Fiissen, oft gleichzeitig, die in wiederholter Anf-
richtung der grossen Zehe, Beugung der ganzen Fussspitze, Seitenbewegungen der
Fiisse bestehen. Dazwischen lange Pausen.

Reflexe lebhaft, Muskeln derb. Beim Stehen Oberkirper nach vorne gebeugt.
Gang breit und langsam, aber gut.

L. Rudolf Skwor, 31/, Jahre. Mit 7 Monaten geboren. Frither hier an
Ehachitis behandelt worden. Spricht viel, versteht nicht Alles.

Status praesens Korperlich ziemlich gut entwickelt, von heiterem Gesichts-
ausdruck, sehr aufmerksam auf Alles, spricht sehr deutlich und reichlich.

Schiidel im Ganzen klein, hoch, mit ziemlicher Stirnwélbung, vollstindig
steil abfallendem Hinterhanpt.

Pupillen mittelweit, von guter Reaction.

Obere Extremititen zeigen keine Lihmung, keine Hypertonie, eine sehr
erhebliche Ueberstreckbarkeit in allen Gelenken (Rhachitis). Die Beine zeigen
wechselnde, zeitweilig sehr bedentende Hypertonie. Die Musculatur derselben sehr
kriiftig. Patellarreflexe hochgradig gesteigert.

Das Kind ist mit den Beinen sehr unruhig, fithrt mit ithnen ohne Pause
die mannigfaltigsten Bewegungen aus.

Gehen, Stehen?
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LI. Hugo Breier, 2if, Jahre. Keine Anamnese,

Das Kind kann weder gehen noch sitzen oder stehen, es spricht nicht, soll
aber ziemlich intelligent sein,

Status praesens. Gut geniihrtes Kind, vortrefflich entwickelte, derbe Mus-
culatur. Es zeigt allgemeine Hypertonie. die an den Beinen nicht zu iiberwinden
ist. Im Gesichte bei den sehr lebhaften mimischen Bewegungen die rechte Seite
stirker verzogen. Mit allen Extremititen sehr unruhig, die Bewegungen erfolgen
mit zuckungsartiger Raschheit. Zum Greifen bedient das Kind sich stets der
linken Hand, hilft mit dieser Hand auch immer der rechten nach. Die rechte
Hand zeigt Spontanbewegungen mit excessiver Fingerspreizung.

Die Beine werden meist in halber Abduction und Beugung gehalten, die
Fisse unaufhérlich hin und her bewegt. Unterstiitzt, geht er mit iiherkreuzten,
im Hiifte und Kniegelenk gebengten Beinen. Die Musculatur der Beine hesonders
derb. Patellarreflexe nicht zu prifen.

Unbindige Abwehrbewegungen gegen jede Berithrung.

4 Jahre. Schwangerschaft und Geburt normal. Im Alter von 6 Wochen
durch 14 Tage Schreien, dann wurde die Steifigkeit bemerkt. Besonders als
er 1 Jahr alt war, fiel es der Mutter auf, dass er am ganzen Kirper steif sei,
weder Kopf noch Hinde und Fiisse ansgiebig bewegen kionne.

Im Alter von 13 Monaten (nicht frither) ein Fraisenanfall, der sich nach
Monaten wiederholte. Mit 31/, Jahren begann er zu sprechen, spricht aber sehr
unvollkommen, sitzt unsicher, geht nicht.

Status praesens. Sprache explosiv, krampfhaft stotternd, von ausgiebigen
Mitbewegungen begleitet. Grosse Unruhe der Haltung, die sich oft durch Seiten-
wendung und Beugen des Kopfes kundgibt. Er blickt hiinfig mit gesenktem Kopf
und gehobenen Bulbi. Die Augenbewegungen geschehen mnach rechts sehr gut.
nach links nur flichtige Einstellung Pupillen weit, links weiter, Reaction triige.

Keine Asymmetrie des Schiidels, hiinfizes Vorstrecken der Zunge, Speichelfluss.

Bei intendirten Bewegungen steigert sich die allgemeine Unruhe. Die Arme
zeigen eine geringe Hypertonie, die sich zeitweise verstirkt, am dentlichsten um
die Ellbogen. Die linke Hand bewegt sich frei, beim Greifen mit der rechten
ithermiissige ataktisch-spastische Bewegungen. Die Musculatur der Arme gut
entwickelt.

Die Beine aneinander gepresst durch sehr starke Contractur der Adductoren,
die Kniee meist halb gebeugt. Widerstand gegen villiges Ausstrecken. Auch die
Sprunggelenke starr. Hiufige Zehenspreizung.

Patellarreflexe nur links zu erzeugen.

Sensible Reflexpriifung wird dorch Zuckungen im ganzen Beine heantwortet,

Mitunter tonische Spannung im Facialisgebiet beiderseits, Verziehung der
Unterlippe. Cutis marmorata.

53/, Jahre. Hat sich seinem Alter entsprechend entwickelt. Gelbliche
Gesichtsfarbe, miissig kriiftige Musculatur. Augen normal. Intelligenz soll gut,
Charakter gutmiithig sein. Beim Sprechen lebhafte mimische Action im Gesichte,
gute Articulation, aber spastisches Stottern und ausgiebige Mitbewegungen von
Seiten des Kopfes. Er isst mit der linken Hand, die Bewegungen der rechten
Hand sind mehr spastisch, ungeschickt.
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Die Hypertonie der oberen Extremititen geringer, die der unteren excessiv.
Es kann allein sitzen, wobei die Kniee etwas gebengt und aneinander gepresst sind.
Geht charakteristisch mit gekrenzten Knieen und Spitzfiissen. \

Zeigt grosse Unruhe im Sitzen, bestindige Eaitanwend?ngen t}m?. Neignngen
des Kopfes, anch Zuckungen in den Schultern. Bei Nadelstichen Steigerung der
allgemeinen Unruhe.

LIL. Anton Weichselbanm, 5 Jahre. Letztes Kind von fiinf, Schulterlage,
schwere Geburt, asphyktisch zur Welt gekommen. Konnte die ersten 2 Jahre den
Kopf nicht halten, liess ihn nach riickwirts fallen. Anfille von Athembeschwerden,
aber gewiss keine Convulsionen. Hat erst vor Kurzem begonnen, zu sprechen, kann
nur wenige Schritte gehen, ohne zu fallen. Soll Alles verstehen, war immer sehr
zornig und unruohig, was sich jetzt etwas bessert.

Status praesens. Der kérperlichen Entwickelung mach etwas unter seinem
Alter, von ganz intelligentem Gesichtsansdruck. Stirne niedrig, biparietaler Durch-
messer vergrissert; Hinterhaupt ganz steil abfallend.

Unaufhorliche Unruhe, die mnicht einzelne Muskelgruppen, sondern den
ganzen Korper betrifit, in besonderem Grade sind die Muskeln des Nackens und
der Schultern betheiligt, dann Rumpf und Zehen. Die Bewepungen sind nicht
heftig, machen keinen eckigen Eindruck.

Constante Spannung des Nackens besteht nicht, dagegen ist der rechte
Arm nach allen Richtungen schwer beweglich, zeigt deutliche, aber fiberall iber-
windbare Hypertonie in allen Gelenken. Dieser Arm ist im Ellbogen ausgestreckt,
sogar iiberstreckt, die Finger zumeist gebengt. Unterstiitzt sich beim Sitzen mit
der linken Hand. Greift mit der rechten Hand dentlich spastisch-ataktisch, mit
der linken hesser. Das rechte Bein zeigt eine missige Starre, das linke einen
hiheren Grad. Am linken Bein ist die Unruhe am grissten. Reflexe nicht sehr
gesteigert. Kein Fussphinomen. Stellt sich ungeschickt, zuerst auf die Zehen-
spitzen, bei deutlicher Spreizung der Zehen und starker Ueberstreckung im Knie.

Wird leicht zornig, localisirt Nadelstiche richtiz, weint aber schwer.

LIII. Marie Hora, 7 Jahre. Das erste von zwei Kindern, Zangengeburt,
nicht cyanotisch. Das geistize Zuriickbleiben schon im Sduglingsalter bemerkt.
Begann mit 2 Jahren zu laufen und zn sprechen, spricht aber noch immer sehr
undeutlich und wenig geldufig. Von Krankheiten nur Varicellen im letzten Jahre
iiberstandén. Seit 4 Jahren bemerken die Eltern eigenthiimliche Fingerbewegungen,
wie beim Clavierspiel, an beiden Hiinden, die sich bei Erregung steigerten und
auch im Schlafe fortdanerten. Die Mutter sei sehr nervis gewesen.

Status praesens. Kleiner Schiidel, leichter Strabismus convergens. Keine
motorischen Phiinomene. Das Kind ist von geringer Intelligenz, spricht undeutlich,
kommt einfachen Aufforderungen meistens nach. Patellarreflexe erhalten.

Nadelstiche bringen das Kind nicht zum Schreien.

Die angegebenen Fingerbewegungen hier nicht beobachtet.
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Iv.
Allgemeine Charakteristik der heschriebenen Fiille.

Zu Anfang meiner Sammlung von cerebralen Diplegien stelle
ich 12 Fille, welche das Bild der ,allgemeinen cerebralen Starre,
das uns aus Little’s Beschreibung bekannt ist, in seiner reinsten
typischen Form zeigen. Nichtsdestoweniger ist dieses Bild ein mannig-
faltiges und gleicht kaum ein Fall giinzlich dem anderen., Der Grad
der Starre selbst ist ein wechselnder, hie und da ist er als ,enorm*
bezeichnet, d. h. es ist den Kriiften des Untersnchers kaum miglich,
die Oberschenkel oder Kniee des Kindes von einander zu trennen,
dessen Kopf seitlich oder nach vorne zu bewegen u. dgl. Diese hichsten
Grade von Rigiditit steigern sich in der Regel reflectorisch, wenn
man das Kind eine Weile gehandhabt hat; es erscheint dann wie auns
einem Stiicke und kann von jeder Zehe aus als Ganzes gewendet
werden. Fiir alle Fille dieser Gruppe gilt aber, dass solche Rigiditiit
an den Beinen stirker und constanter ist als an den Armen.

Ueber den Grad der willkiirlichen Beweglichkeit dieser starren
Extremitiiten ein Urtheil zu gewinnen, wird dem Untersucher, beson-
ders bei den jiingeren Kindern, nicht immer leicht. Man ist daranf
angewiesen, das Kind eine Weile zu beobachten. In einer Reihe von
Fillen merkt man dann, dass die Arme des Kindes fast constant oder
doch vorwiegend in eigenthiimlichen Stellungen gehalten werden, die
gie zwar zu Zwecken der Intention ohne Schwierigkeit verlassen
kénnen, in welche sie aber zuriickkehren, sobald die Intention erreicht
ist. Die Leichtigkeit, mit der diese Haltungen aufgegeben werden
kinnen, scheidet sie von den Contracturstellungen; sie entfernen sich
anch miglichst von der Contracturstellung der gemeinen Hemiplegie
in ihrer Erscheinung: bei ihnen iberwiegen Abduction, Extension und
Supination, wie bei der letzteren Adduction, Beugung und Pronation.
Ich habe diese wenig beschriebenen Stellungen ,Zwangsstellungen®
genannt, die anffilligste derselben (I, VI, X, XI) habe ich als , Anbete-
stellung* bezeichnet, nach einer gewissen Aechnlichkeit mit der Hal-
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tung der vorderen Fusspaare bei der ,Gottesanbeterin® (Ma..ntia reli-
giosa). Man gewdhnt sich, in diesen Haltungen etwas fiir die Krank-
heitsform Pathognomonisches zu finden; man kann sich auch nicht
enthalten, sie als ganz besonders unbrauchbar, unlogisch zu bezeichnen.
Es sind gerade diejenigen Stellungen der einzelnen Abschnitte der
Extremitit gegen einander, welche einen zweckmissigen Gebrauch
des ganzen Gliedes ausschliessen. An den Beinen vermisst man natiir-
lich eine solche Mannigfaltigkeit der Haltung; sie liegen entweder in
allen Gelenken starr extendirt oder sind an den Leib gezogen und in
den Knieen gebeugt. :

Von den 12 Kindern dieser Gruppe, deren Alter zwischen
9 Monaten und 10 Jahren variirt, kann nur eines gehen, das ilteste (X),
geht aber noch ungeschickt, mit gebeugten Knieen und nach vorne
geneigtem Oberkirper. Von zwei anderen ist notirt, dass sie sitzen
kinnen; Fall VII, 5 Jahre alt, sitzt schlecht, d. h. mit gekriimmtem
Riicken und hingendem Kopf, Fall XI, ein 9jihriges Midchen, sitat
seit ihrem sechsten Jahre, kann aber der Stiitze dabei nicht entbehren.
Alle diese Kinder lassen sich aufstellen, wenn man sie unter den
Armen unterstiitzt. Sie verhalten sich dabei in einer Weise, die in
den Tabellen als charakteristisch bezeichnet ist, d. h. die Beine werden
noch steifer als sie vorhin waren, die Oberschenkel werden @iberkreuzt
oder dafiir die Kniee an einander gepresst, die Fersen werden erhoben,
so dass das Kind die ersten Momente auf den Zehenspitzen steht, und
erst allmiliz wird in einer Reihe von Fillen die Sohle auf den Boden
aufgesetzt. Vielleicht bietet gerade dieses Verhalten heim Aufstelle
einen der besten Unterschiede gegen die bilaterale Hemiplegie, denn
wenn man nach dem Benehmen bei halbseitiger Lihmung urtheilen
darf, miisste ein solches bilateral gelihmtes Kind nicht aunfzustellen
sein, d. h. es wiirde in den Knieen einknicken.

Aehnlich unbefriedigend zeigt sich bei den Fillen dieser Gruppe
eine andere motorische Gehirnleistung, die Beherrschung der arti-
culirten Sprache.

Von den 12 Fillen sind wenigstens acht im sprachfihigen Alter;
von diesen acht spricht aber nur eines (IX) deutlich und reichlich,
zwei andere (VII und XII) sprechen einige Worte: ,Papa“, ,Mama¥, die
itbrigen sind motorisch sprachlos, wenngleich bei zweien bemerkt ist,
dass sie die Sprache ihrer Umgebung verstehen. .

Das zweite Moment, welches neben der Beeintrichtigung der
Motilitit die Aufmerksamkeit des Untersuchers auf sich zieht, ist der
Zustand der Intelligenz bei diesen Kindern. Leider bietet die Beurthei-
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lung derselben bei ein- oder mehrmaliger Vorstellung des Kindes grosse
Schwierigkeiten. Man ist hier auf dreierlei angewiesen: auf die An-
gaben der Miitter, die bei leichten Fillen zu giinstig aussagen, auf
den Eindruck, den die Mimik des Kindes und sein Benehmen in der
fremden Umgebung dem Untersucher macht, eine Methode, die leicht
zu allzu ungiinstiger Beunrtheilung verfiithrt, und auf das Verhalten
des Kindes, wenn man seine Aufmerksamkeit durch Licht- und Schall-
reize erregt, ein Verfahren, welches natiirlich zn keiner genaueren
Kenntniss des Geisteszustandes fithrt. Je jinger das untersuchte Kind
ist, desto weniger kann man auch iiber dessen Intelligenz und deren
muthmassliche Entwickelung aussagen.

Wenn man nun aus leicht ersichtlichen Griinden in dem Grade
der Intelligenzhemmung ein Maass fiir die Schwere des Falles sucht,
so kann man bereits aus dieser ersten Gruppe ersehen, dass die beiden
Hauptsymptome der allgemeinen Starre — Rigiditiit und Schwach-
sinn — keine proportionale Beziehung zu einander einhalten. Der ein-
zige Fall, dessen Intelligenz und Sprachfihigkeit in dieser Gruppe
ausser Frage steht, Fall IX, zeigt gleichzeitigz den hichsten Grad von
Starre, der hier verzeichnet ist. Wir werden dieses wichtige negative
Ergebniss auch fiir spitere Erirternngen im Auge behalten.

Da wir gehirt haben, welche Aetiologie Liftle den Fillen von
allgemeiner Starre zusprach, wird es sich empfehlen, einen Blick auf
die dtiologischen Rubriken dieser 12 Fille zu werfen. Liftle's Aetio-
logie, die asphyktische Geburt, findet sich hier viermal (I, IV, V, XI)
ein dhnliches, nimlich die protrahirte, wiewohl nicht asphyktische
Geburt, wie sie beim ersten Kinde hiiufig ist — ein Moment, anf das,
Ross aufmerksam gemacht hat — ferner noch in drei Fillen (III, VII, VIII),
In vier anderen Fillen ist dagegen die Geburt ausdriicklich als leicht
oder normal angegeben, und zu diesen Fiillen gehiiren gerade die am
schwersten betroffenen Kinder, die Mikrocephalin [I und das 10jihrige
Kind XII, das als fast idiotisch bezeichnet ist. Wir werden so darauf
aufmerksam, dass noch andere Aetiologien als die von Little ange-
gebene Beschidigung bei der Geburt an der Production der allgemeinen
Starre betheiligt sein migen. Fiir diese schwersten Fille II und XII
muss man wohl intrauterin wirkende Ursachen annehmen; fiir den
Fall VII, der ein Erstgeborenes betrifft, ist vielleicht der Icterus der
Mutter vor und wihrend der Geburt als Ursache intranteriner Erkran-
kung zu beschuldigen. Eine andere solche Ursache wird in dem
Falle VI mit normaler Geburt geltend gemacht, es wire eine psychi-
sche Erschiitterung, der die Mutter wihrend der Graviditit ausgesetzt
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war., Wir werden spiterhin an einem grosseren Material die Frage
priifen, ob solche miitterliche Einfliisse als atiologische Momente an-
zuerkennen sind.

Wenn wir so durch die ersten Erwigungen dazu gefiihrt werden,
unter den Fillen von allgemeiner Starre eigentliche Geburtslihmungen
und congenitale Lihmungen zu unterscheiden, so wollen wir auch
sofort hemerken, dass die iibrigen Symptome des Krankheitsbildes zu
einer solchen Scheidung vorliufiz keinen Anlass geben.

Ehe wir diese Gruppe verlassen, verlohnt es sich, dem Vor-
kommen der Convulsionen einige Aufmerksamkeit zu schenken. Es
fallt auf, dass hier, wo die Asphyxie als étiologisches Moment so sehr
hervortritt, Convulsionen nach der Geburt nicht hiufiger sind. Gerade
bei den unzweifelhaften Asphyxien sind Convulsionen ausdriicklich
verneint. Sie finden sich ,gleich nach der Geburt und durch Monate
wiederholt* bei Fall IX, jenem Kinde mit ungeschidigter Intelligenz,
das leicht geboren wurde, ferner bei dem nicht asphyktisch, aber wih-
rend eines Icterus der Mutter geborenen Kinde VII, nur in Fall V sind
Convulsionen nach der raschen, mit Cyanose erfolgten Geburt ange-
geben, die sich aber seither (22 Monate) nicht wiederholt haben. Die
Convulsionen in Fall VI (Schreck in der Schwangerschaft) mit
1%/, Jahren sind vielleicht Fieber-Initialerscheinungen; bei Fall III,
bei dem zwei Monate nach der Aufnahme das Initialstadinm eines
Exanthems beobachtet wurde, ist diese Auffassung unzweifelhaft.

Von den anderen Symptomen des Krankheitshildes hebe ich noch
hervor die Hiufigkeit abnormer Schiidelformen und abnorm kleiner
Schidel — Fall II ist als eine hochgradige Mikrocephalie zu be-
zeichnen — und die Seltenheit des Strabismus (Fall X). So sehr ich
mich ferner bemiiht habe, in diese Gruppe nur reine Fille von all-
gemeiner Starre aufzonehmen, so konnte ich doch nicht vermeiden,
dass einzelne Fille Andeutungen von Charakteren zeigen, welche bei
anderen Gruppen als Hauptcharaktere wiederkehren. So findet sich
bei VI und XII grosse allgemeine Unrnhe verzeichnet, die nur graduell
von dem verschieden ist, was ich sonst als  allgemeine Chorea®
henannt habe.

Bei Fall VI wiirde sogar die Hervorhebung von Grimassen, welche
sich in der linken Gesichtshilfte abspielen, dazu auffordern, den Fall
als Combination von allgemeiner Starre mit Chorea zu hezeichnen.
In den Fillen VIII, X und X1 finden sich Andeuntungen von Parese,
stirkere Beeintrichtigung der willkiirlichen Beweglichkeit auf einer
Seite, was sonst zur Absonderung der Gruppe G verwerthet worden
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ist. In Fall X und XI tritt die Rigiditat auch so sehr gegen constant
festgehaltene Zwangsstellungen zuriick, dass der Eindruck dieser beiden
Kinder sich ziemlich von dem sonstigen der allgemeinen Starre ent-
fernt und sich dafiir dem der bilateralen Hemiplegie annihert. Die
Fiille bilden eben Reihen und auch die aufgestellten Zwischenformen
lassen sich nicht scharf von den typischen Formen sondern.

Iech verfolge nun die Variationen des Bildes der allgemeinen
Starre, und zwar gegen die milderen, abgeschwichten Formen hin.
Das Symptom, dessen Variation ich dabei im Auge behalte, ist die
Starre, richtiger die Motilititsstérung. Da aber, wie wir gehirt haben,
die Intelligenzstorung der Motilititsstirung nicht parallel linft, kann
es zutreffen, dass ein leichter Grad von allgemeiner Starre sich anderer-
seits als ein schwerer Grad von Schwachsinn oder als Idiotie darstellt.

Von diesen abgeschwichten Formen nmfasst Gruppe B zuniichst
diejenigen Fille, in denen die Rigiditit nicht constant ist, sondern
nur beim Anlassen oder Aufstellen hervortritt (XIII und XV), oder
ihrer Intensitit nach sehr wechselt (XIV), oder iiberhaupt sehr gering
ist (XVI). Im Uebrigen sind diese Fille so wenig von denen der
vorigen Gruppe verschieden, dass ich fiir alle weiteren Zwecke
der statistischen Bearbeitung die Sonderung aufgeben werde. Es ist
vielleicht interessant. zu bemerken. dass in den heiden Fillen von
wechselnder und geringer Spannung die motorische Coordination fiir
Sitzen, Gehen nnd Stehen in der That besser entwickelt ist, withrend
die heiden Fille mit latenter Starre sich hierin nicht besser benehmen
als die Fille der Gruppe 4. Fall XVI, der ein Yjihriges Kind betrifit,
welches eine verzigerte Entwickelung nach asphyktischer Geburt hinter
sich hat, erst mit 5 Jahren zu sprecten begann, jetzt noch schlecht
spricht und in allen seinen Bewegungen den Eindruck von Schwer-
falligkeit macht, der Litile den Vergleich mit einem Jtardigrade
animal® nahelegte, kann als ein gutes Beispiel von ,abgelaufener
allgemeiner Starre* aufgefasst werden.

Mehr Rechtfertignng wird die Aufstellung der Gruppe C, der
,unbestimmten* Formen, bediirfen. Es sind dies idiotische oder hoch-
gradig schwachsinnige Kinder mit verzigerter Entwickelung, die man
in jeder Ambulanz viel hiufiger findet als die Kinder mit gut kennt-
licher allgemeiner Starre. Ich habe selbst eine sehr grosse Anzahl
solcher Kinder gesehen und bedauere es jetzt, dass ich nur diese vier
Fille als Muster fiir die Sammlung verwerthet habe. Man kann sich
natiirlich fragen, mit welchem Rechte sich soleche Fille in einer

Sammlung von cerebralen Diplegien finden, und ob denn die Con-
Beitrage zur Kinderheilkunde. N. F. IIL i
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statirung des Schwachsinnes allein hinreicht, sie den anderen Fillen
mit so charakteristischen motorischen Symptomen anzureihen. Die
Antwort darauf wird lauten, dass zwar allerdings die Reihe der all-
gemeinen Starre an ihrem einen Ende in Schwachsinn ohne bemerkens-
werthe motorische Symptome ausliuft, dass aber die Fille dieser
Gruppe ihre Zugehirigkeit zur allgemeinen Starre ausserdem durch
ein dtiologisches Moment oder durch ein Rudiment der fiir die Little-
sche Krankheit charakteristischen Symptome bezeugen. Daneben gibt
es andere Fille von Idiotie, welche sicherlich nicht zur allgemeinen
Starre zu rechnen sind, z. B. die cretinoide Form u. a.

So findet sich bei Fall XVII die Liftl¢sche Aetiologie, asphyk-
tische Geburt und noch gerade eine Andeutung von Schwerbeweglich-
keit der Glieder. Dieselbe Andeutung findet sich auch bei Fall XX,
wo fiir die Aetiologie eine missig schwere primipare Geburt gegeben
ist. Selbst diese beiden Momente fehlen noch in den zwei anderen
Fallen, aber bei Fall XVIII erinnert das Sitzen und die Herstellung
von Spitzfiissen beim Aufstellen an die allgemeine Starre, bei XIX
findet sich neben der Idiotie nichts Anderes als constant eingehaltene
Zwangsstellungen der Arme, wie sie bei der allgemeinen Starre vor-
kommen

Das mag nun nicht sehr iiberzengend wirken. Iech will aber
durch die Aufstellung dieser Gruppe nur die Thatsache hervorheben,
dass man in der Kinderklinik neben Fillen von Schwachsinn mit
ansgesprochener allgemeiner Starre auch solche findet, in denen sich
Schwachsinn mit einzelnen Stiicken des Symptomcomplexes der all-
gemeinen Starre vereinigt.

Da der Schwachsinn und die verzigerte Hirnentwickelung eines
der Hauptsymptome der allgemeinen Starre darstellt, da sich an dem
einen Ende der Reihe deutliche allzemeine Starre ohne Schwachsinn
vorfindet, wofiir es an Beispielen nicht fehlt, so erscheint es nicht
ungerechtfertigt, den Schwachsinn olme deutliche allgemeine Starre
an das andere Ende derselben Reihe zu stellen, wenn einzelne Ziige
des Falles die Verwandtschaft mit der allgemeinen Starre verrathen.

Wir betreten wieder sicheren Boden, wenn wir das Bild der
Little’schen Krankheit nach einer anderen Richtung variiren und der
Einschrankung folgen, welche die allgemeine Starre zu einer ,para-
plegischen* macht.

In Gruppe D) sind die Fille zusammengestellt, die als Ueber-
ginge von der einen zur anderen bezeichnet sind. Ich habe eingangs
erwihnt, dass die Anerkenmung der Zusammengehirigkeit der heiden
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Gruppen mit anf der Existenz dieser Formen ruht. Die Zuthat,
welche diese Fille von den rein paraplegischen sondert, gestaltet
sich bei jedem Kinde etwas anders: Bei Fall XXI findet sich die
Steifigkeit ansser an den Beinen moch am Nacken, die Arme sind
frei; bei Fall XXIII ist es der ungemein grosse Unterschied in der
Intensitit der Starre am Oberkérper einerseits und an den Beinen
andererseits, welcher diesem Falle das paraplegische Geprige gibt:
bei den beiden anderen Fillen sind allerdings nur die Beine starr,
die Arme aber sind zwar frei von Starre, aber nicht von den anderen
Zunstinden, welche in Gruppe 4 die Starre ersetzen konnten. Bei
XXIV werden sie ziemlich constant in gewissen Zwangsstellungen
ohne viel Muskelspannung gehalten, bei XXII besteht die Neigung
zu mobile spasms (siehe ,Klinische Studie®) der Hinde: sie werden
abwechselnd geballt und verbleiben so durch lingere Zeit, ein Phi-
nomen, das man sonst hiufiger an den Fiissen zu sehen gewohnt ist,
In allen iibrigen Stiicken sind diese Fille offenbar den rein para-
plegischen Formen anzuschliessen. Wir finden hier zum ersten Male
die Aetiologie der Frithgeburt, die bei den Paraplegien im Vorder-
grunde steht (XXII und XXIII), und das ganze Bild zeigt bereits eine
Milderung, wie sie der paraplegischen Starre im Gegensatze zur all-
gemeinen eigen ist.

Gruppe E umfasst dann die Fille der vielbesprochenen para-
plegischen Starre. Die kleine Sammlung (XXV—XXIX) zeigt zufillig
mehr Mannigfaltigkeit der Formen, als man sonst bei paraplegischer
Starre zu finden gewshnt ist. Als reiner und typischer Fall wiire nur
XXIX zu bezeichnen: ganz ungeschiidigte Intelligenz, enorme Steifig-
keit der Beine mit Reflexsteigerung, dabei die regelrechte Aetiologie
der Frithgeburt. Dieser Fall wire vor 10 Jahren von jedem Autor
unbedenklich als Vorbild einer spastischen Spinalparalyse beschrieben
worden. Die anderen Fille machen ganz den Eindruck von gemilderter
allgemeiner Starre. Ihre Aetiologie deutet auf leichte Verletzung bei
der Geburt (XXV, erstes Kind, Geburt normal: XXVI, erstes Kind,
Geburt protrahirt; XXVII, protrahirte Geburt). Stirungen der Intelli-
genz sind in wechselnder Intensitit vorhanden, die Verziigerung der
cerebralen Coordinationsleistungen ist eine minder arge als bei der
allgemeinen Starre. Convulsionen kommen unter den fiinf Fillen zwei-
mal vor, bei XXVI sehr bald nach der Geburt und im dritten Lebens-
jahre, bei XXVIII, dessen Aetiologie unbekannt ist, mit 6 Jahren
im Verlaufe einer Pneumonie. Letztere kommen also vielleicht als

Infectionsconvulsionen hier ausser Betracht.
._]_l
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Ich dndere nun die Richtung, nach welcher ich die Reihe der
Krankheitshilder von ,allgemeiner Starre* verfolge, und wende mich
zn den schwereren Formen, die in den Gruppen F, , H enthalten
sind, Das Erschwerende ist hier das Hinzntreten einer mehr oder
minder deutlichen halbseitigen Lihmung, welche am Arme aus-
gesprochener ist als am Beine und nicht selten auch eine Facialis-
parese einschliesst. Die Gruppen F und & bieten also den durch-
schnittlichen Eindruck einer Combination von Starre (allgemeiner in @,
paraplegischer in H) und Hemiplégie; ein Arm wird wenig bewegt
und in der Contracturstellung der gemeinen Hemiplegie gehalten,
withrend die Beine sich nicht viel anders verhalten als bei den fritheren
Fillen; wenn das Kind aber gehfihig ist, bemerkt man, dass das
dem gelihmten Arm gleichnamige Bein nachgezogen wird (XXXV).
Die Unterscheidung beider Gruppen geschieht nur dadurch, dass bei
Gruppe F' (paraplegische Starre — Hemiplegie) der eine Arm ganz frei
ausgeht, wihrend er in Gruppe ¢ an der allgemeinen Starre Antheil
nimmt. Ich habe in der ,Klinischen Studie* angefiithrt, dass bei der
cerebralen Hemiplegie das Bein der nicht gelihmten Seite hinfig
gleichfalls einen gewissen Grad von Starre und Reflexsteigerung zeigt.
Dies ergibe dann ein Bild, welches dem unserer Gruppe F' ziemlich
dhnlich ist. Wer die Unterscheidung machen will, der wird nachzu-
sehen haben, ob an den Beinen Parese oder Starre iiberwiegt, ins-
hesondere, ob sie beim Aufstellen die fiir die Little’sche Krankheit
charakteristische Position annehmen. XXXI wiire ein solcher Fall,
bei dem die Hemiplegie die paraplegische Starre in den Hinter-
grund dringt.

Im Ganzen schliessen sich die Fille der Gruppe &' doch der
paraplegischen, die der Gruppe G der allgemeinen Starre an, so dass
die Erschwerung der Motilititsstirung durch die Hemiplegie in ihrer
Bedeutung fiir das Krankheitshild nicht iiberschiitzt zu werden braucht.
Von den drei Frithgeburten der beiden Gruppen fallen zwei (XXX
und XXXI) in die Groppe der Paraplegien, dagegen zeigt sich in den
finf Fillen der Gruppe @ viermal die typische Aetiologie der asphyk-
tischen oder sonst erschwerten Geburt. Wir werden anch fir jede
weitere statistische Bearbeitung Grappe F mit der paraplegischen
und Gruppe (¢ mit der allgemeinen Starre vereinigen. Von Einzel-
heiten fillt uns auf, dass in diesen Gruppen /' und G, welche unter
acht Fillen siebenmal das atiologische Moment der Asphyxie oder
Frithgeburt (oder beide vereint, XXX, XXXIII) erkennen lassen, Con-
vulsionen so selten verzeichnet sind. Der einzige Fall XXXVI, bei dem
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nach der ersten Lebenswoche Convulsionen auftraten, die dann durch
sechs Wochen anhielten, ist auch der einzige, bei dem die Geburt
normal war und eine Aetiologie unbekannt ist.

Aunch eine Erschwerung des Krankheitshildes nach anderer Rich-
tung bedingt das Hinzutreten der Lihmung zur Starre nicht. Die
Intelligenz ist bei den Kindern dieser beiden Gruppen eher besser als
bei der typischen allgemeinen Starre und die Entwickelung der moto-
rischen Leistungen scheint wenigstens nicht stirker verzigert.

Wenn aber hbei der allzemeinen Starre die Complication mit
Lahmung auf beiden Seiten erfolgt, so ergeben =ich Bilder, wie die
der Fille XXXVIII, XXXIX und XL (Gruppe H), die den Uebergang
zur bilateralen Hemiplegie machen und, wenn die Lihmung betriicht-
licher ist als die Starre, von ihr nicht mehr zu untersclieiden sind.
Fall XXXVIII erinnert noch vorwiegend an allgemeine Starre; Thorax
und Abdomen sind flach, wie gepresst, der Kopf sinkt auf die Brust
und die Lihmung hezeugt sich an den Armen durch den stark
gpastisch-ataktischen Charakter der Handbewegungen, den man oft
auch bei typischer allgemeiner Starre begegnet, an den Beinen aber
durch weitgehende Einschrinkung der willkiirlichen Beweglichkeit.
Fall XXXIX macht in weit hiherem Grade den Eindruck der hilate-
ralen Hemiplegie, da beide Arme in charakteristischer Contractur-
stellung verharren, dagegen verhalten sich die Beine des Kindes heim
Aufstellen ganz wie bei allgemeiner und paraplegischer Starre, Beide
Kinder sind Frithgeburten; wenn man sich aber an die Stirungen
erinnert, die sonst in Folge der Frithgeburt eriibrigen, 0 muss man
dem Verdachte Ranm geben, dass die Frithgeburt hier nicht die Ur-
sache der Abnormitiit ist, sondern dass vielmehr die abnorm angelegten
Kinder auch zu friith geboren wurden. Auch Convulsionen, die, strenge
genommen, nicht zum Bilde der Schidigung bei Friithgeburt gehiiren,
sind bei diesen beiden Fillen vorgekommen und haben sich bei ihnen
hiutig wiederholt.

Fall XL erinnert uns gar nicht mehr an die allgemeine Starre,
sondern muss als schwerer Fall von bilateraler Hemiplegie mit ge-
wissen Besonderheiten gelten. Alle vier Extremititen sind gelihmt,
nur der linke Arm erfreut sich noch einer gewissen Beweglichkeit.
Doch sind es nicht die gewihnlichen Contracturstellungen, die man an
den Extremititen beobachtet, sondern eigenthiimliche, fiir jedes Glied
verschiedenartige Haltungen, die den Eindruck machen, als sollten die
vier Extremititen zu einer miglichst engen Verpackung zusammen-
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gelegt werden (Fiotalstellungen ?)¥). Auch der Verlauf dieses Falles ist ein
anderer und steht in der ganzen Sammlung vereinzelt da. Die Geburt
wird ale normal bezeichnet, mit zwei Jahren brechen Convulsionen aus,
als Zeichen des beginnenden oder erstarkenden Krankheitsprocesses,
dann werden im Verlaufe der niichsten drei Jahre successive und all-
milig die Arme und Beine ergriffen, wobei Convulsionen sich alle zwei
bis drei Monate wiederholen. Also ein chronisch progressiver Verlauf
mit Intelligenzabnahme und Fortdaner der Convulsionen, wie ihn
Richardiire**®) (siehe ,Klinische Studie“) als charakteristisch fir die
Sclérose lobaire ansehen wollte.

Die in den letzten drei Gruppen enthaltenen choreatischen
Formen habe ich zusammengestellt, je nachdem die Chorea das Bild
beherrschte (Gruppe I), oder die Athetose ohne Starre (K), oder die
Combination von Starre und Athetose in ihren verschiedenen Arten.
Die Mannigfaltigkeit der hier miglichen Formen ist sehr gross und
keineswegs durch die in der Sammlung enthaltenen Beispiele erschipft.
Auch muss ich hier jeden Fall fiir sich charakterisiren.

XLI betrifft ein Kind, das unmittelbar nach der normalen Geburt
von Convulsionen hefallen wurde, Strabismus convergens zeigt und
im Alter von 5 Jahren als idiotisch bezeichnet werden darf; es zeigt
ganz geringe Spannung an den Armen, an den Beinen aber unanf-
hirlichen Wechsel von weichen, in einander iibergehenden Bewegungen,
den man als Chorea bezeichnen kann. Daneben kommt es vor, dass
die Fiisse fiir einige Zeit Klumpfussstelling annehmen — mobile
spasms —, wie ja das spastische Element bei den choreatischen
Formen, die zu den Diplegien zu rechnen sind, niemals giinzlich fehlt.
Die Chorea dieses Falles zieht besondere Aufmerksamkeit auf sich,
weil sie auf den Unterkirper beschriinkt ist: wo sie allgemein und
leicht ist, iibergeht sie in jenes Verhalten, das ich bei verschiedenen
anderen Fiillen als allgemeine Unruhe hezeichnet habe.

Fall XLIII zeigt diese Form der allgemeinen Unruhe, die man
Chorea nennen darf, nur ist hier die Hypertonie an den Beinen, deren
Endglieder wieder mobile Klumpfussstellungen annehmen, deutlicher,
Fall XLII hat grosse Aehnlichkeit mit XLI, das Bewegungsiibermaass
betrifft wieder besonders die Beine, #ussert sich aher an denselben
durch jene gleichmiissigen, fast rhythmischen Bewegungen, die man
als athetotisch oder athetoid bezeichnet, so dass die vollstindige Be-
schreibung dieses Falles lanten miisste: Allgemeine Chorea und Athetose

*) Einen Fall mit ihnlichen Zwangsstellungen bei einem Idioten hat z. B.
Mierzejewsky 221) beschriehen,
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der Beine. Die Intelligenz dieser Kinder, die Entwickelung ihrer Hirn-
leistungen ist eine schlechte, bei allen dreien findet sich Strabismus,
so dass der durchschnittliche Eindruck der Fille dieser Gruppe doch
merklich von dem der nichsten Gruppe, der bilateralen Athetosen,
abweicht.

Diese Gruppe zeichnet sich dadurch aus, dass die spastischen
Phinomene auf ein Minimum eingeschrinkt sind. In Fall XLV werden
sie durch das Ueberkreuzen der Schenkel beim Aufstellen, in Fall XLVI
durch die Bildung von Hakenfiissen bei derselben Gelegenheit und
mobilen Pes varus im Sitzen vertreten. Fall XLIV ist in jeder Hin-
sicht typisch fiir die bilaterale Athetose. Kein itiologischer Anhalts-
punkt (ausser dass das Kind viel krinklich war), normale Intelligenz
und Entwickelung, Ausbleiben von Convulsionen und Athetose der
Finger und Zehen, auf einer Seite stirker, die, nachdem das Kind
1t/, Jahre alt war, bemerkt wurden.

Die Athetose der heiden anderen Fille ist eine partielle, bei
XLV nur an den Fingern, bei XLVI an beiden Fiissen zu merken, In
beiden Fillen sind aunsserdem die Handbewegungen spastisch-ataktischer
Natur, wie in dem Stadium der Erholung nach Hemiplegie (vgl.
»Klinische Studie“). Das eine der Kinder ist auch asphyktisch geboren ;
bei dem anderen, dessen Mutter grosse Aufregungen wihrend der
Graviditit durchgemacht haben soll, sind Convulsionen verzeichnet.

Ganz besonders mannigfaltiz sind die Formen, welche in der
letzten Gruppe H als spastische Chorea zusammengefasst sind. Da
iet XLVII, ein Kind, das zuniichst den Eindruck der allgemeinen
Chorea macht; es zeigt keine Starre, =0 lange es sitzt; die Starre ist
aber blos latent und tritt an den Beinen hervor, wenn man das Kind
aufstellt. Ausserdem wird der eine Arm schlechter bewegt. Also:
Allgemeine Chorea mit latenter Starre und einer Spur von Hemi-
plegie. Fall XLVIII zeigt einen geringen Grad von Starre an beiden
Beinen bei einer schweren, linksseitigen Lihmung: das nicht geliihmte
Bein ist aber iiberdies athetotisch: Athetose und Hemiplegie. Wir
erinnern uns dabei an die .Mischformen® aus der ,Klinischen Studie®,
bei denen der Arm spastisch afficirt war, das Bein athetotisch oder
umgekehrt. Eine interessante und fiir die gegenseitige Beziehung von
Athetose und Starre wichtige Form zeigt Fall XLIX. Das Kind erinnert
durchans an das Bild der allgemeinen Starre. Es ist eine Frithgeburt,
spricht noch nicht mit 2/, Jahren, bei ziemlich erhaltener Intelligenz,
steht mit vorgebeugtem Oberkirper, geht breit und ungeschickt,
Nacken und Arme zeigen einen wechselnden, aber deutlichen Grad
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von Starre, nur an den Beinen, woselbst die Starre am stirksten sein
sollte, findet man sie sehr geringfiigig und dafiir spielen beide Fiisse
in ruheloser Athetose. Die Athetose ersetzt hier die Starre an den
Beinen*). Fall L, gleichfalls Friihgeburt, ist eigentlich eine paraplegische
Starre: die Beine sind in wechselndem Grade hypertomisch, ausserdem
aber choreatisch : wir diirfen annehmen, dass hier an der unteren Kirper-
hilfte Starre und choreatische Unruhe einander in der Zeit ablisen.

Fall LI ist vielleicht der complicirteste der ganzen Sammlung.
Allgemeine Starre und allgemeine Chorea bestehen hier, jedes deutlich
ausgeprigt, neben einander, itberdies besteht eine Hemiparese, welche
nach der hier genau vorliegenden Anamnese nur eine primér chorea-
tische genannt werden kann. Abermals die Combination einer all-
cemeinen Chorea mit einer diesmal spastischen Hemiplegie bietet
Fall LII: die Starre ist hiebei durch das Verhalten beim Anufstellen
bezeugt.

Fall LIII endlich, den ich als Anhang beigefiigt habe, betrifft
ein schwachsinniges Kind mit Strabismus und guter Motilitit, bei
dem die Eltern Athetose der Finger und Zehen bemerkten, die uns
bei der Vorstellung entgangen ist: also, wenn man den Angaben der
Eltern Glauben schenkt, eine hilaterale Athetose,

Werfen wir noch einen Riickhblick auf die Aetiologie der chorea-
tischen Fille, =o finden wir etwa in der Hiilfte der Anzahl eine Aetio-
logie wie bei der allgemeinen Starre: Frithgeburt, asphyktische und
protrahirte Geburt.

Ich hitte eine Eintheilung dieser Formen vorgezogen, je nach-
dem die choreatischen Erscheinungen primiir oder im Ablaufe einer
Lahmung aufgetreten sind, aber die anamnestischen Daten gestatteten
diese Entscheidung nicht.

*) Analoge Fiille bei Audry1%4),




V.
Specielle Analyse der einzelnen Symptome.

Ich iibergehe eine Reihe von Punkten, deren Bearbeitung bei den
cerebralen Diplegien keine Aushente verspricht, die Fragen nach dem
bevorzugten Geschlecht, der Kirperseite, dem allgemeinen Gesundheits-
zustand, und wende mich sofort zur Behandlung der Aetiologie. In Betreff
der Hereditit bemerke ich wieder, wie in der ,Klinischen Studie®,
dass das Material unserer Ambulanzen in Wien die ungiinstigsten Be-
dingungen fiir eine Forschung nach hereditirer Belasiung bietet. Was
iiber hereditire Einfliisse und familiares Vorkommen sonst in der
Literatur gefunden wird, will ich an anderer Stelle zusammentragen.
Die Rubrik ,Alter bei der Erkrankung®, die bei den cerebralen Hemi-
plegien eine so grosse Rolle spielt, fillt bei den Diplegien nahezu
auns. Dafiir handelt es sich hier um die Frage, nach welchen Kenn-
zeichen eine solche Affection als angeboren, bei der Geburt erworben
oder extrauterin erworben anzusehen ist. Mit der Erledigunng dieser
Frage kimnen wir uns erst spiiter befassen.

a) Aetiologie,

Als _Aetiologie® sind in der tabellarischen Zusammenstellung
meiner H3 Fille verschiedene Momente angefiithrt. Einige davon sind
Jprinatal®, beziehen sich auf den Zustand der Mutter wiihrend der
Graviditit, als: Trauma, Krankheit, psychisches Trauma; die niichste
Gruppe bezieht sich auf den Geburtsact selbst: Zwillingsgeburt, Frith-
geburt, asphyktische Geburt, protrahirte Geburt beim ersten Kind:
eine dritte Reihe von Momenten wiirde extrauterine Erkrankung,
Schreck und Trauma enthalten; dieselbe ist aber in meiner Sammlung
durch kein Beispiel vertreten Alle diese Momente werden auch von
den anderen Autoren iiber Kinderlihmung in Betracht gezogen: ich
habe mich aber entschlossen, eine neue itiologische Rubrik hinzu-
zufiigen, nachdem es mir aufgefallen ist, dass die Kinder mit cere-
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bralen Diplegien relativ hiufig die letzten Stellen in einer Generations-
reihe einnehmen, als siebente, neunte Kinder geboren worden sind. ._

Natiirlich kommt es auch vor, dass bei einem Falle gleichzeitig
mehrere solcher Momente concurriren, und zwar einerseits Momente
aus verschiedenen Reihen, z. B.: Trauma der Mutter — Frihgeburt, |
Erkrankung der Mutter — Asphyxie, und andererseits Momente, die
derselben Reihe angehiren: Frithgeburt und Asphyxie. Da dieses
Zusammentreffen nicht jedesmal ein zufilliges sein muss, verdient es
Beachtung. |

Ich werde in diesem Abschnitt zunichst annehmen, die an-
cefiihrten Momente seien die wirklichen iitiologischen Factoren der
cerebralen Diplegie und auf Grund einer solchen spiiter zu prifenden
Annahme untersuchen, welche Eigenthiimlichkeiten des Krankheits-
bildes eine constante Beziehung zu den einzelnen itiologischen Mo-
menten erkennen lassen. 4

Ich finde nun unter den 53 Fillen 3mal keine Angabe iiber
dtiologische Verhiiltnisze, 33mal irgend eines oder mehrere dieser
Momente angegeben und 17mal die Einwirkung eines solchen Mo-
mentes ausdriicklich in Abrede gestellt. Also sind etwa zwei Drittel
meiner cerebralen Diplegien mit Aetiologie versehen, ein Drittel ohne
eine solche. Bei den cerebralen Hemiplegien gestaltete sich dieses
Verhiltniss nmgekehrt: ein Drittel mit Aetiologie, gegen zwei Drittel
ohne (vgl. . Klinische Studie*, S. 62). Diese Differenz wird spiter ihre
Erklarung finden.

Ich hitte mit Leichtigkeit die Zahl der Fille ohne Aetiologie
noch verringern kinnen. Ich habe nimlich die Angabe ,erstes Kind*
nur dann positiv im Sinne eines iitiologischen Momentes angenommen,
wenn ich dazu bemerkt fand: schwere oder protrahirte Geburt; denn
es ist doch klar, dass das Moment der Erstgeburt nicht so bestimmt
als Erkrankungsgrund angesehen werden kann wie eines der anderen
allgemein anerkannten, Ferner habe ich Fiille, bei denen in der
Rubrik ,Aetiologie® nichts Anderes vermerkt stand als ,spates Kind*,
zu den Fillen ohne Aetiologie gerechnet. _Spites Kind* ist namlich
offenbar ein priinatal wirksames Moment von derselben Art, wie ich
es bei den Fillen ,ohne Aetiologie* annehmen muss. Da die grosste |
Anzahl meiner Fille dtiologische Factoren aufweist, die bei der Geburt
zur Wirkung gelangen, so fillt meine Discussion der Aetiologie eigent-
lich mit einer Discussion der bei der Geburt wirkenden Ursachen zn-
sammen und die Scheidung zwischen Fillen ,mit* und »ohne Aetio-
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logie® deckt sich nahezu mit der Gegeniiberstellung der bei der
Geburt erworbenen und der congenital bestimmten Diplegien,

4 Man kionnte nun den Anspruch erheben, die Zahl der Fille
,ohne Aetiologie® sei noch weiter zu verringern. Bei vielen dieser
Fille findet sich nidmlich die Angabe, im Alter von einigen Monaten
bis zu 2 Jahren seien Convulsionen aufgetreten und hitten sich
anch nach gewissen Zeitriiumen wiederholt. Diese Convulsionen seien
entweder selbst die Ursache der Diplegie oder sie bezeichneten doch
das Einsetzen eines Krankheitsprocesses, der als Aetiologie zn wiirdigen
sei, Wer diesen beiden Gesichtspunkten Rechnung trigt, wird in
meiner Sammlung nur wenig Fiille ,ohne Aetiologie® iibrig behalten.

Es ist nun miglich, dass in manchen meiner Fille Convulsionen
den Beginn eines — also von anssen eingedrungenen — Krankheits-
processes in dem bis dahin gesunden Gehirn bedeuten, ihnlich wie
es fiir viele Fille von cerebraler Hemiplegie als unzweifelhaft gilt.
Ich muss also zugestehen, dass unter den Fillen ,ohne Aetiologie®
sich solche bhefinden, die auf Erkrankung in den ersten Lebensjahren
zuriickgehen. Da ich aber die Natur dieser Erkrankung nicht kenne,
muss ich diese Fille in ihrer Kategorie belassen. ,Ohne Aetiologie®
will ja nichts Anderes sagen, als ,ohne* bekannt gewordene
Aetiologie; an dem Vorhandensein ausreichender itiologischer Momente
auch fiir diese Fille zweifelt ja ohnedies Niemand. Bei den cerebralen
Hemiplegien sind wir, Rie und ich, nicht anders verfahren. Wo die
Natur der mit Convulsionen einsetzenden Gehirnerkrankung unbekannt
blieb, haben wir den Fall zu der Gruppe ,ohne Aetiologie® gestellt.

Iech werde mich aber dagegen striiuben, jeden Fall, in dem ich
gine solche Anamnese von Convulsionen im dritten oder fiinften Monat
begegne, darum fiir einen Fall von erworbener Lihmung zu halten.
Mit Bezug auf Ausfiihrungen in der ,Klinischen Studie“ wiederhole
ich hier, dass ein solcher Fall ebensowohl ein congenitaler sein kann,
bei dem der Krankheitsprocess erst nach mehreren Monaten extra-
uteriner Existenz so weit erstarkt ist, um sich durch Convulsionen
und andere Symptome zu #ussern. Wir kennen ja mehrere entschieden
mitgehorene Nervenkrankheiten, die selbst in den ersten Lebensjahren
nicht manifest werden: die Friedreich’sche Ataxie, die Mpyotonia
congenita; wir diirfen ja an eine Lués hereditaria denken, wenn das
Kind nicht unmittelbar nach der Geburt, sondern erst Monate spiter
die ersten luétischen Symptome zeigt. (Kassowitz, ,Die Vererbung der

Syphilis®.)
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Ich lehne es ferner mit Entschiedenheit ab. die Convulsionen
selbst als eine Aetiologie der cerebralen Lahmung gelten zu lassen. |
Indem ich diese Ablehnung bereits in der ,Klinischen Studie® aus-
sprach, habe ich mich in Gegensatz zu Osler und Sachs (um nur e
Neueren zu nennen) gebracht und Sachs***) hat in einer spiteren Dar--
stellung der cerebralen Kinderlihmung seinen Standpunkt zu ver-
theidigen gesucht. Er konnte sich dabei auf eine seither verdffent- |
lichte Beobachtung von Ashhby**%) in Manchester stiitzen, die den Titel
fiithrt: ,Convulsions as a cause of cerebral haemorrhage in early life
und einen Sectionsbefund enthilt.

Indess auch Sectionsbefunde bediirfen der Deutung. Der Fall -
Ashby's betrifft einen 12jihrigen Knaben, der nach etwas erschwerter
Geburt his zu 2 Jahren gesund war und sich normal entwickelte.
Um diese Lebenszeit bekam er einen ersten epileptischen Anfall, der
von den Eltern daranf zuriickgefiihrt wurde, dass er eine halbe Stunde
vorher ,some crust of apple-pie* gegessen hatte. Zwei Wochen spiter
ein zweiter, vorwiegend rechtsseitiger Anfall, nach welchem sich eine
rechtsseitige Lihmung einstellte. Er hatte von da an ungefihr zwei
Anfille wiichentlich, bis zum Alter von 10 Jahren, die gewdhnlich
mit Zuckungen im rechten Danmen begannen. Als ihn Askby 12 Jahrglj;
alt sah, war die Hemiplegie in Besserung begriffen, das Kind litt aber
an Tuberenlose, der es bald darauf erlag. Bei der Autopsie fand sich
eine grissere Cyste in der weissen Substanz zwischen Corpus striatum
und Rolando’scher Spalte (anf dem Horizontalschnitt) links und mehrere
kleinere Cysten rechts wie links in der weissen Substanz wverstreut.
Keine Sklerose der Hirnoberfliche, keine absteigende Degeneration
des Riickenmarkes. Mikroskopische Untersuchung wurde nicht an-
gestellt.

Es 1st wahrscheinlich, sagt nun Ashby, dass im Alter von
2 Jahren bei diesem Kinde eine multiple Hiimorrhagie stattgefunden
hat, und dass eine der Himorrhagien, wahrscheinlich die grossere, zu-
erst angefithrte, die Ursache der Lihmung wurde. Er fihrt fort: ,Es
scheint unzweifelhaft, dass die initialen Convalsionen die Ursache und
nicht die Folge der multiplen Himorrhagien waren.® Man erwartet
nun die Griinde fiir diese Behauptung. Es folgt aber nur der Sataz:

»Ee ist kanm denkbar, dass diese multiplen Himorrhagien durch eine
Thrombose, Embolie oder Arteritis vernrsacht sein sollten: sie miissen
vielmehr (they must presumably) der Effect einer plistzlichen Anfiillung
der Venen in Folge von Asphyxie sein. wie sie im Anfall durch den
Krampf der Athemmuskeln zn Stande kommt.* Ich hoffe, Niemand

:
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wird sich durch diese einen Beweis vertretende Mittheilung befriedigt
finden. Vielmehr wird es naheliegen, anzunehmen, dass die multiplen
Himorrhagien dieses Falles, wie die anderer Fille, ihre Ursache in
einer der unbekannten Gefisserkrankungen des kindlichen Alters
hatten, von denen Sachs selbst klagte, sie seien so wenig studirt,

Wenn aber die Hidmorrhagien von den Convulsionen kamen,
woher kamen die Convulsionen? Darauf gibt Ashby die bereite Ant-
wort: ,If my hypothesis concerning this case is correct, there was a
series of reflex convulsions; due to some gastric disorder or dental
irritation . . .* Schon in den einleitenden Sitzen von Ashby's Arbeit
war davon die Rede, dass ein Kind von stundenlangen Convulsionen
befallen wird, ,while cutting a tooth or in consequence of an in-
digestible meal“. Also um die Herkunft der Convulsionen braucht
man keine Sorge zu tragen, es sind Reflexconvulsionen von den Zihnen
oder von einer schweren Mahlzeit.

Ich darf sagen, die Zahnconvulsionen sind von Kassewitz in dessen
,Yorlesungen iiber die Kinderkrankheiten im Alter der Zahnung®
(diese Beitrige N. F. 1) mit der diesem Autor eigenen Ueherlegenheit
einer meisterlichen Logik als ein Stiick angeerbten medicinischen Aber-
glanbens blossgestellt worden. Wo man sonst fiir ein krankhaftes
Symptom Fieber, Diarrhoe, Schmerzen, die Ursache in dem nicht vor-
handenen ,Zahnreiz® suchte, da weist nach Kassowitz die unbefangene
Beobachtung einen krankhaften Process nach, von dem sich diese
Symptome in verstindlicher Weise ableiten, eine Angina, einen Darm-
katarrh in Folge unzweckmiissiger Ernihrung u. dgl. Wenn uns also
fitr solche Convulsionen die Autopsie die organische Krankheitsursache
nachweist, da werden wir uns gerne davor hiiten, diese Verinderungen
nmgekehrt von den Convulsionen abzuleiten.

Ich denke, es wird mit den Convulsionen von einer schwer verdau-
lichen Mahlzeit nicht anders stehen. Ich verstehe wohl, dass dies
die Aetiologie der Eltern war, wundere mich aber, dass Ashby sie zu
der seinigen machen konnte. Convulsionen sind bei Kindern seltener
als der Genuss von ,apple-pie crust* und anderen schwer verdaulichen
Dingen. Ein Kind, das von dem Genuss solcher Speisen Convulsionen
bekommt, weicht in seinem Verhalten so sehr von anderen Kindern
ab, dass die besondere Beschaffenheit seines Gehirnes und nicht die
Wirkung der Speise das Interessante des Vorfalles wird. Es ist
geradezu eine unheimliche Vorstellung, dass ein Kind in Folge einer
nicht an einen unrechten Ort, sondern in den Magen gelangten Mehl-
speise Convulsionen, in Folge dieser Hirnhimorrhagien und Lihmungen
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bekommen und fiir sein Leben siech werden kann. Hoffentlich ist es
ein Ammenmirchen olme wissenschaftliche Begriindung. kg
Es ist zu bemerken, die Vorstellung, die der Theorie von den
Magenconvulsionen zu Grunde liegt, ist nicht die einer toxischen
Wirkung, sondem die einer Entladung des Reflexes auf die sensible
Reizung, vielleicht Dehnung der Magenwand. Wer sich in der Be-
obachtung neuropathologischer Thatsachen zu der Anschauung dum‘h:
gekimpft hat, dass ,functionelle® und organische Dinge hier meist
recht fein siuberlich getrennt bleiben, wird gegen die von Ashby her-
gestellte Verkettung Einspruch erheben. 4
Ich will hier einer geheimen Ketzerei Ausdruck geben; ich
glaube iiberhaupt nicht viel an Reflexepilepsie, d. h. an periodische,
bleibende reflectorische Convulsionen, insoferne sie nicht der Hysterie
angehiren, deren stirkste Krampfe bekanntlich niemals multiple Hamor-
rhagien zuriicklassen. Doch ich kehre zu Ashby’s Beobachtung zuriick.
,Die Convulsionen begannen im rechten Daumen, was darauf
hindeutet, dass die Cyste unter dem Armcentrum die erregende Ur-
sache der Convulsionen war. Wenn dies richtig ist, so meine ich,
haben die Reflexconvulsionen die himorrhagischen Cysten im Gehirn
erzengt und die Anwesenheit dieser nun wieder ihrerseits die epilepti-
formen Anfille hervorgerufen. ®
Also alle folgenden epileptischen Anfille (zwei in der Woche durch
acht Jahre = 832) waren nicht mehr im Stande, Blutungen zu er-
zeugen, nur der erste oder die beiden ersten waren dies im Stande.
Man fragt sich vergebens, welchem Umstand sie dies verdanken, man
hirt nur, dass der zweite Anfall (zwei Wochen nach der Mehlspeise)
besonders heftiz war. Wenn diese Bevorzugung der ersten Con-
vulsionen daher rithrt, dass im Alter von 2 Jahren die Gefisswiinde
weniger resistent sind als spiter. =o miisste man einen ihnlichen
Effect auch bei anderen Convulsionen des zartesten Alters erwarten.
Oder es bestand in Ashly’s Falle eine besondere Zerreissbarkeit der Ge-
fisswiinde, dann will ich in dieser die Krankheitsursache sehen und
kann selbst der zweifelhaften Gelegenheitsursache der Reflexconvulsionen
enthehren, :
Ich glaube, der Fall Ashby’s erledigt sich auf diese Weise ohme
Schwierigkeiten, er bleibt ein werthvoller Beitrag zur pathologischen
Anatomie der cerebralen Kinderlihmung, beweist aber nicht im
Geringsten, dass Convulsionen unbekannter Herkunft die Ursache von
Hirnlibmungen werden kinnen. Er kommt nicht in Betracht gegen
das Argument der ,Klinischen Studie®, dass erwachsene Epileptiker
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Hunderte der schwersten Unfallsserien durchmachen kinnen, ohmne je
‘eine Lihmung zun acquiriren, wenn sie dieselbe nicht ans der Kind-
heit mitgebracht haben. Er weist aber darauf hin, dass der Lehre,
Convulsionen seien die Ursache von Liéhmungen, Anschaunungen zu
Grunde liegen, welche die heutige Medicin zu iiherwinden heginnt*).

Ich wende mich nach dieser Abschweifung wieder zur Aetiologie
und den an die Erirterung derselben gekniipften Fragen. Die erste
derselben lautet, ob ein Zusammenhang zwischen der Krankheitsform
(dem Typus) und den einzelnen iitiologischen Momenten festzustellen
ist. Die nachstehende Tabelle, mit deren Hilfe diese Frage beantwortet
werden soll, nimmt gleichzeitig Riicksicht auf frithe Convulsionen
(bis zum dritten Monat), auf deren Wiederholung und auf spiter
auftretende Convulsionen. Ferner auf das interessante Symptom des
Strabismus. Die Zahlen jener Fille, bei welchen mehr als ein itiologi-
sches Moment angegeben ist, sind unterstrichen, die Rubriken ,spiites
Kind* (siebentes oder spiteres) und ,erstes Kind“ sind ausgefiillt,
aber nicht als atiologisch bedeutsam anerkannt, die Fille mit mangelnder
Anamnese finden sich durch Klammern ausgezeichnet unter der Rubrik

,Keine Aetiologie.

*#) Ich mochte nicht in den Verdacht kommen, als wollte ich durch diese
Bemerkungen auch den Werth der vortrefilichen Beitrige Sachs’ herabsetzen, weil
dieser Autor unserer ,Klinischen Studie* eine vielfach kleinliche Kritik hat zutheil
werden lassen. welche fiberdies durch ihre Unterbringung in einem Vortrage der
Volkmann'schen Sammlung auf allgemeine Verbreitung rechnen darf. Ich halte
mich fiir berechtigt, mich hier und an anderer Stelle dieser Arbeit gegen Suchs
gur Wehre zu setzen, bemerke aber dabei, dass ich fast in allen Hauptpunkten
des Problems einer Meinung mit ihm bin. Ich will aueh gerne annehmen, dass
hie und da einmal die Lihmung durch die Convulsionen zn Stande gebracht wird,
wenn man diesen Hergang wahrscheinlich machen kann. Dieser Streitpunkt ist
ein untergeordneter. Ein wesentlicher Unterschied ist aber, ob Jemand i'lbl'.',l'llﬂ.'l.'l.[jf.
die Epilepsie als Zeichen eines organischen Hirnprocesses anffasst, wie ich es hier
thue und wie es auch Sachs nach verschiedenen seiner Aensserungen zu thun scheint:
dann liegt es nahe, Epilepsie und Lihmung zumeist als heigeordnete Symptome
desselben Processes anfzufassen, weil ja nicht daran zu zweifeln ist, dass dieser
Process auch ohne Mitwirkung der Convulsionen die Lihmung erzengen kann;
oder ob Jemand an der Vorstellung festhiilt, dass die Epilepsie eine Neurose ist
oder sein kann, d. h, in der rein functionellen Neigung besteht, motorische Ent-
ladungen, die aus irgend einer Ursache einmal anfgetreten sind, periodisch zu
wiederholen. Auf diese tiefer greifende Differenz weist der Gedankengang in Ashby's
Arbeit hin. Ich habe versucht zu zeigen, dass eine solche Auffassung Voraus-
getzungen nicht enthehren kann, die nach Kassowitz zum medicinischen Abenr-

glauben gehiren.
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geburt

Abnorme Geburt

protrahirie _ asphyk-
oder Hﬁ—._i..l-im tiache

Extra-
uterine
Erkran-

kung

fiiih bis
4 Monat

e e

spit
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Leichtere

Unbestimmte

-+ Hemiplegie

Ueberginge zur
bilateralen Hemi-

dlegie

Ueberginge zur

Reine paraplegische
Starre

..........................................

-1 Hemiplegie

|| + Chorea (Athe-

b stame)

I.| Allgem. Chorea

Bilaterale Athetose

Spastische Chorea

(Athetose)

.............................................

20

Mitterlich
ERlne Paych. ﬂqu-p-..rhh Bpites
2,9,12(10) | 6 4 7 (1,6,9
13, 15 — (4| —
18 (19) = 2
a6 — - =
.............. . um
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41, 42 - - —
41,48,50 | — | — | 15

48, 55

38, 39

22, 23

29

30, 31

49

14, 16

17

35, 87

(10)

| 5.9

13, 14, 15

(47) 49

2, 6(7)

19
33

34, 40

42

al

2,79

19

46

49, 41 |

13, 14, 15
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Erirtern wir diese Tabelle nach den Krankheitsformen, so er-
gibt sich:

1. Allgemeine Starre = 28 Fille, davon 2 unbekannt —
26 Fille (4, B, C, G, H)

miitterliche Ursachen (allein) . . 2 Fille
Frithgeburt . . . Sy e
Asphyxie, pmtrahlrte Geburt St sl
Frithgeburt und Asphyxie . . . . 1 Fall
keine Aetiologie . . . . i oo Bills
26 Fiille.

In der Aetiologie der allgemeinen Starre und ihrer Varietiiten
nimmt also die abnorm erschwerte Geburt weitaus die erste Stelle
ein; sie findet sich bei der Hilfte der Fiille. Die Fiille ohne Aetiologie

betragen hier weniger als ein Drittel (%/,,).

2. Paraplegische Starre = 13 Fille, davon 1 unbekannt
— 12 Fille (D, E, F und 1 Fall von L)

miitterliche Ursachen . . . . . — Fall
1 157421 1 oS T % -1~
Asphyxie ste. . . S s il A
Frithgeburt und Asph}rue vt ot e
keine Aetiologie . . . . ! 3 Fille
12 Fille.

In der Aetiologie der paraplegischen Formen nimmt dagegen das
Moment der Frithgeburt die erste Stelle ein; es findet sich wieder
in der Hilfte der Fille. Ohne Aetiologie sind hier nur 3 Fille

= '

3. Choreatische Formen = 12 Fille (I, K, L)
miitterliche Ursachen . . . . . 1 Fall
Frithgeburt. . . . . . . . . 2 FHille
LT e A e S S - S
keines dafiologie” . - L . . . o 6 5

12 Fille.

In der Gruppe der choreatischen Formen privaliren dagegen die
Fille ohne Aetiologie, die hier wiederum die Hilfte der Gesammtzahl

ansmachen.

Ich verkenne natiirlich keineswegs, dass alle diese Zahlen zu
klein sind, um den auf sie gestiitzten Ergebnissen massgebenden

Werth zu verlmhen und werde sogleich herichten, welchen Weg ich
Beitrige zor Kinderbeilkunde, N. F. IIL 5



66 Erorterung der itiologischen Momente.

eingeschlagen habe, um sie auf ihre Verlisslichkeit zu priifen. Auch
habe ich mich gehiitet, das kleine Material fiir diese statistische Be-
arbeitung allzu viel zu zerplittern. Ich meine aber, es wird nicht ohne
Interesse sein, den umgekehrten Weg zu gehen und sich zu fragen,
wie sich die einzelnen itiologischen Momente auf die Krankheits-

formen vertheilen.

a) Miitterliche Ursachen.

Psychische Affection der Mutter wihrend der Graviditit findet
sich als einziges dtiologisches Moment in 2 Fillen, 1 allgemeinen Starre
und 1 bilateralen Athetose.

Trauma oder hidufizer Krankheit der Muatter in 1 Falle als
alleinige Ursache (Ikterus: Fall VII), in 2 (vielleicht in 5) Fillen neben
anderen Momenten.

Alle diese Fille sind als allgemeine Starre zun bezeichnen, bis
auf einen, der eine mit Lihmung complicirte paraplegische Starre ist.
Das concurrirende Moment ist in dem letzteren Falle Frithgeburt, in
den anderen abnorm erschwerte Geburt. Man kénnte demnach ge-
neigt sein, der Erkrankung der Mutter blos einen indirecten itiologi-
schen Einfluss zuzugestehen, etwa in der Art, dass sie die Chancen
der normalen Geburt verschlechtert.

b) Frithgeburt findet sich 11mal angegeben, und zwar:

bei allgemeiner Starre. , ., . ., . 3mal
» paraplegischer Starre . . . . . 0Gmal
w GHOTRE. e S s SR ]

11mal

Mehr als die Hilfte der Frithgeburten fillt also aunf die para-
plegischen Formen. Indess ist nicht zu vernachlissigen, dass die hier
angefithrten drei Fille von allgemeiner Starre gerade den schwersten
Formen entsprechen, bei denen die Lihmung am wenigsten zu verkennen
ist. Wenn wir dieses Verhiltniss bei weiterem Eindringen als that-
sdchlich bestiitigen sollten, wiirde es uns eine gewisse, spiter zu er-
wihnende Deutung der Frithgeburt nahe legen.

¢) Asphyxie oder erschwerte Geburt findet sich in
21 Fillen:

allgemeine Starre . | o w14 Falls
paraplegische Starre : Sl
Glidrga o7 e e e

n

21 Falle




Frithe und spiite Kinder, 67

Da die allgemeine Starre, welche hier zwei Drittel der Asphyxien
fiir sich in Anspruch nimmt, von der Gesammtzahl der Fiille nur die
Hilfte betrifft, so ergibt sich auch hier wieder die vorhin erkannte
Beziehung zwischen dem Moment der erschwerten Geburt und dem
Typus der allgemeinen Starre.

Von extrauteriner Erkrankung findet sich in der Sammlung kein
sicherer Fall.

Von 11 Fillen (fast ein Fiinftel) ist angefiihrt, dass sie erste Kinder
betreffen. Aber nur 2mal fehlt dabei jedes andere dtiologische Moment
(XXV und XLVIII), in den anderen Fillen sind solche Momente, deren
itiologische Bedeutung besser sichergestellt ist, vorhanden, und zwar
sind es 2mal miitterliche Ursachen, die ans begreiflichen Griinden bei
einer ersten Schwangerschaft leichter bedentsam werden kionnen als
bei einer spiteren, in den iibrigen Fillen protrahirte und asphyktische
Geburt. Die Bedeutung der Erstgeburt fiir die allgemeine Starre, die
Gowers®') zuerst erkannt hat, liegt ja znmeist darin, dass sie in Folge
der Enge der miitterlichen Wege das Zustandekommen einer protrahirten
Geburt und einer asphyktischen Geburt erleichtert. Die 11 Fille von
Erstgeburt sind folgender Art iiber die Haupttypen der cerebralen
Diplegien vertheilt:

allgemeine Starre . . . . . . . b Fille

paraplegische Starre . . . . . . 2

Chorea . . N ilet i s e ol
~ 11 Fille,

also vielleicht bei den choreatischen Formen gehiuofter, als man er-
warten sollte.

In & Fillen (%/,,) konnte man das erkrankte Kind als ein
spites in der Generationsreihe bezeichnen. Es handelte sich um
siebente bis elfte Kinder. In 3 dieser Fille findet sich kein anderes
itiologisches Moment, in 2 anderen Frithgeburt und nur in 2
abnorm erschwerte Geburt. Dies wird verstindlich, wenn man be-
denkt, dass so spit geborene Kinder im Gegensatz zu den erst-
geborenen giinstigere Geburtsbhedingungen vorfinden, und dass viele
schwer gebarende Mitter iiberhaupt nicht zu einer so hohen Ge-
nerationszahl gelangen. Es dringt sich aber hier eine andere Er-
wigung auf, in der die itiologische Bedentung dieses Momentes gelegen
cein diicfte. Man hat Grund, anzunehmen, dass in vielen Ehen mit
dem Alter der Ehezatten, der Erschopfung des miitterlichen Organismus
und vielleicht noch aus anderen Griinden die letzten Friichte der

Generationsreihen ungiinstigen intranterinen Lebens- und Entwicke-
5*



68 Spiate Kinder und familidire Kindersterblichkeit.

lungsbedingungen begegnen. So hat der Familienarzt hiunfig Gelegen-
heit, zu beobachten, dass eine Generation, die mit rechtzeitig geborenen
und gesunden Kindern beginnt, nach vier bis sieben Friichten mit
mehreren Abortus oder todtgeborenen Kindern aunsliunft. Aunch die
Friithgeburten unter unseren Fillen kinnten demnach eine andere
Deutung erfahren; die Frithgeburt wire nicht als die Ursache der
Diplegie, sondern als eine Nebenwirkung der speciellen Degeneration
aufzufassen, auf welche die congenital bedingte Diplegie zuriick-
zufithren ist. Ich habe der Frage, ob spiite Kinder eher friihzeitig
und abnorm geboren werden als andere, keine weitere Aufmerksamkeit
geschenkt. Ich meine aber, diese Verhiltnisse miissten auch bei anderen
Autoren mehrfach Beachtung gefunden haben; so z. B. finde ich bei
FRichardson®tt), der einen Fall von allgemeiner Starre nach normaler
Geburt mittheilt, welcher ein neuntes Kind betraf, die Bemerkung, dass
in dieser Familie ,a progressive failure der Generationsthitigkeit zn
constatiren sei. Der normalen Geburt dieses Kindes waren mehrere
schwere Enthindungen vorhergegangen.

Im Anschluss an diese Erirterung, welche nochmals darauf hin-
weist, dass ein Theil der cerebralen Diplegien anf congenitale Ursachen
zn beziehen ist, muss ich auch des Momentes der familiiren Kinder-
sterblichkeit gedenken, das natiirlich sofort den Verdacht einer latenten
Kachexie bei den Eltern wachruft. Die Kindersterblichkeit findet sich
auch bei einem Falle meiner Sammlung, XXIII, in welchem von elf
Geschwistern sechs in den ersten Lebensjahren gestorben waren. Es
wiire mir ein Leichtes, eine ganze Reihe von weit auffilligeren Beispielen
aus der Literatur der cerebralen Diplegien zusammenzustellen. So z. B.
berichtet Liftle von Nr. 1 seiner spastischen Paraplegien: .Patientin
hatte noch 12 Geschwister, die alle theils todt geboren, theils nach
der Geburt an Genickstarre gestorben sind.* Gee!®?) (in seinem zweiten
Aufsatze vol. XVI der St. Bartholomew Hospital Reports) berichtet
von einem Kinde mit spastischer Diplegie in Folge Sklerose des ge-
sammten Gehirnes: ,Sie war das einzig iiberlebende Kind ihrer Eltern
und das letzte einer Reihe von 10 Kindern. Ein Kind wurde todt
geboren, acht starben vor dem Alter von 2 Jahren* u. dgl. m.

Ich unterbreche jetzt die Behandlung der Aetiologie und schiebe
an dieser Stelle die Erorterung der Convulsionen ein. Zwei Fragen
dringen sich hier zunichst auf:

1. Sind Convulsionen bei irgend einem Krankheitstypus hinfiger
als bei einem anderen? 2. Sind Convulsionen bei den Fillen mit

i il

TP



Convulsionen, 69

bekannter Aetiologie (vorwiegend Little’sche Momente) hiiufiger als bei
den wahrscheinlich congenitalen Féllen ohne bekannte Aetiologie?
Ich scheide dabei die Convulsionen, je nachdem sie in den ersten
Tagen bis zu drei Monaten oder spiter sich einstellen, nehme aber
sonst die Angaben wie sie sind, da ich mir deren Discussion auf
ein anderes Mal erspare,

Convulsionen sind im Ganzen verzeichnet bei 20 Fillen von
53, d. 1. 377, und zwar 11mal friihe, 9mal spite. Davon ent-
fallen auf:

frith spiit
allgemeine Starre . . . . § 6 Fille
paraplegische Starre . . . 1. — Fall
RUEPE R L R v i | i B 3 Fille

11 9 Fille.

Da die allgemeine Starre nur wenig mehr als doppelt so viel
Fille umfasst wie die beiden anderen Gruppen (28:25), so scheint
sich zu ergeben, dass die Convulsionen iiberwiegend hinfiz bei all-
gemeiner Starre vorkommen, sehr selten hei paraplegischer, und dass
sie nicht anffillig seien bei den choreatischen Formen.

Man kinnte sich ferner fragen, ob die Convulsionen bei den
schwereren Formen der allgemeinen Starre (Complication mit Lahmung)
hiufiger sind als bei den leichten. Dies lisst sich wenigstens fiir
die Frithconvulsionen mit Leichtigkeit abweisen, denn von acht Fillen
mit Frithconvulsionen gehiiren nur zwei den Gruppen mit Lihmung
an, und von den vier Fillen leichter, nur gelegentlicher Starre der
Gruppe B sind gerade drei durch frithzeitigze, aber wiederholte Con-
vulsionen ausgezeichnet.

Da bei der allgemeinen Starre die Aetiologie der erschwerten
Geburt die Hauptrolle spielt, liegt der Verdacht nahe, dass auch die
Convulsionen eine Beziehung zu dieser Aetiologie zeigen migen. Ich
entwerfe daher die gegeniiberstehende kleine Tabelle, deren Analyse
ein unerwartetes Ergebniss liefert.

Nach Abzug dreier Fiille ohne Anamnese bleiben 50 ; unter diesen
kommen Convulsionen 20mal vor (40°,), und zwar Frithconvulsionen
in 11 Fillen (22¢/,) und Spitconvulsionen 9mal (18°/,).

Von diesen 50 Fillen fallen 30 auf die sogenannten Little’schen
Momente (Frithgeburt, Asphyxie etc.), 3 auf miitterliche Aetiologie
und 17 sind ohne bekannte Aetiologie (resp. G0°/,, 6°/,, 34°/).



T0 Convulsionen und Little'sche Aetiologie.

Tabelle B
#ﬁm
Comvulesionen
In-
Frithe Bpiia Heine m:“'_
1l i & 1; 8,4, 8,11, 16,174 5%
o | S | abee [ e 80 lSraney e gt
(T R S —— (ee—— pa———EEE P
£ | Paraplegische 22, 23, 27. 29, 30,| _
S G 2 = 81, 32, 50
q PIERL AR EEE A | S8 EEA R Raasa
D B e L
= Chorea 49 — 43, 45, 52, 58 —
Allgemeine 9, 13, 15, =
'En [ Starre 18, 36 2, 40 e
=] Sy | TETTEETIRETTIRE LI EE LT EEEIE DN S L e L LE L LR bl L L e e PR PR PP TR T, PRSI
'% Paraplegische h = 91 24 95 P
< | Starre ) =
E wrrann s iiassiaasnriaaEs i ann ey [rranr e a
E Chorea 41 42, 51 44 (47), 48 47
= Allgemeine sl - )
EE Starre et
i |
== Chorea - 46 - —

In den Fillen mit Little’scher Aetiologie (30) finden sich nun

Convulsionen : Tmal
5 Frithconvulsionen - 2 Spitconvulsionen,
d. h. in nur 2337/, anstatt 40°/, (oder nur in 7 Fillen anstatt in 12).

In den Fillen ohne Little’sche Aetiologie finden sich Convulsionen:

1 0mal
6 Frithconvulsionen - 4 Spiitconvulsionen
d. h. in 58-8°/, anstatt in 40°/,,

Endlich in den sicheren Fillen miitterlicher Aetiologie finden
sich Convulsionen durchwegs, ein Ergebniss, was bei der Seltenheit
dieses Momentes nicht vernachlissigt werden darf.

Ich will dieser Thatsache weiter nachgehen, indem ich auch die
Fille in Rechnung ziehe, in denen die miitterliche Aetiologie zweifel-
haft oder nicht das alleinige Moment war. Convulsionen

frith spit
Psychische Affection der Mutter: 2 sichere Fille — 2
Krankheit der Mutter ete. . . . . . 1 sicherer Fall — 1
5

unsichere Fille 2 |

" n n e




Analyse der Sammlung Little's. 1

: Also unter 8 Fillen 6mal Convulsionen, und zwar 4mal spit-
kommende, 2mal frithe. Man wird geneigt, dieser miitterlichen Aetio-
logie, auch wo sie nicht die'einzige ist, Werth beizulegen, nachdem

man aus den fritheren Zahlen ersehen hat, dass die Little’sche Aetio-

logie nicht zu Convulsionen disponirt. An letzterer Thatsache ist
nicht zu zweifeln. Wir haben gesehen, dass die grijisste Anzahl der
Fille mit Convulsionen der allgemeinen Starre zugehort; nun haben
wir unter 26 Fillen von allgemeiner Starre blos 8 ohne Aetiologie
und 7 von diesen 8 Fillen weisen Convulsionen anf, wihrend wir die
Mehrzahl der Fille mit Little’scher Aetiologie unter der Rubrik ,keine
Convulsionen® finden.

Die Ergebnisse der statistischen Verarbeitung meiner Sammlung
erscheinen mir interessant genug, um den Wunsch nach einer weiteren
Bekriftigung derselben berechtigt erscheinen zu lassen. Ich habe
darum auch andere Beobachtungsreihen einer @hnlichen Bearbeitung
unterzogen. Zuniichst die Sammlung von Little,

Wenn ich aus der Sammlung Liftle's diejenigen Fiille aus-
scheide, die fiir diese Arbeit, weil sie hemiplegischer Natur sind, oder
aus anderen Grunden nicht tangen, so eriitbrigen 47 Fille, unter
denen in Folge der Tendenz der Arbeit Little's die Fille ohne Aetio-
logie eine verschwindende Minoritit ansmachen.

Nach den itiologischen Momenten vertheilen sich diese 47 Fille

folzendermassen :
Frahgeborten o .. . . & . . . 22 Fille
Schwergeburten . R e |
psychische Alteration der Mutter e <
ghne Ketiologie . Son o v o v @ 4

47 Fille.

Dabei habe ich 2 Iille von Friihgeburt und Asphyxie zu den
Frithgeburten gerechnet, weil sie eine paraplegische Form ergeben,
3 Fille von psychischer Alteration und Asphyxie als Asphyxie ange-
nommen., In 11 Fillen handelte es sich um erste, in 2 um spite
Kinder.

Die 22 Frithgeburten ergeben:

paraplegische Starre . . . .19 Fille
paraplegisch und hemiplegisch . . 1 Fall
allgemeine Starre und hemiplegisch 1
unbestimmte Form . . . . . . 1 ,

22 FKille,



72 Analyse der Sammlung Little's.

also fast durchwegs paraplegische Starre. Dass meine Statistik

dieses Verhiiltniss so viel weniger rein hervortreten lisst, rithrt von der

Beimengung zahlreicher Formen ohne Aetiologie in meiner Sammlung

her. Uebrigens mag es ja auch sein, dass Little mitunter paraplegische

Starre diagnosticirt hat, wo wir heute allgemeine Starre finden wiirden.
Die 20 Asphyxien und Schwergeburten ergeben:

allzemeine Starre. . . . 8 Fille
Ueberginge zur bilateralen Hemlplegle 82
paraplegische Starre . . . . . b
Chorea und paraplegisch . . . . 1 Fall
Chorea und hemiplegisch . . . . 1
DObeBImmML . i i e e
20 Fille.

Hier iiberwiegen also in unverkennbarster Weise (12 unter 20)
die Fille von allgemeiner Starre. Man kann aber auch den weiteren
Schluss aus diesen Zahlen ziehen, dass die Frithgeburt weit seltener eine
allgemeine Starre erzeugt, als die asphyktische eine paraplegische Starre.

Die 5 Fille von psychischer Alteration der Mutter (2 davon rein)
entsprechen schweren, mit Lihmung complicirten Formen.

Ueber die Convulsionen ergibt die Little'sche Reihe Folgendes:

Convualsionen sind angegeben in 14 Fillen, also in 20-7¢%, gegen
400/, meiner Sammlung, in der die Vermengung mit Fillen ohne
Aetiologie eine ausgiebigere ist. Von diesen 14 Fillen betreffen 11
Frith- und nur 3 Spiitconvulsionen. Man kinnte also den Schluss ziehen,
dass mit der Little’schen Aetiologie nicht so sehr die bald nach der
Geburt auftretenden, oft nur einmaligen, sondern die spiiter kommenden
und wiederkehrenden Convulsionen selten werden. Auch dieses Detail
stimmt mit den Zahlen der Tabelle B iiberein, welche ergab:

30 Fille Little’'scher Aetiologie: 5 Frith- und 2 Spitconvulsionen,
20 Fille miitterlicher Aetiologie und ohne Aetiologie: 6 Frith- und
4 Spitconvulsionen.

Auch hier betrifft die Verringerung der Convulsionen bei Little-
scher Aetiologie vorwiegend die spit auftretenden.

Es verlohnt sich iibrigens, die Litt/¢’schen Fille mit Convulsionen
noch eingehender zu studiren:

Convulsionen 11mal, darunter: frith  spét

ohne Aetiologie . . . e — Fille
peych. Alteration der Mutte1 e

Febhgebneb, o0 oot 2 L
Asphyxie " R

ro ~ |




Grosse Sammlung von 275 Diplegien, (f)

Also gerade die vereinzelten Fille mit miitterlicher und ohne
Aetiologie (5 unter 47) befinden sich unter den wenigen Fillen, bei
denen Little Convulsionen bemerkt hat,

Ich glaube, sagen zu diirfen, aus der Statistik Little's treten die-
selben Ergebnisse, die ich an meiner eigenen Reihe gewonnen habe,
noch reiner und augenfilliger hervor.

Durch diesen Vorversuch kithner gemacht, habe ich es unter-
nommen, in einer noch unfangreicheren Reihe nach denselben Ver-
hiltnissen zu forschen. Ich habe zu diesem Zwecke 275 Krankheits-
falle zusammengestellt, die mir unzweifelhaft als cerebrale Diplegien
erschienen und hel denen auf die iitiologischen Momente Riicksicht
genommen war. Diese grosse Sammlung umfasst Fiille von folgenden
Autoren:

Little*™): 47, Oslert'®): 29, Feert®): 25, Seeligmiillertt®): 3
Maydl***): 3, Rupprecht'*®): 9, Gee'**~%): 9, Michailowsky**®): 3,
Naef1%); 3, Erb**%): 5, Heine™): 9, Forstert®): 1, Richardiére'®*): T
Hadden*?): 6, FRoss'®*®); D, Sachs- Peterson**): 3, Gowers® **): 3,
Ziehl*17): 2, d'Heilly*+®): 2, Fletcher-Beach®*t): 1, Richardson®'*): 1,
Oulmont**®) : 3, Hagan***): 1, Audry*®*): 39 und meine eigenen 50,

(Diese Sammlung beansprucht keineswegs, eine vollstindige zu
sein, Zahlreiche einzelne Fille sind mir néimlich erst bekannt geworden,
nachdem ich die miihsame Bearbeitung dieser Reihe abgeschlossen
hatte. Von manchen Autoren habe ich nur wenige Fille verwenden
kénnen, weil sie offenbar der Little’schen Aetiologie keinen Werth
beilegen. Von Sachs-Peterson entgingen mir fast alle Beobachtungen,
weil dieselben nicht ausfiithrlich mitgetheilt sind. Fiir die Fille von
Chorea und Athetose war das Buch von Audry meine Hauptquelle;
ich fand hier beisammen, was ich sonst einzeln zu sammeln hatte.
Der Name Audry deckt demnach eine ganze Reihe von anderen
Autoren, deren Fille in die Sammlung aufgenommen sind.)

Ich halte es fir iiberflissig, die Tabelle, in welche diese
975 Fille von cerebraler Diplegie eingetragen sind, hier zu verdffent-
lichen. Soweit ich nicht Rechenfehler begangen oder die Zeichen an
unrichtige Stellen gesetzt habe, diirften die Resultate, die ich mit-
theile, doch glanbwiirdig erscheinen,
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Analyse der grossen Sammlung von 270 cerebralen
Diplegien. 2
Unter diesen 270%) Fillen sind zu bezeichnen als:

Allgemeine Starre (typische, 4 Hemiplegie, Uebe-rginga zur ‘
bilateralen Hemiplegie und diese selbst). . . . . 90 Fille
Paraplegische Starre (typische, -+ Hemiplegie, und para- -3
plegische Lihmung) . . . 108" .
Chorea (allgemeine Chorea, hllaterala Athatnse, Comh- :
matipnsformen) 2T 2t T R e

Diese Formen vertheilen sich folgendermassen auf die einzelnen
itiologischen Momente : !
(Da in vielen Fillen zwei dieser Momente concurriren, W -.n.:»..
ich jede Reihe zweimal anfithren, wobei das zweite Mal von den
minder bedeutsamen #tiologischen Factoren nur die reinen Fille

geziihlt sind.)

Allgemeine Starre. rein
BRahpehirk” . o) = e e 15
Iwillimgegabunt oSSR N 1
Asphyxie . . . Sl E el i 31 27
psychische Mteratmn h 3 2
Hf:ilt-er Trauma . 5] i
Krankheit . e 2 2
extrauterine Erkrankung . 9 9
ohne Aetiologie . 29 29
Frithgeburt 4+ Asphyxie —- 4
90
Paraplegische Starre. rein
Frithgeburt . D3 bl
Zwillingsgeburt . IARISSILEn: K | 1
Asphyxie . . . skl R e D 14
psychische AltEratmn : 3 2
der = =
Mutter Trauma. 2 e
Erkrankung : 3 5
extranterine Erkrankung . g ST |
ohne Aetiologie . . . . . . . 28 28
Frithgeburt + Asphyxie . . . . — J
108

*) b Fiille scheide ich nachtriiglich als nicht bestimmbare Formen aus.



Ergebnisse der grossen Sammlung von Diplegien, 6

Chorea. rein
Frithgeburt 4 4
Zwillingsgeburt . — —
Asphyxie . . . . 18 18
2 psychische Affection 9 6 [
Mu:;er Trauma . — — 11
l Krankheit . o b 5 I
extrauterine Erkrankung . H 4
ohne Aetiologie . 35 30
72

Diese grosse, ans den Mittheilungen so vieler Beobachter
gewonnene Sammlung ergibt also fast genan die nimlichen Resultate
wie meine kleine, die ich vorhin analysirt habe.

Da ich hier mit mehr als fiinfmal so grossen Zahlen arbeite,
darf ich hoffen, den Zufilligkeiten entgangen zu sein, die an einem
kleinen Materiale haften,

Diese Ergebnisse sind folgende:

In der Aetiologie der allgemeinen Starre gebiihrt der erschwerten
Geburt die erste Stelle (fast '/, der Gesammtzahl), doch ist auch die
Frithgeburt (*/,) nicht zu vernachlissigen. Ein anderes Drittel der
Fille ist ohne angebbare Aetiologie.

In der Aetiologie der paraplegischen Starre nimmt die Friih-
geburt die erste Stelle ein, und zwar ist die Beziehung zwischen Friih-
geburt und paraplegischer Starre noch inniger als die zwischen
asphyktischer Geburt und allgemeiner Starre (fast die Hilfte). Die
Anzahl der Fille ohne Aetiologie ist =0 gross als die aller Fille mit
anderen itiologischen Momenten (mehr als !/,), geringer als bei der
allgemeinen Starre.

In der Aetiologie der choreatischen Formen spielt nur die
asphyktische Geburt eine gewisse Rolle (*/, der Fille). Dagegen iiber-
wiegen hier die Fiille ohne Aetiologie (die Hilfte) und hiiufen sich
in bemerkenswerther Weise die Fille mit miitterlicher Aetiologie
(besonders psychische Affection der Mutter). Die miitterliche Aetiologie
betridgt hier 16 6°/, gegen 55°, bei der allgemeinen und 4:6°/, bei
der paraplegischen Starre.

Eine weitere Analyse wird hier noch andere werthvolle Beitrige
zur Charakteristik der einzelnen Typen liefern. Ich eile aber, eine
Tabelle zu entwerfen, aus welcher die Beziehung der Convulsionen
zu den Krankheitsformen und den itiologischen Momenten hervor-
gehen soll.
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Tabelle C.
Convulsionen.
frith spit frith spit
Allgemeine Starre . . [ 61 15 9 £ 29 12 11
Paraplegische Starre l;f 80 18 6 {é% 28 4 OO
Chorea . S = gt e o 6  oEe
178 40 21 92 22 200

Von 270 Fillen sind 92 ohne Aetiologie = 34°,. (Die ni u:;-;.-._

liche Zahl in meiner Sammlung.) Jor.
Auf die miitterliche Aetiologie entfallen hier 7-7°/, (gegen

meiner Sammlung). 3
Convulsionen finden sich iiberhaupt in . 103 Fallen = 3817,

(gegen 40°),).

Darunter Friihconvulsionem in . . . 62 , =
n Spitconvulsionen in . . . . 41 ;
Bei den Fillen mit Aetiologie finden sich nun Convulsionen
iiberhaupt in e . + « o« . 61 Fillen = 34388
Darunter Fruhcon?ulslonen ; 22 4','".1
o Spitconvulsionen : : 11 S‘"‘,’} :
Bei den Fillen ohne Aetiologie ﬁnden 511:]1 Convulsionen iiber-
haupt g s s S e .+ v v . 42 Fallen — 10
Darunter Friihﬂnmuismman in .. . 280 T
: Spitconvulsionen in . . . 20 , —EiEae

Die Zahlenunterschiede gestalten sich hier nicht so grell m&
in meiner Sammlung, aber sie sagen in demselben Sinne aus. In
meiner Sammlung hatten die Fille :

mit Aetiologie 23°/, Convulsionen gegen 58-59/,.

Hier ist das Verhiiltniss 34°/, Convulsionen gegen 45°6°,.

Immerhin zeigen die Fille ohne Aetiologie hiufiger Convul-
sionen als die mit Little’scher Aetiologie, und der Unterschied zeigt
sich wieder nicht so sehr in den frithzeitigen als in den spit auf-
tretenden Convulsionen. :

In dieser grossen Sammlung finden sich auch Typen der cere-
bralen Diplegie, fiir welche ich kein gutes Beispiel erbringen konnte.
Ich halte es darum fiir angezeigt, auf diese bisher wenig gewiirdigten
Fille genauer einzugehen. Vor Allem kommt hier die bilaterale Hemi-
plegie in Betracht und neben ihr eine paraplegische Form, die sich
zur paraplegischen Starre so verhiilt wie die bilaterale Hemiplegie
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Paraplegische Lihmung. 11

zur allgemeinen Starre. Ich will diese Form paraplegische Lihmung
heissen und durch die Beispiele erliutern, welche ich in die Samm-
lung aufgenommen habe, im Ganzen 12 Fille.

Little bringt zwei Fille, die als paraplegische Lihmung bezeichnet
werden konnen. Die Beschreibung des Falles XXX enthiilt die Formel,
welche diesen Typus vollauf charakterisirt: ,Severe spasmo-paralytic
contraction of lower extremities.* Die Anamnese des Falles lisst dann
iiber seine Zugehirigkeit zu den cerebralen Diplegien keinen Zweifel
anfkommen. Es war ein Zwillingskind vor der Zeit und =0 schwer
asphyktisch geboren, dass man an seinem Leben verzweifelte.

Eine merkwiirdige itiologische Uebereinstimmung gestattet es,
hier den zweiten Fall Little's (XIII) anzureihen, bei dem nicht eigent-
liche paraplegische Lihmung, sondern Ataxie zu finden war. ,Inordi-
nale action of flexors and adductors of lower extremities.* Das Kind
war Erstgeburt, Zwilling und zu frith geboren nach verzigerter Ent-
bindung,

v. Heine berichtet iiber einen Fall von paraplegischer Lihmung in
seinem 1840 erschienenen Werke, aus dem ich nach Nuaef'*%) citire:
vierjihriges Kind, Frithgeburt. Als das Kind gehen und stehen sollte,
fand man die Fiisse paralysirt und bald darauf die Flexoren der
Unterschenkel sowie die Extensoren der Fiisse gelihmt. Die Beine
ausserdem ein wenig kalt und abgemagert. Die Hervorhebung dieser
trophischen, sonst fehlenden Symptome bewegt mich, den Fall als
paraplegische Lihmung, anstatt als paraplegische Starre zu deuten.
Er scheint einer Uebergangsform zu entsprechen.

Sachs-Petersont*') bezeichnen einen Fall als Paraplegia (VII,
Nr. 50), bei dem protrahirte (erste) Geburt mit Asphyxie, epileptische
Anfille und Strabismus zu bemerken sind.

In diesen vier Fillen waren Little’sche Momente oder eine Con-
currenz von solchen nachzuweisen. In den folgenden tritt eine Aetio-
logie in den Vordergrund, von welcher bisher wenig die Rede war, die
extrauterine (frithzeitige) Erkrankung.

Oslert®) (Fall IV der spastischen Paraplegien): Convulsionen mit
10 Monaten. Die Beine gelihmt und steif. — Es bleibt zweifelhaft,
ob dieser Fall als congenitaler anzusehen ist oder ob die Convul-
sionen im 10. Monat den Beginn einer extrauterinen Erkrankung
bedenten,

Osler (Fall V ebendaselbst) beschreibt eine spastische Paraplegie,
die von den bisherigen insoferne abweicht, als sie bei einem Kinde
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mit normaler Geburt und Entwickelung im Alter von 4%/, Jahren ein-
setzt und sich langsam weiter entwickelt. Eine Erkrankung an Ken

husten kurz vorher kann vielleicht als Ursache angesehen werden. Es
wird zuerst das rechte, dann das linke Bein schwach, mit 5*/; Jahren
sind sie beide steif, das Kind geht auf den Zehenspitzen.

Im Falle III der eigenen Beobachtungen von Naef!*t) begann |
spastische Paraplegie gleichfalls nach normaler Geburt und Entwicke-

muss sich allmilig entwickelt haben; sie wurde erst mit einem Jahre
bemerkt, steigerte sich bis zu hochgradiger Lihmung, sonst Contractu
und Reflexsteigerung dabei, keine Atrophie; etwas Strabismus.
Congenital oder frithzeitize Erkrankung?

Minder zweifelhaft ist ein Fall von Forster (J. U, S. 280), der

auf Erkrankung im neunten Monate zuriickgeht. Seither auch Stra-
hismus, '

In einem Falle von Feer'®) (XII), der einen 13jihrigen idiotischen
Knaben betraf, war zwar allgemeine Starre vorhanden, die Beine aber
wurden erst in den letzten Jahren gelihmt, in Beugecontractur hin-
aufgezogen und sehr atrophisch. Dabei Strabismus divergens. Erstes
Kind, keine Aetiologie.

Ich habe diese 10 Fille aus meiner Sammlung hier angefiihrt,
um zu zeigen, dass die paraplegische Lihmung eine Erschwerung der
paraplegischen Starre ist durch das Hinzutreten von Lihmung und
selbst Atrophie zu den uns bereits hekannten Symptomen der Starre.

Diese Form der cerebralen Diplegie kann in Folge der Little’schen
Aetiologie zu Stande hommen, besonders durch eine Concurrenz der
hier wirkenden Momente (Zwillingsgeburt - friihzeitige und asphykti-
sche Geburt), sie lisst aber iiberraschend hinfig eine extranterine,
oft im zartesten Alter anfgetretene Erkrankung als Ursache erkennen.
In letaterem Falle gewiihrt ihr Verlauf ein anderes Bild, als wir es

von der cerebralen Diplegie gewihnt sind, er ist wenigstens fir eine
Zeit progressiv,

Man kinnte den Zweifel aufwerfen, ob diese erworbenen spaaﬁa.-.
schen Paraplegien denn wirklich Cerebralerkrankungen sind, Hier
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kommt der Entscheidung die Thatsache zu Hilfe, dass mit der spasti-
schen Paraplegie so hiufig Strabismus auftritt, ein Symptom, welches,
wie wir hiren werden, mit der hei der Geburt entstehenden para-
plegischen Starre innig verkniipft ist.

Von der paraplegischen Lihmung wende ich mich zur bilateralen
Hemiplegie, da diese beiden Typen innig zusammengehiiren und am
besten als . bilaterale spastische Lihmung® vereinigt werden. Meine
Sammlung brachte nur einen unzweifelhaften Fall dieser Form und
mehrere Uebergiinge von der gemeinen allgemeinen Starre her. In
der grossen Sammlung war es mir auch nicht miglich, bilaterale
Hemiplegie und allgemeine Starre jedesmal verlisslich zu scheiden.
Ich finde aber, dass die besten Fille von bilateraler Hemiplegie, die
sich am weitesten von der allgemeinen Starre entfernen, gleichfalls
wie die paraplegische Lihmung, von extrauteriner Erkrankung her-
rithren, also durchaus unter die fiir cerebrale Hemiplegie massgebenden
Gesichtspunkte fallen. Daneben finde ich andere Fille, die, wie der
meiner eigenen Sammlung, keine Little’sche Aetiologie erkennen lassen,
also wahrscheinlich congenitaler Natur sind.

Eine grosse Anzahl der Fille von Richardiire**?) gehirt zur zweiten
Grappe. Typisch fiir die Herkunft der bilateralen Hemiplegie von
extrauteriner Erkrankung ist der in der ,Klinischen Studie® citirte
Fall von Heubner*) sowie andere, von denen im Abschnitt iiber patho-
logische Anatomie die Rede sein wird.

Ein Fall von Feer, den ich noch anfithren will, derselbe, den ich
beim Thema der Kindersterblichkeit citirte, zeichnet sich dadurch aus,
dass Epilepsie lange voransging, ehe sich die Lihmungen einstellten.

Nachdem ich ans der Erirterung der grossen Sammlung ergiinzt,
was iiber die Krankheitstypen nachzuntragen war, will ich jetzt den
dtiologischen Momenten meine Aufmerksamkeit zuwenden und besonders
die Beziehungen der selteneren Aetiologien verfolgen.

Unter 275 Fiillen finden sich 76 Frithgeburten, 68 Asphyxien
und sechmal Frithgeburt + Asphyxie.

Frithgeburt: 76 Asphyxien: 68 Asphyxie- Friih-
Allgemeine Starre . . 19| Allgemeine Starre . 31 geburt: 6
Paraplegische  Starre Paraplegische Starre 16 | Allgemeine Starre . . 4

(Lihmung) . . . b3|Chorea . el 18 | Paraplegische Formen . 2
Chorea . . . . 4 unbestimmteFormen 3

Die Ergebnisse sind dieselben, zu denen wir schon durch andere
Gruoppirang der Zahlen gelangt sind.
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Die Frithgeburt disponirt ganz besonders zu den paraplegischen
Formen der cerebralen Diplegie, nahezu dreimal mehr als zur all-
gemeinen Starre; ein Zusammenhang dieses Momentes mit den chorea-
tischen Formen ist nicht herzustellen.

Die Asphyxie (Schwergeburt) kann sowohl allgemeine als
auch paraplegische Starre und Chorea erzeugen; sie erzeugt aber
nahezu doppelt so hiinfig allgemeine Starre wie irgend eine der anderen
Formen, in deren Aetiologie sie gleichfalls eine Rolle spielt.

Bei Concurrenz von Frithgeburt und Asphyxie iiberwiegt bald
der Einfluss des einen, bald des anderen Momentes.

Ich muss hier anfithren, dass die vorwiegende Beziehung
zwischen paraplegischer Starre und Frithgeburt einer-
seits, allgemeiner Starre und asphyktischer Geburt
andererseits bereits Naef bekannt war und von Feer
bestatigt wurde. Diese beiden Autoren erbringen aus ihren
minder mannigfaltiz zusammengesetztem Materiale hohe und nicht
anznzweifelnde Zahlen als Beweis dieses Zusammenhanges.

Die Zwillingsgeburt findet sich in 7 Fillen unter 275
notirt, darunter nur 2mal allein (eine allgemeine Starre - Hemi-
plegie und eine paraplegische Starre). In den 5 anderen Fillen ist
sie 4mal mit Frithgeburt, 1mal mit Asphyxie gepaart. Die 7 Fille
sind der Krankheitsform nach:

4 allgemeine Starre,

1 paraplegische Starre,

2 paraplegische Lihmung;
im Ganzen schwerere Formen.

Es ist bekannt, dass Zwillinge hinfiz vorzeitig geboren werden
und dass ihre Entbindung Schwierigkeiten bereiten kann, Auch weiss
man, dass von zwel Zwillingsfriichten die eine in utero jedem mog-
lichen Grade von Entwickelungshemmung ansgesetzt ist. Man muss
sich daher wundern, dieser Aetiologie nicht hiinfiger zu begegnen.

Bei keinem der sieben Fille sind Convulsionen angegehen.

Miitterliche Aetiologie.

Psychische Affection der Mutter. Ueber die vorliufige
Zulassigkeit dieses Momentes vgl.  Klinische Studie*, S. 69.

Dieses Moment findet sich in G Fillen als einziges, in 6 mit
Asphyxie, in 1 mit Frithgeburt, in 1 mit frither Erkrankung; 1 Fall
ist zweifelhaft, im Ganzen in 15 Fillen.

¥
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. Der Krankheitsform nach vertheilen sich diese 15 Fiille folgender-
massen :

allgemeine Starre . . . VleEPE oty
hilaterale spastische Lﬁhmung S }3
paraplegische Starre . . . e S T
paraplegische Starre 4 Hemlp]egle sann 2 }3
nilatexale; Athetose, - .. vii v ovw Wi w 3
spastische Athetose . . Sy il
Athetose |- paraplegische Starre SRR g
Athetose 4+ Hemiplegie . . . . . . 1 l

Das Ueberwiegen der choreatizschen Fille, die etwas mehr als
ein Viertel der Gesammtzahl ausmachen (72 :275), ist hier sehr auf-
fillig. Drei Fiinftel der Fille, bei denen psychische Affection der Mutter

~ angeben ist, sind choreatischer Natur.

Von den 6 reinen Fillen sind 3 choreatisch. Als das wirkende
Moment wird angegeben: 2mal Aufregung der Mutter iiber die unehe-
liche Graviditit, 1mal schwere Hysterie der Mutter, die ja wohl auch in
Gemiithshewegung begriindet sein mochte.

Ieh hiitte mehr als 6 reine Fille herausbringen kénnen, wenn
ich nicht vorsiitzlich jede andere migliche Aetiologie beachtet hiitte.
In den 6 Fillen von Concurrenz mit Asphyxie ist letzteres Moment
eigentlich nur 4mal sichergestellt. Man braucht aber auch auf diese
Fille nicht zu verzichten. wenn man es fiir miglich erklirt, dass der
Seelen- oder Nervenzustand der Mutter die Chancen der normalen
Geburt beeinflusst, wie es bekanntlich die allgemeine Meinung der
Geburtshelfer ist.

Wenn ich so den Einfluss dieses Momentes anf die Entstehung
choreatischer Diplegien fiir unzweifelhaft halten muss, so muss ich
auch daran erinnern, dass in der ,Klinischen Studie* die Bedentung
desselben Momentes (psychisches Trauma, Aufregung) fiir die Aetio-
logie choreatischer Hemiparesen bei dem erschreckten Kinde anerkannt
werden musste. Man ist so versucht, auszusagen: psychische
Alteration wirke anf das noch ungebhorene Kind durch
die Mutter ebenso wie auf das psychisch selbststindig
gewordene; ein Satz, dessen Bedeutung wohl nicht unterschitzt

werden kann.

Wie ich sehe, hat Moebius®*t), dem ich einen der 15 Fille ent-

lehnt habe, in den an die Krankengeschichte gekniipften Bemerkungen
Beitrige zar Kinderheilkonde, N. F. 1L (]
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die Abhiangigkeit der Athetose beim Kind von der psychischen Altera-

tion der Mutter gleichfalls als unabweisbar hervorgehoben.
Convulsionen finden sich unter diesen 15 Fillen 6mal (4 friihe
+ 2 spiite), unter den reinen Fillen 3mal (1 frithe + 2 spiite).

Trauma der Mutter findet sich in 10 Fillen, jedoch nur in
1 ohne sonstiges itiologisches Moment. Dmal ist Asphyxie, 4mal
Frithgeburt mit dabei. Man hitte wohl mehr Frithgeburten erwartet,
da das Trauma der Mutter direct die vorzeitige Geburt provociren
kann. Doch finden sich unter allen 76 Frithgeburten (eigentlich 82)
nur 4 Fille, in denen das Trauma der Mutter als Ursache der Friih-
geburt betont wird. Dass Asphyxie ebenso oft zu dem in Rede
stehenden Moment dazn kommt, diirfte anf einen gleichen Causal-
zusammenhang zwischen den beiden itiologischen Factoren schliessen
lassen.

Der Krankheitsform nach sind die 10 Fille mit Trauma der
Mutter theils allgemeine, theils paraplegische Starre. Eine Chorea ist
nicht darunter, Man darf also sagen: das Trauma der Mutter hat
keinen directen Einfluss auf die cerebrale Diplegie des Kindes, es
scheint in der Weise zn wirken, dass es vorzeitige oder asphyktische
Geburten herbeifiihrt. Der Fall, dass das Tranma der Mutter gleich-
zeitig Trauma des Kindes wiire, findet sich in meiner Sammlung von
Diplegien nicht.

Convulsionen finden sich unter diesen 10 Fillen nur 2mal
(1 frithe + 1 spiite), was eine entschiedene Verringerung bedeutet.
Dies Resultat ist nicht ohne Werth. An einer spiteren Stelle dieser
Abhandlung werde ich es mit der Frage zu thun haben, ob Asphyxie
und Frithgeburt itberall, wo sie vorkommen, als die wirklichen Ursachen
der Diplegie angesehen werden diirfen, ob die abnorme Geburt nicht
vielmehr in einer Reihe von Fillen eine Folge derselben congenitalen
Abnormitit ist, von der sich die Diplegie herleitet. In den 10 Fillen,
von denen ich jetzt handle, ist dieser Verdacht gewiss am wenigsten
begriindet, weil die Ursache der abnormen Geburten hier in einem
dusseren Anlass, dem Trauma der Mutter, gegeben ist. Diese Fille
sind gewiss nicht congenitaler Natur, sind gewiss Geburtslihmungen
und bei ihnen zeigt sich die Hiufigkeit der Convulsionen auf 20°/,

eingeschrinkt (gegen 34°, bei den Fillen mit Aetiologie insge-
sammt ).




Krankheit der Mutter. 33

Krankheit der Mutter findet sich in 9 Fillen, davon in 1
mit Asphyxie combinirt, zeigt sich also als direct wirksames Moment.
Die 9 Fille vertheilen sich auf die Krankheitsformen folgender Art:

2 allgemeine Starre (schwer),
2 paraplegische Starre,
o Athetose.

Smal unter diesen 9 Fillen finden sich Convulsionen, “mal
Frith-, 2mal Spitconvulsionen, 1mal ging Epilepsie der Entwickelung
der Athetose voraus (Oulmont'*®)). Als Krankheit der Mutter sind
verschiedenartige Dinge angeben, die sich hei strenger Kritik nicht als
gleich bedeutsam und nicht als zusammengehiirie erweisen, g0 : Struma,
Albuminurie, allgemeines Uebelbefinden, 2mal Typhus in der Graviditit.
Ich verzichte daher auf eine eingehendere Analyse dieses Momentes
und hebe nur hervor, dass es in seiner Wirksamkeit grosse Ueberein-
stimmung mit dem ersthesprochenen Moment, psychische Alteration
der Mutter, zeigt. Hier wie dort divecte Beeinflussung der Krankheits-
form, Ueberwiegen der choreatischen Formen, grissere Hiufigkeit der
Convulsionen, im Gegensatze zur Gruppe Trauma der Mutter: indirecte
Wirksamkeit, keine Chorea, wenig Convulsionen,

Die beiden itiologischen Gruppen: psychische Affection der
Mutter und Krankheit der Mutter wiirden besser von der Liftle’schen
Aetiologie getrennt und mit den Fillen ohne Aetiologie vereinigt
werden. Die Zahlenreihe, welche die Hiufigkeit der Convulsionen an-
eibt, wiirde, wenn man so die wahrscheinlich congenitalen Fiille den
bei der Geburt und extrauterin acquirirten gegeniiberstellt, folgende
Correctur erfahren:

1. Wenn alle Fille directer miitterlicher Aetiologie abgezogen
werden, d. h, 24 Fille mit 11mal Convulsionen (7 frithe 4+ 4 spite):

Tabelle D.
Convulsionen.
Allgemeine Starre . s 06 15 9
paraplegische Starre =1 S L
Chorea we 3 4
154 Sax %
allgemeine Starre 5 44 1 [ A U
paraplegische Starre 33 T 5
Chorea . g 49 10 5
116 29 24

Q*
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9 Wenn nur die reinen Falle abgezogen werden, d.h. 14 Fille

mit 7mal Convulsionen (3 frith + 4 spit):
Tabelle E. '
Allgemeine Starre . 3 58 15 9
paraplegische Starre .%E 76 17 4
Chorea . i g a0 b1l
164 31 L
allgemeine Starre 3 32 j L R |
paraplegische Starre . . . . . (& 32 i 5]
Chorea . § 42 I
106 256 24

Wenn ich nun die weitergehende Tabelle D discutire, so er-
geben sich als neue Verhiltnisszahlen fiir die Haufigkeit der Con-
yulsionen in Folge der Uebertragung jener 24 Fiille:

. . ~ { Frithconvulsionen 214
bei micht congenitalen Fillen 32-4°/ { S58taonvnlatoman di 0}

frith 25°,
' { spat 2062/, }
Ich setze die Zahlen der Tabelle C' daneben: 2
bei Fallen mit Aetiologie 34-2°/, { i;'g: f?;}
frith 23:9°/,
spit 21-7°/, }
Mit anderen Worten: durch die Absonderung der bezeichneten
24 Fille ist die relative Hiufigkeit der Convulsionen in der Gruppe
mit Aetiologie um ein Geringes herabgesetzt, die Hiaufigkeit derselben
in der Gruppe ohne Aetiologie aber gar nicht geiindert worden (45-6°/,).
Man ersieht daraus, dass diese 24 Fiille in jenem Verhiltnisse Con-
vulsionen zeigten, welches den Fillen ohne Aetiologie eigenthiimlich
ist, und findet ihre Uebertragung so nachtriglich gerechtfertigt.

bei congenitalen Fillen 45°6°/

bei Fillen ohne Aetiologie 45°6°/, {

Extrauterine Erkrankung endlich, das letzte der hier in
Betracht kommenden Momente, bietet eine Reihe von interessanten
(Gesichtspunkten und Ergebnissen. Ich habe schon erwihnt, dass es
sehr oft grosse Schwierigkeiten hat, nach den anamnestischen Daten
zu entscheiden, ob ein Fall als congenitaler oder extrauterin ent-
standener zu gelten hat. Der acute Krankheitsbeginn gestattet keine
sichere Entscheidung, wenn nicht eine geniigend lange Zeit normaler
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Entwickelung vorausgegangen ist, und auch dann nicht in jedem Falle.
Wenn die Natur der Erkrankung bekannt ist und diese sich etwa
als Infectionskrankheit erweisen lisst, mag man sich im Urtheil mehr
gesichert fithlen. Ich hatte also bei diesem Moment einige Schwierig-
keiten mit der Auswahl der Fille und hoffe, dass die Erwartung
des Resultates diese Auswahl nicht allzu viel beeinflusst hat. Ich
habe im Ganzen 20 Fille zusammengebracht, die mir sicher scheinen.
Einen 21. habe ich bei Seite gelassen, weil es bei ihm zweifel-
haft ist, ob psychische Alteration der Mutter oder infectiiise Erkran-
kung des Kindes als Aetiologie zu gelten hat.

Diese 20 Fille vertheilen sich folgendermassen auf die einzelnen
Krankheitsformen :

allgemeine Starre . 9
paraplegische Formen 7
Chorea )
20
Mehr erfihrt man, wenn man nidher anf die Krankheitsformen
eingeht :
allgemeine Starre : R 3,
bilaterale Hemiplegie und schwerste allgemeine Starre 6"
paraplegische Starre . : A 2 . ‘_J}T
paraplegische Lahmung . . . W N A N
Chorea : : 4
2()

In der ganzen Sammlung sind etwa 10 Fille paraplegischer
Lihmung und 28 —30 bilaterale Hemiplegien (und schwerste Formen
allgemeiner Starre) vorhanden. Es kann also kein Zufall sein, wenn
von diesen seltenen Formen eine so grosse Anzahl unter die gleich-
falls wenig zahlreiche atiologische Gruppe der extrauterinen Erkran-
kung fillt (5 paraplegische Lahmungen und 6 bilaterale Hemiplegien
unter 20 Fillen).

Man darf es somit als gesichert annehmen, dass diese schwersten
Formen cerebraler Diplegien vorwiegend auf exirauterine Erkrankung
guriickgehen, d. h. auf jenes Moment, welches bei den cerebralen
Hemiplegien die congenitalen und bei der Geburt wirksamen
Ursachen so weit iiberragt.

Aber auch die anderen Fille dieser Gruppe gelangen zu ai:ter
grossen Bedeutung, indem sie uns zeigen, dass das gewihnliche Bild
der allcemeinen und paraplegischen Starre gelegentlich extra-



E6 Extranterin erworbene Starre.

uterin erworben werden kann, und uns so gestatten, die scharfe

Grenze zwischen diesen Formen der Starre und den ihnen ent-
sprechenden Formen von Lihmung aufzuheben Ein ausgezeichneter
Fall dieser Art ist der von Henoch') (mit Sectionshefund), in dem ein
sechsmonatlicher bis dahin gesunder Knabe nach Masern allgemeine
Starre acquirirt. Ans meiner Sammlung citire ich Fall XI der ,Bi-
lateral spastic hemiplegias® von Osler!'?), der mir nur als allgemeine
Starre gelten kann: Vierjihriges Kind, normal geboren, schien gesund.
Mit drei Monaten Masern, nach denen sich Hydrocephalus entwickelte.
Hat frith zu sprechen begonnen und scheint intelligent. Geht nicht,
kann aber die Fiisse bewegen; die Beine beim Aufstellen spastisch,
Zehen extendirt, Fisse gekreuzt. Die Muskeln sehr derb. In der Ruhe
lisst die Spannung der Beine nach. Patellarreflexe sehr gesteigert.
Hinde greifen unsicher, Arme steif,

Fall Il von Maydl***) soll normal geboren und bis zum sechsten
Monat gesund gewesen sein; um diese Zeit drei Fraisenanfille in
sechs Stunden, die sich nach einem Jahre wiederholten. Typische
allgemeine Starre mit spiter Sprachentwickelung. Hier ist die con-
genitale Natur der Diplegie nicht ausgeschlossen.

Ein Fall von Firster') (Bishm) war normal geboren, lief mit
19/, Jahren ganz gut, war geistiz sehr geweckt. Im Alter von
4°/, Jahren wurde das rechte Bein nachgeschleppt. !/, Jahr spiiter
lingere Krankheit mit Convulsionen und Bewusstlosigkeit, Krimpfe
wiederholten sich bis zum siebenten .Jahre. Sprache und Gang dabei
verschlimmenrt.

Das hiebei resultirende Bild ist unverkennbar das der all-
gemeinen Starre; die Starre iibertrifft die Lihmung, die Beine sind
stirker befallen als die Arme. Die Beweglichkeit der Oberextremititen
ziemlich unbehindert, doch ist der Kranke ungeschickt und eine
gewisse Rigiditit ist nicht zu verkennen. Das Verhalten der Beine,
(Gehen, Stehen ganz charakteristisch.

Ein anderer Fall von Firster, der beweisend ist fiir extrauterin
erworbene paraplegische Starre (1406, Zinimermann) : Beginn  mit
21/, Jahren, Entwickelung von Strabismus, ganz charakteristischer
Gang. Sectionshefund.

Fall T der spastischen Paraplegien von v. Heine gehirt auch hier-
her. Das Kind war blithend und kraftiz bis zu neun Monaten, als es
unter Fieber und Convulsionen erkrankte. Wir werden aber an die
Scluvierigl-:‘eit der Unterscheidung acquirirter und congenital bedingter
Formen erinnert, wenn wir héren, dass 11 Geschwister dieses Kindes
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theils todt geboren, theils nach der Geburt unter Convulsionen ge-
storben sind.

Es verlohnt sich, nachzusehen, welche Rolle bei dieser Gruppe,
die den Zusammenhang mit der hemiplegischen Cerebrallihmung am
deutlichsten erkennen lisst, die Convulsionen spielen.

frith  spiit
- [ allgemeine Starre et 8 — 2
= bilaterale Hemiplegie . . . 6 — 5]
Z'3{ paraplegische Starre . . . 2 1 1
£ | paraplegische Lihmung . . 5 1 —
=\lChorea:. .. 4 — 2

Also unter 20 Fiillen 12mal Convulsionen, 2 frithe 4 10 spiite.
Die grisste Hiufigkeit, die wir bisher angetroffen haben.

Zu den ,spiten Convulsionen* habe ich auch die Fille gestellt,
bei denen Epilepsie notirt ist, was gerade hier hiiufiger vorkommt
als in den anderen itiologischen Gruppen.

Wenn wir diese 20 Fille von extrauteriner Erkrankung von den
Fillen mit Aetiologie abziehen, so haben wir, soweit unsere Hilfs-
mittel reichen, die Fiille mit FLiftle’scher Aetiologie, die Geburts-
lihmungen von den congenitalen und spiiter erworbenen geschieden
und kénnen nochmals die Frage stellen, wie sich hier und dort die
Hiufigkeit der Convulsionen erweist. Tabelle D) verindert sich dann
folgendermassen :

Tabelle F.

Convulsionen.

Allgemeine Starre z2 47 15 2
paraplegische Starre E—g 68 13 3
Chorea . | X 19 3 2
134 31 il
allgemeine Starre =c 43 12 18
paraplegische Starre EE 4{) 9 6
Chorea . EE " 1 10

136 31 34
Dieselbe Tabelle ergibt fiir die Little’sche Aetiologie 25-3°, Con-
vulsionen (23:1°/, frithe und 5:2°/, spiite).
Fiir die anderen Gruppen zusammen 47-7° (22:7¢/, friihe und
25°/, spite).
Das heisst: bei den Fiillen Liftle'scher Aetiologie sind Convul-
sionen unmittelbar nach der Geburt oder in den ersten Wochen unge-
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fihr ebenso hiufig wie bei den anderen. Convulsionen in den spiteren
Monaten sind hier aber eine Seltenheit. Die Litfle'sche Aetiologie
disponirt keineswegs zu diesen spitkommenden und
wiederkehrenden Convulsionen. Bei den extrauterin erwor-
benen Fillen sind Convulsionen noch hiufiger als bei den congenitalen.

Ich sollte das Capitel der Aetiologie nicht beschliessen, ohne
einige Punkte zu beriihren, denen ich urspriinglich eine weitliufige
Bearbeitung zugedacht hatte. Der erste Punkt betrife die Frage, oh
die von Little in der Aetiologie der Diplegien hetonten Momente der
Schwergeburt und Frithgeburt auch stets als wirkliche Ursachen des
Krankheitszustandes anzusehen sind, ob diese Verhiiltnisse der Geburt
nicht vielmehr Consequenzen der congenital bedingten Affection sein
migen, die dann etwa noch mit diesen inneren Ursachen concurriren.
Verdienstvolle Autoren, darunter Firster, haben der Liftle’schen Aetio-
logie iiberhaupt keine andere Bedeutung zugestehen wollen. Man wird
hier wohl sondern miissen :

Fiir eine Reihe von Fillen, gerade fiir die typischen Formen
von allgemeiner und paraplegischer Starre, steht, nach meiner Meinung,
der wirkliche itiologische Werth der Little’'schen Momente ausser
Frage. Es handelt hiebei um nichts Anderes als um die Wirkung
des accidentellen Geburtstraumas auf ein gesundes Gehirn. Die Frage
1st, ob man dasselbe von anderen Fillen annehmen darf, insbesondere
solchen, die neben den typischen motorischen Symptomen hochgradige
Intelligenzhemmung zeigen ; mit anderen Worten, ob man die Little'sche
Aetiologie auch fir die Idiotie verantwortlich machen kann. Man darf
bei der Erwigung dieser Frage doch nie aus den Augen verlieren,
dass die asphyktische und die vorzeitige Geburt von der griisseren
Anzahl der betroffenen Kinder ohne jeden Schaden vertragen werden.
Es concurritt offenbar noch ein anderes Moment mit dem mechani-
schen Factor der Little’schen Aetiologie: diese kann nicht leicht etwas
Anderes sein als die Widerstandsfihigkeit der Gefisswandungen (vgl.
die Resultate Weyhe's'**) im Abschnitt iiber pathologische Physiologie)
und dieser zweite Factor, welcher der Ausdruck der allgemeinen
Entwickelung des Fitus ist und durch congenitale Kachexien auf's
Aeusserste beeinflusst sein muss, kann wahrscheinlich so miichtig
werden, dass er einmal der Einwirkung des accidentellen traumati-
schen Momentes erfolgreich Widerstand leisten, das andere Mal wohl
der Mitwirkung desselben enthehren kann,
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- Fiir eine Reihe von Fillen miégen also die Verhiiltnisse der
Geburt eine untergeordnetere Bedeutung besitzen, fiir eine andere
migen congenitale Bedingungen und Schwergeburt rein zufillig zn-
sammentreffen, ohne dass das Litfle’sche Moment zur Gestaltung der
Affection erforderlich war. Es ist aber auch der dritte von Firster
angenommene Fall unbestreitbar, dass Schwergeburt und Frithgeburt
von denselben Abnormititen des miitterlichen Organismus abhiingig
gind, welche die Gehirnentwickelung des Kindes in utero gestirt
haben; dann ist die abnorme Geburt nicht die Ursache, sondern das
erste Symptom des Krankheitszustandes

Ich werde versuchen, einige Fille zusammenzustellen, in denen
diese verinderte Bedeutung der Little’schen Momente offenkundig oder
wahrscheinlich ist.

1. In der Erirterung der ,miitterlichen Aetiologie® haben wir
erfahren, dass das physische Trauma der Mutter dadurch zur Ursache
von cerebralen Diplegien wird, dass es hiufiger Anlass zur Frithgeburt
oder zur asphyktischen Geburt gibt. Wenn diese Aufstellung richtig
ist, s0o sehen wir die abnorme Geburt nicht als rein zufiilliges Moment
wirken, sondern als Folge einer, wenn auch nicht tiefgehenden Ab-
normitit der Mutter.

2. Es wird allgemein zugegeben, dass der Verlauf der Geburt
ausser von den sich gleichbleibenden anatomischen Verhiiltnissen von
dem derzeitigen Kriifteznstand der Mutter und von ihrem psychischen
Zustand wihrend der Graviditiit abhiingt. Krankhafte Verinderungen
in einer dieser beiden Hinsichten bringen durch Stérung der Wehen-
thitigkeit die Gefahr der protrahirten Geburt und der Asphyxie fiir
das Kind. Da sowohl der schlechte Kriiftezustand als die psychische
Alteration der Mutter direct die Gehirnentwickelung des Kindes beein-
flussen kénnen (vgl. S. 81), so wiiren diese Fille von Diplegien das
gemeinsame Product concurrirender innerer und dusserer Einfliisse.

3. Fiir die Frithgeburt ist es am wenigsten zweifelhaft, dass
sie in einer verhiltnissmissig grossen Reihe von Fillen nicht ein
zufilliges Ereigniss, sondern der Erfolg einer allgemeinen Kachexie
der Mutter oder einer anatomischen Erkrankung ihrer Reproductions-
organe ist Man denke nur an die Hiufigheit der Frithgeburten hei
Syphilis! Zu dieser Auffassung nithigen aunch die zahlreichen Bei-
spiele, in welchen sich Frithgeburt in der Anamnese solcher Fille
findet, die nach ihrem ganzen Verhalten den congenitalen znzurechnen
sind. Wir besitzen auch einige Sectionsbefunde von diesen Fillen,
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die offenbar intrauterin entstandene Hirndefecte als Grundlage der
Diplegie erweisen. :

4. In demselben Sinne spricht auch das Vorkommen der Frith-
geburt bei gewissen anderen Fillen, die durch ihre familidre Haufung
oder durch die fiibergrosse Sterblichkeit der Generationsreibe unver-
kennbar auf eine congenitale Aetiologie hinweisen. Da ferner die
traumatische Schidlichkeit bei der Frithgeburt wohl keiner besonderen
Mannigfaltigkeit oder Abstufung fihig ist, wird es fraglich, ob mf
jene Fille, die iiber das typische Bild der Starre (mit Strabismus) unﬂ_-i
geringer Intelligenzstirung hinausgehen, der Frihgeburt zur Last
legen darf. ‘.

Wenn es so sichergestellt ist, dass Frithgeburt, wo sie in der
Anamnese der cerebralen Diplegien vorkommt, nicht immer als die
Ursache der Affection angesehen werden darf, so legen die letat-
erwithnten Thatsachen den Verdacht nahe, dass abnorme Kinder —
etwa durch abnormes Benehmen in utero — auch hiufigeren Anlass
zur Frithgeburt geben, dass also hier die Frithgeburt zu den ersten
Symptomen der congenitalen Abnormitit zo rechnen ist. Ich weiss aller-
dings keinen weiteren Weg, obige Vermuthung Firster’s®) zu bestiitigen.

3. Es erhebt sich ferner die Frage, ob ein anderes der Liftle'schen
Momente, welches zur Schwergeburt und Asphyxie fithrt, die abnorme
Kindeslage, immer als zufillig und von rein mechanischen Bedingungen
abhingig anfznfassen ist, oder ob sich aunch die abnorme Lage mit
tieferen Abnormititen des miitterlichen Organismus in Zusammen- ;
hang bringen lasst, welche gleichzeitig innere Ursachen von Diplegien
werden kdnnen. Ich habe mich um Aufklirung hieriiber an befreundete
Gyndkologen gewendet, die mir aber versicherten, dass die Literatur
ithrer Specialitit kein geniigendes Material fiir eine Entscheidung oder
auch nur eine fruchtbringende Eriirterung des Problems enthalte.
Somit habe ich die Frage fallen lassen, aber dieser Verzicht wurde
fir mich zum Anlasse, dem ganzen Stiick des itiologischen Problems
hier nur eine beilinfige Behandlung zu schenken.

Ich will also nur den Satz andeuten, dass von den Fillen
mit FLittleéscher Aetiologie wahrscheinlich eine Anzahl
mit mehr Recht den congenitalen zuzuzihlen ist, und
dass man vermuthen darf, es seien dies die Fille, die durch bedeutende
Intelligenzstirung, in spiterer Zeit nach der Geburt auftretende Con-
vulsionen und etwa Epilepsie sich von den typischen entfernen. .

Der zweite Punkt, auf dessen ausfithrlichere Behandlung ich
nachtriglich verzichtet habe, betrifft ein Moment der congenitalen
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Aetiologie, welches mir, wie anderen Autoren, herufen scheint, der-
einst eine hervorragende itiologische Rolle auszufiillen: ich meine
das Moment der hereditiren Syphilis. Ich habe es aufgegeben,
das spéirliche und noch nicht stringente Material, welches zu Gunsten
einer besonderen Syphilis hereditaria des Nervensystems und fiir deren
Verwerthung in der Aetiologie der Hirnlihmungen des Kindes spricht,
jetzt zusammenzutragen, weil ich die Hoffnung hege, dass eine solche
Sammlung schon nach wenigen Jahren ein positives Ergebniss wird
liefern kinnen. Ich bekenne mich persinlich zu der Erwartung, dass
wir simmtlich in dieser Frage, wie in der der Tabes-Paralyse, der-
einst auf den Standpunkt gelangen werden, auf den uns Fournier
geit Langem vorausgeeilt ist®),

e

b) Zum Status praesens.

In der .Klinischen Studie®* haben wir, Dr. Rie und ich, jedes
einzelne der in den Tabellen enthaltenen Symptome ausfiithrlich
besprochen, durch unsere eigene Beobachtungsreihe und durch die
Fille der Literatur hindurch verfolgt. Fiir die cerebralen Diplegien
darf ich mir nun die Arbeit wesentlich erleichtern: ich brauche blos
jene Bemerkungen hinzuzufiigen, welche sich auf Unterschiede der
Diplegien von den Hemiplegien beziehen und jene Symptome zu behandeln,
die hier zuerst auftreten.

A. Sehidelformen. Obwohl ich den Form- und Grissen-
verhiltnissen des Schiidels keine besonders eingehende Wiirdigung
geschenkt habe, will ich doch Anlass nehmen, zwei Punkte hervor-
zuheben: das Vorkommen einer besonders hiufigen Schiidelbildung
unter meinen Fiillen und die abnorme Kleinheit — Mikrocephalie —
bei anderen.

Im Allgemeinen bekam ich den Eindruck, als ob ich an den
53 Fillen eben eine bunt zusammengewiirfelte Sammlung von Kinder-
kiipfen gesehen hiitte, normal gebildete und asymmetrische, durch
Rhachitis verbildete und vielleicht hydrocephalische. Da man die
Mutter des Kindes daneben sah, branchte man nicht jede Besonder-
heit am Schiidel des Kindes in Zusammenhang mit der Erkrankung
zu bringen, sondern durfte Racen- und Familiencharaktere gelten lassen.

Besonders hiufie fand ich nun unter diesen Kindern eine Ver-
kiirzung der Hinterhauptgegend durch ein wenig gewdlbtes Os occipitale.

*) Vgl. u. A.: Erlenmeyer in _Zeitschrift fiar Klinische Medicin® 1892;
Hadden in _Medical Society of London®, 21. November 1892 und Discussion etc.
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Ich habe dieses Verhilltniss in den Tabellen als steiles, senkrecht ;

abfallendes* Hinterhaupt bezeichnet, notirt in den Fillen III, XI,
XXM, XXXII, XXXIV, XXXVII, XXXVIII, XXXIX, XL, XLII, E
also 11mal. Dabei war der occipital verkiimmerte Schiidel entweder
iiberhaupt klein, oder er erschien hiher oder er war biparietal com-
pensirt. Ich machte mir die Vorstellung, dass ein mechanisches Moment
die Ursache dieser Gestaltverinderung des Schiidels sei. Bei diesen
Kindern, die so viel spiiter als andere zur aufrechten Kopfhaltung
kommen, sei es das Liegen auf dem Hinterkopfe, welches sich dem
Wachsthum mit Ausbauchung des Os occipitale widersetze. Ich habe
der ganzen Angelegenheit nicht viel Beachtung geschenkt und weiss
daher nicht, ob dieser Beobachtung eine Bedeutung zukommt. Es
wiire nicht schwierig, hieriiber durch collaterale Beobachtungsreihen
zur Klarheit zu kommen.

Abnorme Kleinheit des Schiidels ist wiederholt unter den 53 Fillen
beobachtet worden. Fall IT betrifft eine Mikrocephale mit 340 cem
Schidelumfang. Dieses Kind wurde, wie ans einem Vortrage von
0. Rie in der kaiserlichen Gesellschaft der Aerzte (13. Jinner 1893)
hervorgeht, von Primarius Gersuny einer Operation am Schidel unter-
zogen, welche den Namen einer Crani-Amphiektomie verdient,
und eine gerechtfertigte Modification der Lannelongue’schen Operation
darstellt. Bei der Operation, der ich beiwohnte, fanden sich simmt-
liche Nihte des Schidels verknichert.

Die Mikrocephalie hat bekanntlich als besonderes Thema viel
Aufmerksamkeit gefunden und eine eigene ansgedehnte Literatur her-
vorgerufen. Soweit ich dieselben kenne, rechtfertigt sie nicht die
Behauptung, dass allgemeine Starre oder Contracturen iiberhaupt zum
klinischen Bild der Mikrocephalie gehiren. Ein Fall von dntontst), der
in den letzten Jahren beschrieben wurde, war gleichfalls mit Con-
tracturen behaftet. Man kann nichts Triftiges gegen den Schluss Anton’s
einwenden, dass es sich in solchen Fillen nicht nur um Schidel-,
sondern auch um primire Gehirnerkrankung handelt. Die eine der
Auffassungen der Mikrocephalie verallgemeinert geradezu diesen Schluss.

B. Mimik, Gesichtsbildung, Facialparese. Die Beur-
theilung der Facialparesen leidet unter der Doppelseitigkeit der Affec-
tion. Indess gehirt asymmetrische Innervation im Gesicht zu den
hiufigsten Symptomen; sie ist 19mal unter 53 Fillen notirt, wobei
ich allerdings entsprechend unserer Uebung bei den Hemiplegien anch
Ungleichheiten leichteren Grades mitgerechnet habe. In einer betricht-
lichen Anzahl von Fillen ist diese Gesichtsasymmetrie eine Theil-
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erscheinung der halbseitigen Kirperparese, welche die Starre com-
plicirt, und bezeugt sich entweder durch mimisches Zuriickbleiben
der gleichseitigen Gesichtshilfte, oder andere Male durch stirkere
Verziehung auf derselben Seite, der Seite der Lihmung. Wie in der
,Klinischen Studie“ ausgefiihrt, diirften Fille dieser Art als spastische
Innervation im Facialisgebiet zu deuten sein.

Interessant und den cerebralen Diplegien eigen ist jenes Ver-
halten, das in einer Reihe von Fillen als ,perverse Mimik* bezeichnet
worden ist (VIII, LI am auffilligsten). Es besteht darin, dass das
Mienenspiel des Kindes, wenn es iingstlich ist, weint u. dgl. einen
befremdenden, widerspruchsvollen Eindruck macht, was kaum anders
zngehen kann, als durch Wegfall von Betheiligung solcher Muskeln,
die wir sonst bei dieser Affectinsserung thiitig sehen, oder durch
Betheiligung anderer Muskeln, deren Action wir sonst bei dem betref-
fenden Affect vermissen. Das Weinen dieser Kinder zum Beispiel sieht
nicht ernsthaft aus, es macht den Eindruck eines Grinsens; man
wiirde es nicht erkennen, wenn man das Kind nicht gleichzeitig
schreien horte. Analog dieser perversen Mimik sind wohl die abnormen
Handstellongen, von denen spiter die Rede sein wird. Kinnte man
sich von dem intellectuellen Zustand der Kinder sicherer Rechenschaft
geben, so wiirde man diese Stérung der Mimik wahrscheinlich als
Theilerscheinung des Blidsinnes erkennen.

Die Mimik der Kinder mit cerebralen Diplegien macht iiber-
haupt einen ungiinstigen Eindruck, welcher, wie mehrere Antoren
betont haben, selbst zur Unterschitzung des Geisteszustandes dieser
Kinder fithren kann. Sie schauen entweder ansdruckslos drein oder
sie benehmen sich ingstlich erregt, ohne dabei wie ein normal scheues
Kind ein Verstiindniss der Situation zu verrathen. Unter den Ziigen,
welche der Mimik der Kinder das Geprige des Schwachsinnes auf-
driicken, nimmt das Offenstehen des Mundes den ersten Rang ein.
Aus dem immer offenen Munde triufelt Speichel, und die nicht selten
iibergrosse Zunge (Makroglossie fiinfmal ausdriicklich notirt) dréngt sich
ein wenig vor*). Die Zahnentwickelung ist haufic mangelhaft und riick-
stiindig. (Sollier **%).)

Ich bin geneigt, das Offenstehen des Mundes und die Makro-
glossie mit einem anderen Symptom in Verbindung zu bringen, das

#) Die gegensiitzlichen Beziechungen von Zungenwachsthum und Lippen-
schluss hérte ich in einer klinischen Vorlesung von Billroth erbrtern, der sich
sum Beweise dafiic auf die verinderte Stellung der Zihne unter diesen wechselnden

Verhiiltnissen berief.
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zwar in den Tabellen nicht haufig erwihnt wird, das aber nach meiner
seitherigen Erfahrung sehr oft gefunden werden diirfte, wenn man erst
systematisch darnach sucht. Ich meine die Anwesenheit von Hyper- ]
trophien der Rachentonsille, von adenoiden Wucherungen im Nasen-
rachenranm. Man weiss seit den Mittheilungen von W. Mayer, dass
solche Wucherungen bei nicht gelihmten Kindern eine Reihe von
Stirungen verursachen, darunter Hemmung der freien geistigen Thiitig-
keit, und jeder Arzt wird sich erinnern, dass sie dem Gesichtsans-
drucke des damit behafteten Kindes ein @hnliches Geprige von
Schwachsinn, ,Dummerhaftiglkeit* geben, wie es die Kinder meiner
Sammlung zeigen*®). Wenn man sicher wiisste, dass solche Wuche-
rungen bei schwachsinnigen Kindern ungleich haufiger sind als bei
normalen’ miisste man sich nach der Art und Weise dieses Zusammen-
hanges fragen und gelangte so vielleicht zu interessanten Gesichts-
punkten, auf deren Mittheilung ich aber wegen der angefiihrten
Unsicherheit verzichte.

Die Entfernung solcher Wucherungen ist, wie bekannt, von sehr
wohlthitigen Folgen fiir das Allgemeinbefinden der Kinder begleitet.
Ich habe bei einem Falle (XLV) Dr. Rie dazu aufgefordert, die
adenoiden Hypertrophien durch Pinselung mit einer Jodldsung zu
beseitigen, und nach Aussage der Mutter hat sich der Allgemein-
zustand des Kindes von da an sichtlich gehoben. Das Kind zeigte
eine leichte Athetose mit ganz anffilliger Schlaffheit der Glieder.
Letztere konnten wir bald nach der kleinen Operation nicht wieder-
finden, wiewohl sie vorher constant gewesen war: es hatte sich
normaler Tonus eingestellt**),

C. Intelligenz, Sensibilitdt, Sprache. Was ich iiber die
Schwierigkeit der Beurtheilung der Intelligenz und iiber den wirk-
lichen Ausfall an geistigen Fihigkeiten bei diesen Kindern zu sagen
hitte, wiirde zumeist eine Wiederholung des in der ,Klinischen
Studie* Vorgebrachten sein. Ich will daher nur hervorheben, dass
man es bei den Diplegien zumeist mit schwereren Graden psychischer

*) Vgl. das bemerkenswerthe Buch von W Fliess, Neue Beitriige zur
Klinik und Therapie der nasalen Reflexnenrose®, Wien. 1893,

*#) Ich hatte kurz vor Abschluss der Correcturen Gelegenheit, das Kind
mehrmals wiederzusehen. Der Mund stand noch immer offen, der Tonus der
Extremititen war annihernd normal, die Athetose hatte sich aunsserordentlich
gesteigert. Die Mutter gab iber Intelligenz und Benehmen des véllig sprachlosen

Kindes ein giinstiges Zeugniss., FEs verstand angeblich jedes Gespriich, das man
mit ihm fihrte.
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und intellectueller Schwiiche bis herab zur vollen Idiotie zu thun hat.
Daneben stehen dann Fille mit schweren motorischen Erscheinungen
ehne jede Intelligenzstérung, und dieses Verhiiltniss erfordert vielleicht
eine kurze Auseinandersetzung.

Wir haben bereits im vorigen Abschnitt (Charakteristik der ein-
zelnen Fiille) wiederholt hervorheben kiénnen, dass ein Parallelismus
zwischen den motorischen und den psychischen Symptomen der cere-
bralen Diplegien absolut nicht erweislich ist. Die motorischen Sym-
ptome sind demzufolge als Localsymptome von der motorischen Hirn-
region, die psychischen als Ausdruck der Gesammtschiidigung des
Gehirnes zu fassen. Wie wir héren werden, entspricht die allgemeine
oder paraplegische Starre einer nicht sehr intensiven und nur ober-
fldchlichen Schidigung der motorischen Zone: man hat also keinen
Grund, bei diesen Formen eine schwere Allgemeinschidigung des
Gehirnes zu vermuthen. Es scheint mir in der That, dass man nicht
viele Fille von Idiotie auf Liftle’sche Aetiologie allein wird zuriick-
fithren kionnen, und im Gegentheile ist es sicher, dass besonders diese
Aetiologie die Fille verschuldet, wo schwere motorische Erscheinungen
mit geringfiigiger Beeintriichtigung der Intelligenz zusammenfallen.
Ich michte darum, wo sich bei einem Idioten mit allgemeiner oder
paraplegischer Starre eines der Liffle’schen Momente in der Anamnese
findet, mich doch nicht getrauen, den ganzen Zustand dieser mechani-
schen Einwirkung zur Last zu legen, sondern eher annehmen, dass
hier congenitale Bedingungen vorliegen, die vielleicht auch an der
Verursachung der abnormen Geburt ihren Antheil haben. Auf die
Formen mit bilateraler Hemiplegie michte ich diese Erwidgung nicht
itbertragen. Hier handelt es sich (vgl. weiter unten) um tiefreichende
oder intracerebrale Lisionen in der motorischen Region, und das Vor-
handensein eben solcher Krankheitsverinderungen an zahlreichen
anderen Stellen wiirde ohne Weiteres die Erwerbung schwerer geistiger
Hemmung erkliren.

Neben den Diplegien mit Idiotie gibt es Idiotie mit missigen
Symptomen von Starre und endlich Idiotie ohne solche motorische
Symptome. Wie wir von vielen Fillen von Epilepsie behaupten diirfen,
sie seien cerebrale Kinderlihmung — ohne Lihmung®, so diirfen
wir auch von einer Reihe von Fillen, die nach dem hervorstechendsten,
iibrigens vereinzelten Symptome als ,Idiotien® bezeichnet werden, an-
nehmen, es ligen ihmen Processe zu Grunde, die mit denen der cere-
bralen Diplegien identisch sind, es fehle ihnen eben nur die Starre
oder die Lihmung, um als ,cerebrale Diplegien® erkannt zu werden.
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Nicht alle Idiotien wird man aber hier anschliessen diirfen, denn ausser
den Idiotien durch grobe Gehirnerkrankung (fitale oder axtrautM
muss man Idiotien anerkennen, welche Theilerscheinungen von all-
gemeinen Ernihrungsstérungen, von Kachexien sind. Ich schreibe znr
Erlinterung die Eintheilung der Idiotien ab, welche Bouwrneville auf
dem internationalen Congris de médecine mentale (Paris 1889) vor-
geschlagen hat.

1. Idiotie als Symptom der Hydrocephalie.

2, Idiotie als Symptom der Mikrocephalie. :

3. Idiotie in Folge der Entwickelungshemmung der Hirn-
windungen. :

4. Idiotie in Folge angeborener Hirnmissbildungen (Porencephalie,
Balkenmangel).

5. Idiotie bei knolliger Sklerose (Sclérose tubéreuse).

6. Idiotie bei atrophischer Sklerose: a) einer oder beider Hemi-
sphéren, &) eines Hirnlappens, ¢) einzelner Windungen, d) bei chagri-
nirter Hirnsklerose (?).

7. 1diotie durch chronische Meningitis oder Meningo-Encephalitis,

8. Idiotie bei Myxodem (durch Fehlen der Schilddriise).

Es ist, wie man sieht, der letzte Fall, der sich bis jetzt den
anderen gegeniiberstellt. Mehr als eine vorliufige Scheidung bezweckt
wohl die Bourneville'sche Eintheilung nicht. Man erkennt iibrigens
leicht, welcher Mangel derselben anhaftet. Die Mehrzahl der ange-
fithrten Veriinderungen kommt auch ohne Idiotie vor.

Ueber die Sprachentwickelung und iiber das Verhalten der Kinder
bei schmerzhaften Reizungen ist in der ,Klinischen Studie* alles
Erforderliche bemerkt worden. Es wiire hier kaum ein neuer Gesichts-
punkt hinzuzufiigen. Man iiberzeugt sich leicht, dass die Sprach-
bildung sich als eine Function der geistigen Leistungsfihigkeit und
nicht als abhingig vom Zustand der Motilitit erweist. So findet sich
zum Beispiel bei Fall IX die Bemerkung, dass das Kind schon mit
2 Jahren Alles und dentlich gesprochen; es kann aber mit 31/, Jahren
weder sitzen, noch stehen und gehen und der Grad der Starre ist
in der Tabelle als der hichste, als ,enorm“ bezeichnet. Ein anderes
Kind (Fall XXIII) soll schon im Alter von 2 Jahren reichlich
bithmisch und deutsch gesprochen haben; das Kind leidet an vor-
wiegend paraplegischer Starre, kann mit 5 Jahren noch nicht ohme

Unterstiitzung stehen oder gehen, und es ist wohl kein Zufall, dass

hier wiederum die Starre an den Beinen als nenorm® gekennzeichnet
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wird. Ein dritter Fall, eine rein paraplegische Starre (XXIX) ergibt
genau das ndmliche Zusammentreffen, sehr gute Sprache bei enormer
Hypertonie. Alle drei Fille sind iibrigens Friihgeburten, gehiren
gsomit der Liftle’schen Aetiologie an und zeigen uns, dass das Moment
der Frithgeburt durch die geringere Schiidigung der Intelligenz ein
milderes Krankheitshild hervorruft. Diesen Fillen stehen dann andere
gegeniiber, welche bei geringfiigigen motorischen Symptomen eine auf-
fallige Sprachverzigerung oder Sprachverschlechterung zeigen und sich

so den Bildern nihern, in denen die Idiotie das beherrschende
Symptom ist.

In einer anderen Reihe von Fillen wird angegeben, dass das
Kind zwar nur wenige Worte spricht, aber Alles versteht. Wir
erinnern uns, dass das Sprachverstindniss beim Kinde regelmiissig der
Sprachbildung vorauseilt; die Kinder mégen nun auf dieser Stufe lingere
oder kiirzere Zeit verweilen oder iiberhaupt nicht dariiber hinaus-
kommen. Im letzteren Falle ist es fraglich, ob man nicht eine directe
Schidigung motorischer Sprachgebiete in  der Rinde annehmen
muss,

Nicht minder als die Sprachbildung leidet die Ausfithrung der
Sprache, die Articulation. Undeutliche Articulation zu einer Lebens-
zeit, da Kinder sonst das deutliche Sprechen erlernt haben, explosive,
miihsame Sprache finden sich in jeder Beobachtungsreihe reichlich
verzeichnet. Interessant insbesondere fiir die Differentialdiagnostik ist
jene ataktische Stirung, die sich durch Verlangsamung des Sprechens
hei monotoner Stimme kundgibt, die Bradylalie. Von dieser ist in
meiner Reihe zufillig kein Beispiel enthalten.

Die Stimme der Kinder hat hiinfig einen unangenehmen kreischenden
Klang, ihr Geschrei klingt oft ,bladsinnig®,

D. Augensymptome, Enter den Symptomen, welche an den
Augen der Kinder mit cerebralen Diplegien hervortreten, nimmt der
Strabismus bei weitem die erste Stelle ein. Er ist meist ein Stra-
bismus convergens, und zwar, wo darauf in meinen Fillen geachtet
wurde, ein Strabismus convergens alternans. Seine Intensitiit ist hiinfig
so gering, dass er zeitweilig der Beobachtung entgeht und nicht bei
jeder Untersuchung des Kindes bemerkt wird.

Umstehende Tabelle soll die Beziehungen dieses Symptoms
gur Krankheitsform, Aetiologie und zu den Convulsionen in meiner

Beobachtungsreihe iibersichtlich darlegen.
Beitrige zur Kinderheilkonde. N. F. 111 i
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: Strabismus findet sich also unter 53 Fillen 16mal, d. i. in
30°/, oder in weniger als einem Drittel der Fille.
Davon entfallen auf

allgemeine Starre . . 235 Fille Strabismus smal
paraplegische Starre . 12 . 1
REDEABN. S Lh vy o B8 5 : 4

also etwa im Verhiiltniss zur Hiufigkeit der einzelnen Formen.
Wenn eine besondere Relation zwischen Krankheitsform und

Strabismus besteht, so ist sie hier, vielleicht in Folge der kleinen
Zahlen, verdeckt.

Der Aetiologie nach entfallen auf
Frithgeburten 11mal (eigentlich 9mal) Strabismus 4mal

Schwergebmrt 21 , | ¥ 19 . ) L 4
(Frith- - Schwergeburt 2mal) - (1),
miitterliche Aetiologie 3 L —
keine Aetiologie . . 17 = ML
unbekannt. .0 < & - 3 s | G

Diese Zahlen scheinen zu heweizen, dass der Strabismus bei
Frithgeburten etwas hidufiger vorkommt, als dem Mittel seiner Hiufig-
keit entspricht (36°,), dagegen bei Schwergeburten weit seltener ist
(19°/,). Bei den wahrscheinlich congenital bedingten Fillen ohne
Aetiologie ist er doppelt so hiufig als bei den Schwergeburten und
noch etwas hiufiger als bei Frithgeburten (41°/,, oder wenn man die
als ,unbekannt* gefiithrten Fiille hinzurechnet 38°/,). Stellt man die
30 Fille von Little'scher Aetiologie den 20 wahrscheinlich congeni-
talen gegeniiber, so findet sich Strabismus dort in 26-6°/, hier in
410/, (38%,) der Fille.

Die Beziehungen des Strabismus zur Abwesenheit der Little’schen
Aetiologie lassen vermuthen, dass dies Symptom sich hiufig mit
Convulsionen beisammen finden werde, denn wir haben (S. 70)
gefunden, dass sich bei der Little'schen Aetiologie Convulsionen nur
in 23:3°, der Fille finden gegen 53-8°/, bei den anderen.

Man findet in der That unter 16 Fillen von Strabismus 10mal
auch Convulsionen verzeichnet, nur 6mal dieselben fehlend, und zwar
5 Frith- + 5 Spitconvulsionen, also in 62°/, (anstatt in 40°/, nach
der Durchschnittshiiufigkeit). Im Einzelnen gehen diese beiden Sym-
ptome freilich nicht zusammen, so z. B. haben die drei sicheren
Fille miitterlicher Aetiologie durchwegs Convulsionen, aber nicht einer
von ihnen Strabismus. Indess werden hier die Zahlen zu klein. Das
hiufige Zusammentreffen von Strabismus und Convulsionen wird von

'?3-
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vielen Autoren hervorgehoben (Feeri®) u. A.), indess sind die Con-
vulsionen das hiufigere Symptom (40°, gegen 30°/). 1
In der Hoffnung, an grisseren Zahlen mehr Ergebnisse zu er-
zielen, bin ich mit der Frage des Strabismus an meine grosse Reihe
herangetreten. Dieselbe ergibt:
Unter 88 Fillen von allgemeiner Starre
(<~ Hemiplegie, bilaterale spastische Lih-

mung) u. dgl. e . Strabismus 19 — 21:6%);
Unter 108 Fillen von Paraplegie (Starre, para-

plegische Lihmung) -} Hemiplegie . . . : 43 = 39:8¢°
Unter 72 Fillen von Chorea (Athetose ete.) . 8 =118

Im Ganzen findet sich hier Strabismus T0Omal unter 278 Fillen,
d. i. in 25-2¢/,. In meiner Reihe fanden sich 30°/,; ich habe vielleicht
sorgfiltiger auf diese Symptome geachtet und auch geringere Grade
davon notirt. Der Strabismus zeigt in dieser grossen Heihe eine —
ich muss sagen: dem Beobachter ohnedies anffillige — Beziehung zur
paraplegischen Form; er ist hier fast doppelt so hiufig als bei all-
gemeiner Starre und 3—4mal so hiufig als bei Chorea.

Nach der Aetiologie differenzirt, ergibt die grosse Reihe fiir
den Strabismus Folgendes:

Unter 76 Frithgeburten . . . . . 30mal Strabismus = 394%,
» 63 Schwergeburten . o e (A i = 16:2¢,
92 Fillen ,ohne Aetiologie® . 25 2 — bk

Somit stellt sich hier wieder die wenig intensive causale Be-
ziehung zwischen Schwergeburt und Strabismus herans, die in den
19°/, meiner Reihe zum Ausdrucke kam. Es zeigt sich aber ausser-
dem eine innige Beziehung des Strabismus zur Frithgeburt, und da
wir fiir die Hiunfigkeit dieses Symptoms bei der Frithgeburt fast die-
selbe Procentzahl finden (394 gegen 39°8) wie fiir das Vorkommen
desselben Symptoms bei der paraplegischen Starre, erweist sich die
Dreiheit: Frithgeburt, paraplegische Starre, Strabismus als ein zu-
sammengehdriger klinischer Complex. Mit der Aufklirong dieses Zu-
sammenhanges und mit der Erklirung des Strabismus iiberhaupt werde
ich mich an spiterer Stelle beschiftigen.

In dem Widerstreit zwischen meiner kleinen und dieser grossen
Sammlung von Diplegien, was das Vorkommen des Strabismus bei
paraplegischer Starre betrifft, michte ich unbedenklich der grisseren
Reihe den grisseren Anspruch auf Beriicksichtigung einrdumen. Der
Widerspruch rihrt auch zum grossen Theile daher, dass ich ohme
Auswahl alle Fille von Diplegien verwerthet habe, die wihrend eines
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gewissen Zeitraumes in meine Beobachtung kamen, wobei ich zu-
fallig an den so hiufigen typischen Fillen, die als ,reine spastische
Spinalparalysen® bezeichnet wurden, Mangel hatte. In der grossen
Reihe dagegen sind Sammlungen verwerthet, welche diese typischen,
einander so @hnlichen Fille geradezu ans anderen herausgesucht hatten,
z. B. die von Nae/*®),

Pupillenungleichheiten, die vereinzelt vorkommenden Augen-
muskellihmungen, die hie und da vorkommenden eigenthiimlichen
Kopfhaltungen beim Fixiren, als ob das Kind nur mit gewissen Netz-
hautpartien scharf sehen kiénnte, geben keinen Anlass zu weiteren
Erérterungen. Dagegen verdient das Symptom des lateralen Nystagmus
Erwahnung, da es eine differentialdiagnostische Bedeutung beanspruchen
kéinnte. In meiner Reihe finden sich zwei Fille von Nystagmus, beide
bei unverdichtigen Diplegien in Folge von Frithgeburt (XXXI und
XXIII); in dem einen Falle ist Strabismus convergens dabei. Oslert'?)
bringt vier Fille von Nystagmus, Suchs!*®) in seiner letzten Arbeit drei
unter 39 Diplegien u. dgl. Diese Beispiele diirften geniigen, um zu
zeigen, dass der laterale Nystagmus nicht als ein den cerebralen
Diplegien fremdes Symptom zu betrachten ist,

Eine Atrophia nervi optici ist wiederholt bei Fillen nachgewiesen
worden, welche die Aetiologie und das typische Bild einer cere-
bralen Diplegie zeigten (z. B. Feer’s Fall II: paraplegische Starre
nach Frithgeburt). Man muss also auch dieses verhiltnissmissig seltene
Symptom bei den Diplegien anerkennen. Eine Art des Zusammen-
hanges dieser Storung mit den Verinderungen, welche Diplegien her-
vorrufen, lehrt ein Fall von Moeli**®) kenmen (Section eines diple-
gischen Idioten: Porencephalie).

E. Motorische Symptome. Hier wire der ausfithrlichen
Erirterung in der ,Klinischen Studie® nichts hinzuzufiigen als einige
Bemerkungen iiber die sogenannten Zwangsstellongen, welche den
Diplegien eigenthiimlich sind. Ich unterscheide die Zwangsstellungen
von den Contracturen dadurch, dass letztere an Liahmung gebunden
sind, Contracturstellungen werden niemals spontan veréindert und
stellen sich, wenn sie iiberwunden sind, sofort wieder her. Zwangs-
stellungen schliessen nicht aus, dass die Extremititen, zumeist die
Arme, bei Intention in beliebige andere Stellungen gebracht werden:
gie treten aber fiir lingere oder kiirzere Zeit wieder hervor, wenn das
Kind nicht den Gebrauch seiner Extremititen beabsichtigt. Oft sieht
man wihrend der einen Vorstellung des Kindes durch eine halbe
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Stunde eine bestimmte auffillige Stellung der Arme festgehalten, die
bei einer zweiten Vorstellung sich nicht wieder zeigt oder durch eine
neue ersetzt ist. Die Zwangsstellungen sind anch mannigfacher Art,
withrend die Contracturstellungen, wie bekannt, monoton sind. Unter
den Zwangsstellungen der Arme habe ich eine als auffillig hervor-
gehoben und in den Krankengeschichten wiederholt beschrieben. Es
ist die ,Anbetestellung®, bei der die Vorderarme senkrecht erhoben,
die Handflichen in voller Supination gegen den Beschauer des liegenden
Kindes gerichtet sind: sie erinnerte uns an die Haltung des einen
Extremititenpaares bei der ,Gottesanbeterin®, der Mantis religiosa.

Die Zwangsstellungen der Beine, die man als ,mobile spasms*
bezeichnen kann, wenn sie rasch mit einander abwechseln, ergeben
verschiedenartige Haltungen der Ober- und Unterschenkel und die
verschiedensten Formungen der Fiisse. Oft sieht man einen schweren
Fall ,all in a heap“, als ob die Extremititen zur griissten Raum-
ersparniss zusammengelegt wiiren, und es scheint, dass in solchen

abnormen Stellungen auch Contractur eintreten kann, wie in meinem
Falle XL.

Neben diesen auffilligen Haltungen der Extremititen, die ohne
Lihmung vorkommen, kann man auch abnorme Bewegungstypen
der Extremititen beobachten, an denen man oft ein solches Kind beim
ersten Anblick erkennt. Man miichte diese Bewegungen ,perverse
heissen und sie der perversen Mimik an die Seite stellen. Sie sind
das Gegentheil vom zweckmissigen Greifen und Bestasten, das man
am spielenden Kinde beobachtet. Die Abduction der Oberarme iiber-
wiegt {iber deren Adduction, die Streckung der Vorderarme iiber deren
Bengung und an der Hand iiberwiegen Supination und Dorsalflexion
itber Pronation und Beugung. Sieht man niher zu, so findet man
freilich, dass auch normale Siiuglinge solche zwecklose Bewegungs-
typen pflegen, sowie sie sich auch in athetoseartiger Unruhe erheben,
Das Pathologische liegt nur darin, dass bei den diplegischen Kindern
diese Bewegungen sich in eine Zeit hiniiberretten, zu welcher sie bei
normaler Entwickelung lingst durch unauffillige und normale ersetzt
wiren, und dass sie hiufiger und umfangreicher sind als bei gesunden
Kindern. Dasselbe gilt fiir die athetoseartigen Bewegungen.

Ich habe aus den eben angegebenen Griinden vielleicht bei
manchem Falle die Diagnose ,bilaterale Athetose oder Chorea* gestellt,
wo andere Beohachter etwa griissere Regelmiissigkeit oder grissere
Intensitiit der betreffenden Bewegungen beansprucht hiitten.







VI
Zur pathologischen Anatomie der cerebralen Diplegien.

Wessen Sinnesart eine Bevorzugung des Greifbaren und Exacten
mit sich bringt, wer geneigt ist, alle die Conventionen der Noso-
graphie, die Typen, Reihen, Ueberginge u, dgl. gering zu schiitzen,
wodurch das vielleicht Grundverschiedene schliesslich unter einen Hut
gebracht wird, der wird sich gerne von unseren bisherigen Erirterungen
zur pathologischen Anatomie wenden und hier die Anhaltspunkte zu
finden hoffen, welche eine Trennung des nur iusserlich Aehnlichen
und eine Vereinigung des im Wesen Identischen gestatten. Er wird
zum Beispiel erwarten, dass die congenitalen, bei der Geburt, und
extrauterin erworbenen Formen von Diplegien sich je auf andere
Arten von Lisionen, andere pathologische Processe zuriickfithren lassen,
und dass innerhalb jeder Gruppe ein Moment der Localisation die
Erklirung dafiir bietet, dass ein Fall als allgemeine Starre, bilaterale
Hemiplegie, Paraplegie oder als Chorea erscheint.

Eine solche Erwartung wiirde griindlich enttiuscht werden. Ja,
diese Enttiuschung scheint in der Natur der Dinge begriindet zu sein,
nicht nur in dem derzeit ungeniigenden Zustande unserer Kenntnisse
und in der Seltenheit von branchbaren Autopsien.

Wir haben zuniichst keinen Grund zu erwarten, dass die cere-
bralen Diplegien ein principiell anderes Verhiiltniss zur pathologischen
Anatomie zeigen werden als die cerebralen Hemiplegien. Ueher die
letzteren wissen wir aus dem entsprechenden Abschnitt der ,Klinischen
Studie®, dass dem gleichen klinischen Bilde mannigfache anatomische
Lisionen entsprechen kénnen. Wir miissen aber von ,Liisionen®
zweierlel unterscheiden: die Endverinderungen, die wir bei der
Autopsie unmittelbar wahrnehmen, und die pathologischen Pro-
cesse, welche wir aus diesen Endveriinderungen erschliessen. Solche
Endveriinderungen sind: Erweichungsherde, Cysten, porencephalische
Defecte, verkalkte Narben und Sklerosen des Gehirnes (lobire und
hypertrophische). Die pathologischen Processe kennen wir natiirlich
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weniger sicher und haben keine Gewihr, sie vollstindig zu kennen.
Wir haben Grund, zu glauben, dass die vasculiren Lisionen (Himor-
rhagie, Embolie, Thrombose) unter ihnen die Hauptrolle spielen; was
von entziindlichen Processen, was vielleicht von primiir degenerativen
u. dgl. fiir die pathologische Anatomie der Cerebralliihmung in Betracht
kommt, das lisst sich kaum andeutungsweise sagen. Der Schluss
auf die pathologischen Processe, die uns =0 wissenswerth erscheinen,
wiire uns erleichtert, wenn jede einzelne Endverinderung einem beson-
deren Processe zugehiren wiirde. Dies ist aber wiederum nicht der
Fall. Ein porencephalischer Defect zum Beispiel =oll nach Kundrat
der Ausgang einer fiitalen Encephalitis (einer aniimischen Entziin-
dung ?) sein, einzelne Fiille wie der von Heubner') beweisen, dass eine
Porencephalie auch das Ergebniss einer Embolie im Extranterinleben
sein kann, und Schultze'*®) stellt selbst in Abrede, dass man die intra-
uterine Entstehung des Defectes aus der Gestalt desselben erkennen
diirfte. Andere Male kann man es kaum zuriickweisen, dass die
Porencephalie aus einer Blutung hervorgegangen ist Die Cyste kann
man mit einiger Sicherheit als Resultat einer Hidmorrhagie deuten:
man hat aber mit Recht hervorgehoben, dass sie auch die End-
verinderung einer himorrhagischen Entziindung darstellen kann. Die
Sklerose (Verkleinerung mit Verhiirtung) des Gehirnes, inshesondere
die sogenannte lobire Sklerose, scheint unter den Endverinderungen
am ehesten auch den Charakter eines besonderen pathologischen
Processes beanspruchen zu kinnen; und doch habe ich durch die
Mittheilung eines Befundes aus der Chareot’schen Klinik iiber allen
Zweifel festgestellt, dass auch eine Embolie in lobire Sklerose aus-
gehen kann. Ich habe daraus keineswegs geschlossen, dass die
Sklerose in allen Fillen von Embolien herriihrt, sondern nur, dass
die lobire Sklerose gleichfalls nichts Anderes ist als eine Endverinde-
rung, der Ausgang mannigfaltiger Initiallisionen®). Yon der lobéiren
Sklerose war iibrigens von Anfang an zu vermuthen, dass ihr Name
mannigfaltige sklerotische Processe zusammenfasst. Friedmann®*")
hat ganz kiirzlich einen dieser Processe studirt und iln, soweit man
es beurtheilen kann, pathologisch-anatomisch befriedigend aufgeklirt.
Er fand, dass die Schrumpfung nicht die Rinde, sondern das Mark
betrifft, dass sie von scharf umgrenzten Herden im Mark ausgeht,

*) Wenn Sachs 19%) uns neben Abercrombie1) als diejenizen auffiihrt, die  fast
alle cerebralen Hirnlihmungen der Kinder auf Embolie zuriickfilhren mdchten®,
g0 wird diese Angabe durch keine Stelle unserer Arbeit cerechtfertizt und wider-
spricht geradezn dem ganzen Gedankengang derselben.
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in deren Mitte sich ein hyalin degenerirtes Blutgefiss findet, und
dass ein anderer Antheil des Markschwundes durch die secund
Degeneration in Folge der vielfiltigen Markfaserunterbrechungen
erkliren ist. .

Wenn wir aber nur wirklich Zusammengehiriges vereinigen und
wesentlich Verschiedenes trennen wollen, so diirfen wir uns auch
der Kenntniss der Initiallision nicht zufrieden geben, sondern miis
weiter nach der Aetiologie derselben forschen, wobei sich die
corien der vaseuliren, entziindlichen und degenerativen Lisionen wie
aunflisen und deren Inhalt sich nach anderen Gesichtspunkten

worden sind, habe ich mit Rie in der ,Klinischen Studie® eingehend
besprochen; sie sind theils als missgliickt zu bezeichnen, wie der von
Striimpell**?), theils in ihrer Einseitigkeit ungerechtfertigt, wie der yon
Marie*®?). Bei diesem Stande der Frage bleibt nichts Anderes iibrig,
als die halbseitige cerebrale Kinderlihmung vorliufig klinisch bestimmt
zn lassen und den Versuch, aus ihrer symptomatischen Erscheinung
anf ihre pathologische Anatomie diagnostisch zu schliessen, im Allge-
meinen als unfruchtbar zu vermeiden. Fiir die so formulirte rein
klinische Einheit wire es nach unserer Meinung ein Vortheil, wenn
wir Fille von ihr fernhalten wiirden, in denen die Lahmung von
einem anderweitig bekannten Process (wie tuberculise Meningitis und
Tumor, Pachymeningitis haemorrhagica u. a.) herriihrt. %

Dies der Sachverhalt, soweit er sich aus der Wiirdigung der
hemiplegischen Lihmungen ergibt. Erweitert man den Kreis der
Beziehungen durch die Aufnahme der cerebralen Diplegien, so sind
einige neue Erirterungen nothwendig. Das Endergebniss bleibt, wie
wir sehen werden, das gleiche.

Es ist nicht ganz so unsinnig, wie Suchs'*%) es mit Beziehung anf
unsere . Klinische Studie* glanben machen miichte, wenn man hemi-
plegische und diplegische Cerebrallihmungen einer gesonderten
Betrachtung unterzieht. Die ersteren umfassen nimlich die Haupt-
menge der im Extrauterinleben acquirirten, die letzteren die grosse
Mehrzahl der congenital bedingten und heim Geburtsact entstandenen
Lihmungen. Da aber unter den Diplegien doch alle drei Gruppen ver- E
treten sind, so lige es nahe, die hier vorhandenen Sectionsbefunde zn-
nichst nach diesem Charakter einzutheilen. Dem widersetzt sich aber ein
gewichtiger Umstand, die schon wiederholt besprochene Schwierigkeit
der Entscheidung, in welche Gruppe ein einzelner Fall gehirt. Wenn
man nicht durch die Anamnese in den Stand gesetzt ist, einen Fall |
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fiir einen congenitalen, eine Geburtslihmung u. s. w. zu erkliren, so
kann man es oft nach der Kenntniss des Sectionsbefundes ebensowenig.

Fille wie die von Fr. Schultze'**), Anton***), Bechterew***), Otto"+),
bei denen sich als Ursache der hochgradigen Idiotie mit Gliederstarre
und Lahmung ausgedehnte Hirndefecte ergeben haben, sind fast sicher
congenitaler Natur. In anderen Fillen z. B. Bouwrneville et Pilliet*s)
(angeblich seit einer Erkrankung im zweiten Lebensjahr), Firster®)
(Bartsch, Anammese unbekannt), Deforest Willard und Lloyd®)
(Anamnese unbekannt) u. A., bleibt es nach Krankengeschichte und
Symptomen unbekannt, ob wir es mit congenitalen Verinderungen
oder den Folgen frithzeitiger Erkrankung zu thun haben, und die
Sectionsbefunde (vielfache Sklerose — circumscripte Porencephalie —
Atrophie, Sklerose und intracerebrale Cysten) bleiben nach unseren
fritheren Erirterungen ebenso mehrdentig.

Zwei von den fiir Diplegien vorliegenden Sectionshefunden
gehiren Geburtslihmungen an, der von Mac Nutt**!) und ein neuerer
von Railton®**). Nur der letztere liesse es zu, die Geburtslihmung auch
pathologisch-anatomisch zu charakterisiren; der andere (Mac Nutt)
ist von solcher Art, dass er ebensogut jeder erworbenen Lihmung
zukommen kinnte (Atrophie der in einer Rinne liegenden Central-
windungen und angrenzender Bezirke; Pia didematis, nicht verwachsen).
Von anderen Fillen ist es zweifelhaft, ob sie als congenitale aufzu-
fassen sind, oder ob man die in ihrer Anamnese befindliche Angabe
der asphyktischen Geburt als das zureichende itiologische Moment
betrachten soll, z. B. der Fall Bourneville (bei Richardiére*®*) XVIII:
drohende Asphyxie durch den Nabelstrang) und ein anderer desselben
Autors (bei Richarditre XXXIV: asphyktisch geboren, mit 6 Wochen
Convulsionen). Die Autopsien (Atrophie vieler Windungen, Pia leicht
abziehbar, zerstreute Herde von tuberiiser Sklerose) thun nichts dazn,
diesen Zweifel zn zerstreuen.

Ganz besonders anzuzweifeln wire auch das Moment der Friih-
geburt. Ich kann nur einen einzigen Fall von cerebraler Diplegie
mit Section finden, in dessen Anamnese sich die Angabe findet:
geboren mit 7 Monaten. Es ist ein Fall von Putnani®**), eine bilaterale
Athetose, und die Autopsie weist hier eine solche Fiille von anato-
mischen Veriinderungen (nicht alle ganz klar) auf: Abscesshihlen,
kiisige Degeneration, Erweichungen und Schrumpfungen, dass ich
diesen Fall nicht zu den Geburtslihmungen stellen wiirde. Es kann ja
auch ein congenital diplegisches Kind vorzeitiz geboren werden, ja
ein solches hat vielleicht mehr Aussicht dazu als ein normales.
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Friedmann**®) versucht eine Bereicherung der pathologischen
Anatomie der Geburtslihmungen, die mir wenig berechtigt erscheint.
Er meint, die hyaline Gefissdegeneration des von ihm beschriebenen
und anatomisch aufgeklirten Falles kionnte wohl mit Asphyxie und
Schwergeburt zusammenhingen; es sei wohl denkbar, dass ,der
stundenlange Wehendruck oder die Compression der Geburtsgiinge die
Blutgefisse des Gehirnes in idhnlicher Weise henachtheilige, wie die
Erschiitterung (des Gehirnes)®, bei deren Befund mehrere Autoren
hyaline Gefissentartung nachgewiesen haben. Dieser ohnehin nicht
sehr feste Zusammenhang wird durch die Bemerkung Friedmann’s
erschiittert, dass die hyaline Gefissdegeneration neuerdings unter sehr
differenten Umstiinden im Gehirn angetroffen worden ist, und durch
den Umstand, dass in dem Falle Friedmann’s nicht die asphyktische
Geburt erwiesen war, sondern vielmehr die Anamnese fehlte.

Die extrauterin erworbenen Lihmungen lassen keine anderen
Gesichtspunkte als die hemiplegischen erwarten. Gerade hiebei muss
aber eine bedeutsame Bemerkung Platz finden. Wir haben an einer
fritheren Stelle erwihnt, dass wir nur zwei Anhaltspunkte zur Erken-
nung der erworbenen Lihmungen haben, nimlich 1. wenn die Aetiologie
der erworbenen KErkrankung bekannt ist (Infection, Trauma) und
2. wenn uns eine Periode der Gesundheit und normalen Entwickelung
bis zum Beginn der Erkrankung in der Anamnese sichergestellt ist.
Eine Section von Angel Money*'*) heweist uns nun die Unverldsslichkeit
dieses zweiten Momentes. Ein Kind kann sich normal bis zu einer
bestimmten Periode entwickeln, die Krankheit scheinbar erst dann
einsetzen, und doch kann die Lihmung congenital bedingt sein. In
Angel Money's Falle war das Kind bis zn 2 Jahren gesund, es starb
diplegisch, idiotisch und epileptisch mit 3!/, Jahren, und als Krank-
heitsursache fand sich hereditire Lues.

Ich glaube also, ich darf den Satz aufstellen, dass die Sections-
befunde bei den cerebralen Diplegien im Allgemeinen nicht (in
einzelnen Fillen allerdings) die Entscheidung gestatten, ob
die Lihmung congenital, beider Geburt oder extrauterin
erworben ist,

Ich werde demnach auf eine Gruppirung der vorliegenden
Sectionsbefunde nach den eben hehandelten Gesichtspunkten verzichten
und die einzelnen Fille der Reihe nach als Beweise fiir einige Behaup-
tungen auffithren, in denen ich die Ergebnisse dieses Abschnittes
zusammenfassen kann.
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-~ L Bei den cerebralen Diplegien finden sich die
nimlichen Endverdnderungen — als Ergebnisse wahur-
scheinlich derselben Initiallisionen — wie bei den cere-
bralen Hemiplegien.

Diesen Satz brauche ich nicht zu erweisen, blos durch Beispiele
zu erldutern.

A. Porencephalie und Verkiitmmerungen (Agenesien?).

1. Mierzejewsky**). Contribution a 1'étude des localisations céré-

brales 1830.

30jiihriger Idiot, seit frithester Jugend paraplegisch, alle vier Extremititen
contracturirt in absonderlichen Stellungen. Autopsie: Beiderseitige Defecte in der
Region der Centralwindungen, welche nicht ginzlich fehlen. Freiliegen der Insel.
Mierzejeswsky schliesst auf eine BStorung der Gehirnentwickelung im  dritten
Intranterinmonat.

2. Fr. Schultze'*®). Beitrag zur Lehre von den angeborenen Hirn-

defecten (Porencephalie) 1886.

5 Jahre, gleich nach der Geburt idiotisch erkannt, Mutter FPotatrix,

Kopf nach hinten, nie Convulsionen, ganz idiotisch; Arme und Beine in
Contracturstellung. Beine krampfhaft adducirt und gekrenzt, Arme flectirt und

adducirt.
Autopsie: Stirnhirn, Centralwindungen, grosser Theil der Schlife- und

Theil der Parietallappen verschwunden, fast ganze obere Decke.

3. Anton'®*). 1890.

156 Monate, Gesichtslage, normale Geburt, besonders leicht, kleiner todter
Zwilling. Schmerzen wiihrend der zweiten Hilfte der Graviditit.

Kleiner Kopf, sehr bald _holzig® bemerkt. Kopf durch Contractur nach
riickwiirts, Strabismus convergens. Gesammie Musculatur rigid; Ellbogen, Hift-
und Kniegelenke in rechtwinkeliger Beugestellung, Oberarme adducirt, Hinde
gebeugt, Finger eingegraben, linker Arm und rechtes Bein am meisten; Lisung

der Contractur nur mit grosser Gewalt; idiotisch.
Autopsie: Verkiimmerung beider Grosshirnhalften, besonders die Stirnlappen
durch glatte Zapfen ersetzf, Schliifelappen am besten entwickelt. Bulbi, Optica

atrophisch, totaler Mangel der Pyramiden. :
Das Bild, welches diese drei Fille boten, kann man wohl nicht

anders denn als bilaterale spastische Lihmung bezeichnen. Es unter-
liegt auch keinem Zweifel, dass die gefundenen BEfEIE!tE auf fitale
Erkrankung (Entwickelungshemmung) zuri‘mkzufﬂhren.s?nd. :

In den nichsten drei Fillen nihert sich das klinische Bild der
schweren allgemeinen Starre, indem die Ldhmung an d_en _Eeinen
gegen die Hypertonie zuriicktritt, das Aufstellen n'm.zh m-':lglm_h ist und
in der fiir allgemeine Starre charakteristischen Weise geschieht.
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4. Ross*s"). Treatise on the Diseases of the Nervous system ]

pag. 480, 1883. , .
2 Jahre, 5 Monate. Kind bei der Geburt gesund, mit 3 Monaten Hﬁ.mia
konnte den Kopf nicht halten. Keine Convulsionen. Beine in Hﬁft— und .Ema
leicht gebeugt, Fiisse in Equinus-Stellung, Musculatur steif und Steifigkeit
jeder passiven Bewegung gesteigert, Starre in den Adductoren am atir.
Die Starre steigert sich beim Aufstellen, dann Adduction, Rreuaung‘nnd chen-
spitzengang ganz charakteristisch. Patellarreflex macht Clonus. Auch die Arme sind
spastisch und die einzelnen Abschnitte in mehr minder festen Stellungen. Arme
abducirt, Vorderarme halb gebeugt und pronirt, Hinde leicht gebengt umi
geneigt, Daumen eingeschlagen, Finger dariiber halb gebengt. Starre nicht ganz
zu iiberwinden, Kind greift mit beiden Armen, aber unsicher und unregelmiissig,
Kopf gewdhnlich vorniiber nach links geneigt, beide Eternnclaidnmast?idui l1a.zi5IIJ
links mehr; kann den Kopf hewegen, hilt aber nicht lange aus. Spricht nicht,
bei Versuchen spastische Grimassen in Zunge und Mund. .
Autopsie: Tiefe Rinne jederseits (entsprechend der Rolando'schen Fumh_qj,‘.i
Rinder derselben geniihert, offnet sich beiderseits in Ventrikel Die Windun;_ml};r
radiiir gerichtet. Centralwindungen scheinen zu fehlen. Lobi paracentral. unvoll-
kommen entwickelt. Das Riickenmark normal, Seitenstriinge kleiner als bei Gesunden.

5. Otto**?). Ein Fall von Porencephalie mit Idiotie und angeborener :

spastischer Gliederstarre. Arch. f. Psych. 1885.

31/, Jahre. Erstes Kind, Mutter elend; Schiidel bei Geburt geschlossen.
Schon mit 6 Wochen eigenthiimliche Steifheit. -

Kopf klein, Augen prominent, Nystagmus, Idiotie; Muskeln in Ruhe und
Schlaf schlaff, bei passiver Bewegung Widerstand, Alles zu fiberwinden, nirgends
bleibende Contractur. Bei activer Bewegung der Beine gleichfalls allgemeine
Starre, bewegt sich selten willkiirlich, dann langsam, wird in jeder Stellung
steif. Liegt meist mit ansgestreckten Fiissen, gehengten Knieen, angezogenen Ober-
schenkeln und Oberarmen, gebeugten Vorderarmen und Fingern. Kopf nach hinten.
Aufgestellt Spitzfuss, Krenzung, Kniee etwas gebeugt. : .

Autopsie: Beiderseits Porencephalie, Pia an einzelnen Stellen, Scheitel- nnd
Schlifelappen, verwachsen.

Fechts fehlt der ganze mittlere Theil der Hemisphiéire, so dass vorderer
und hinterer Antheil nur an unterer und medialer Seite mit einander in Ver-
bindung stehen. Die Centralwindungen als plompe Windungsmassen erhalten, an
medialer Seite defect.

Links kleiner Defect vor den Occipitallappen, erhaltene Windungen atypisch.
In Mitte der Centralwindungen neuer Defect mit radiirer Anordnung. Parietal-

Jappen ganz unregelmissig. Zwischen beiden Defecten ganz plumpe, feinkérnige
Windungsmassen,

G. Deforest Willard and J. H. Lloyd®**®*). A case of Poren-
cephalus in which trephining was done for the relief of local sym-
ptoms. Death from scarlet fever, Am. J. of the med. se. April 1892,

7 Jahre. Bilateral spastic hemiplegia of cerebral origin, besonders der
rechte Arm in spastischer Contractur und athetotisch. Auch die Beine spastisch.
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Patellarreflexe gesteigert. Fussphiinomen links, nicht rechts. Konnte kaum gehen,
die Beine knickten ihm ein; Neigung, sich auf die Zehenspitzen zu stellen. Stra-
bismus internus. Leicht schwachsinnig, Beine gut entwickelt, keine Atrophie und
Aniisthesie. Kopf asymmetrisch. Nichts Anamnestisches bekannt. Einen Monat
gpiiter Convulsionen, wonach die Athetose zunimmt; nach jedem Anfalle geistige
Abnahme. Augen: Pupillen normal, Strabismus convergens, das linke Ange vor-
gugsweise gebraucht, Fundi normal, Myopie. Linke Schidelhilfte kleiner, im Um-

fang 9%/, gegen 11%,; Zoll.
Autopsie: Porencephalie links in Rolando’scher Gegend, die nach vorne

fiber Centralfurche reicht, nach hinten schliesst sie die Lobi parietales superiores
gin, nach abwirts fast bis Operculum, stimmt ziemlich gut mit Arteria cerebralis
media, nur der Temporallappen frei; der Sack geht durch eine kraterformige
Oeffnang in den Ventrikel Graue Substanz of the mesial aspect of the brain
atrophisch, fast zerstért. Gyrus fornicatus erhalten. Auch Windungen an der
Hirnbasis links atrophisch.

Autoren sprechen sich fiir vasculire Erkrankung aus, denken auch an Com-
pression der Placenta bei der Geburt.

Ueber rechte Hemisphire nichts bemerkt.

Man kinnte auf die Vermuthung kommen, dass in diesen wahr-
scheinlich gleichfalls congenitalen Fillen das klinische Bild die minder
schwere Gestaltung (nimlich die der allgemeinen Starre) angenommen
hat, weil die motorischen Rindenpartien doch nicht ginzlich fehlten.

Fin anderer Sectionsbefund von doppelseitiger Porencephalie
gehirt einem Falle von erworbener Lihmung an.

7. Heubner™). Doppelseitige spastische Lahmung.

33/, Jahre Mit ¢/, Jahren unter Convulsionen an Fieber, Bronchitis durch

4 Wochen erkrankt.
Intelligenz nimmt sehr ab, entwickelt sich spiiter doch. Rumpf bleibt ge-

lihmt, Contracturen aller vier Extremitiiten. Convulsionen spiter hinfig wiederholt.

Tod unter Convulsionen.
Autopsie: Cyste im Pons, Porencephalie der beiden Centralwindungen rechts

und links, Herde im Linsenkern, zuriickzufihren anf Embolien.
Dieser Fall Heubner's zeigt das Bild der doppelseitigen Hemi-

plegie. Die Porencephalie ist iibrigens nicht die einzige vorgefundene
Liision; neben ihr fand sich eine Cyste im Pons, die vielleicht einen
grossen Antheil an der klinischen Erscheinung des Falles hat. Siammt-
liche Verinderungen liessen sich auf Embolien zuriickfithren, wie sie
auch in anderen Organen stattgefunden hatten.

B. Cystenbildung mit Atrophie des Gehirns.

Die drei Fille, die ich hier unterbringe, sind simmtlich als
bilaterale spastische Lihmung zn bezeichnen: sie sind, wie der Fall
Firster's, entweder congenital oder frith erworben.
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8. Forster®). ]
Bartsch. 4 Jahre. Angeboren oder frith erworben, Contractur in
den Armen von Geburt, nie gesprochen, nie aufgetreten. -
Schidel klein, Ellbogen in spitzwinkeliger Contractur, Contractur der Arme
stiirker als der Beme Beine meist angezogen und gekrenzt oder mit lmnhtﬂ;
Beugecontractur der Kniee gestreckt, Adductorencontractur. Muskeln der Ahqi‘;
rigider als der Beine. .
Autopsie: Pia mater getriibt; iiber Vorderlappen rechts ddematés. Uahm:
Gyrus paracentralis rechts zwei rundliche weisse Gewebswucherungen. Linke
Hemisphiire griisser als rechte. Rechte Hemisphiire sklerosirt, Mark atrophisch
Zwei Cysten im rechten Stirnlappen und in der Wand des rechten Seitenventrikels, .
Links normal ?

9. Isambert et Robin. (Société de Biologie 1885) bei Richardiére'®®),
Bilaterale Hemiplegie.

2 Jahre, idiotisch seit Geburt, spiiter allgemeine Starre, Kopf nach riickwiirts,

Autopsie: Dicke serdse Infiliration des arachnoidealen Gewebes. Gehirnlappen
sehr weich, enthalten eine Anzahl von kleinen Cysten mit harten Wandungen
Hirnstamm sehr hart. Ganglienmassen und Ventrikelwéinde gleichfalls hart.

Multiple Cysten, Erweichung und Verhirtung.

10. Bechterew®*?). Zur Frage iiber die secundiren Degenerationen
des Hirnschenkels. Arch. f. Psych. 1888,

Mikrocephal, im ersten Jahre als schwachsinnig erkannt. Bald nach der
Geburt convulsiv. Anfille, die sich wiederholen,

Cuenllaris und Sternocleidomastoides rechts in Contractur, Kopf in ent-
sprechender Haltung. Beide Arme in Beugecontracturen, Beine in Streckcontractur,
Gesicht wenig heweglich, Gesichts- und Gehorssinn erhalten, spricht nicht; will-
kiirliche Beweglichkeit?

Autopsie: Ganze Convexitit und innere Oberfliche sklerosirt, geschrumpft,
von Cysten dorchsetzt. In der linken Hemisphire sind die erhaltenen Theile der
Centralwindungen erheblicher als rechts, nur an Basizs und im Temporallappen
normale Windungen. Hydrocephalisch im hichsten Grade. Balken fehlt, Schweif-
kerne hypertrophisch. 4/, des Hirnschenkelfusses degenerirt, laterales Tiirk'sches
Biindel normal. Substantia Soemm. hypertrophisch.

C. Diffuse lobdre Sklerose, multiple sklerotische
Atrophie.

Diese bis jetzt schwer zu sondernden Endverinderungen zeigen
sich bei cerebraler Diplegie wie hei den Hemiplegien als die hiufigsten
Sectionsbefunde. Die hier folgenden Fille sind theils congenital, theils
extrauterin erworben; sie geben, bis auf den einzigen von Angel
Money, das Bild der bilateralen Hemiplegie.

11. Angel Money*'*). Erworbene anfallsweise Starre,

31/, Jahre, gesund bis zn 2 Jahren. Anfille von Bewusstlosigkeit, von da
an idiotisch, vorher gegangen und gesprochen. In der Ruhe wenig oder gar nicht
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steif, bei ;gari?g:ste.r Reizung oder spontan tonische Starre aller Glieder mit Opistho-
tonus; Beine in Extension, Arme adducirt, Ellbogen gestreckt, Finger gebeugt.

Autopsie: Diffuse Sklerose verschiedener Windungen in Gehirn und des
Riickenmarkes. Verdickung der Pia dura mater, Gehirn atrophisch. Alle kleinen
und grossen Gefiisse verdickt, oft thrombosirt, Liisionen der Eingeweide.

Hereditare Syphilis war als Ursache der krankhaften Verinde-
rungen mit Sicherheit nachzuweisen. Der Fall war also trotz des
anscheinend spiten Beginnes ein congenital bedingter. Aus der Be-
schreibung geht mit aller Deutlichkeit der Charakter der -zeitweiligen
allgemeinen Starre hervor, den ich hbei einzelnen leichten Fiillen
meiner Sammlung constatirt habe.

12. Bourneville et Pilliet**®). Idiotie symptomatique de sclérose
eérébrale diffuse. 1887.

11 Jahre, angeblich nach Krankheit mit 2 Jahren entstanden.

Ganz idiotisch, spricht nicht. Oberarme beide atrophisch, chute du poignet
und Medianusklaue besonders links, leichte Contractur in der Schulter, Vorderarme
rechtwinkelig. Ober- und Unterschenkel miissig gehengt, Addnetorencontractur,
Fiisse ganz gestreckt. Atrophie der linksseitigen Extremitiiten.

Autopsie: Adhirenz an Pia an manchen Stellen. Vielfache Sklerose und
Verschméilerung von Hirnwindungen.

13. Bowrneville et Brissaud®®). Arch. de Neurol. I.

10 Jahre, normale Geburt. Mit 6 Monaten Convulsionen. Von 1—61/; Jahren
wiederholte Convulsionen, nie gegangen, nie gesprochen. Kleiner Kopf, Arme und
Beine in Beugecontractur, Fiisse in Equinovarus-Stellung, kiihl und cyanotisch;
Kopf fillt anf die Brust.

Autopsie: Atrophie vieler Windungen, so aller an der Hirnbasis; links
Temporal-, zweite und dritte Frontal-, pli courbe und an innerer Fliiche. Eechts die
Centralwindungen, Wurzel der drei Frontalwindungen, viele an innerer Fliche.

Atrophie vieler Windungen.

14. Bourneville. (Notes sur lidiotie etc. Richarditre*?). XVIIL.)

9 Jahre. Aufregungen der Mutter wiihrend der Graviditit. Rechtzeitige
Geburt, drohende Asphyxie durch den Nabelstrang. Am Tag nach der Geburt Con-
valsionen, nie gesprochen, nie gegangen. Arme etwas steif, enorme Beugecontractur
der Beine, fast nicht willkiirlich bewegt.

Autopsie: Pia leicht abzuziehen. Vielfache Atrophien. Links hil]..tEI"E C ‘Entt-a]'
windung wenig entwickelt, vordere auf ein diinnes Blatt redueirt, Mrn“phu-
der drei Stirnwindungen. Rechts hintere Centralwindung in ihrer ganzen L.rmge:
verkiimmert. vordere auf 2/, reducirt; Insel, Stirnwindungen, Gyrus corp. callosi
atrophisch.

Atrophie vieler Windungen.
Beitrige zar Kinderbeilkende. K. F. I
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15. Richardiire'*®) 1. Erworbene bilaterale Hemiplegie. -
21/, Jahre, gesund bis zu einem halben Jahre, plitzlich Convulsionen, da in
schlaffe Lihmung, spiter ersetzt durch Starre. Aufregung der Mutter in der
Graviditiit ? .
Nicht intelligent, liegt auf dem Riicken, kann nicht gehen. nicht stehen.
Alle vier Extremititen in Contractur, Finger abwechselnd gebeugt und gestreckt.
Beine in Extension gestreckt, Varus equinus beiderseits. Keine Atrophie Incon-
tinenz, Sensibilitit normal, keine Nackenspannung; das Kind ist in bestindiger
Unruhe, schreit unaufhirlich. Zeitweise epileptische Anfille. Tod an Diphtherie,
Autopsie: Hinterlappen gelblich, verschrumpft, hart. auf 2/, ihves Volumens
verringert, die Vorderlappen normal. (Veriinderung betrifft beiderseits die dvei
Schlifewindungen, Theile der Insel, des Lobus parietalis inferior, Dcc.ipitnllnppaﬁ : '
und an medianer Fliche Cuneus, lobul. fusiformis und lingualis.) Die Ventrikel-
wiinde sklerosirt.
Pons und Oblongata aunffillig weich, Meningen an ihnen adhirent. Skle-
rotisches Band mit Erweiternng der Gefisswiinde,

16. Gee'®™). (Spastic Diplegia. — Sclerosis of whole Encephalon,)

Zehntes Kind, einzig am Leben, Geburt normal, keine Zeichen von Syphilis,
oft gefallen.

113/, Jahre zur Zeit der Anfnahme; zuerst hinfigere Anfille ohne Zuckungen,
dann Intelligenzabnahme und Beginn der pavetischen Erscheinungen. Bewegt beide
Arme, aber rechts weniger, leichte Rigiditit, Fingerbengung, Beine gebeugt, starke
Rigiditiit, Equinus-Stellung.

Awtopsie: Pia weisslich verdickt, Gehirn klein. Windungen alle hart und
verdinnt, aunch Ganglien hiirter. Riesige Mengen von Leucocyten in den Blutgefiss-
scheiden, Rindenzellen verindert.

Zwei andere Fille citire ich nach Osler, weil ich in die Publi-

cationen nicht Einsicht nehmen konnte,

17. Ashby. British medical Journal 1886, I. — General atrophy,
surface of hemispheres smooth ; also wahrscheinlich congenitale Hemmung.

18. Moore. St. Bartholomew Hosp. Rep XV. — General cortical
sclerosis,

Zwel weitere Fille verdienen eine Sonderstellung, weil sie die
seltenere Form der tuberiisen Sklerose zeigen.

19. J. Simon. (Richarditre XXXIIL)

Von sechs Kindern vier gestorben, 21/, Jahre, mikrocephal, seit dem Alter
von 2 Monaten Convulsionen und Contracturen. Epilepsie, bestiindiges Schreien.
Jles gquatre membres contracturés sont phés dans la flexion de sorte gue 'enfant
parait ramassée sur elle-méme*; sehr stumpfsinnig.

Awtopsie: Gehirngewicht 430 Gramm, Meningen adhiirent im Bereiche der

Centralfurche, dahinter auf jeder Seite zwei ans festem Gewehe bestehende skle-
rotische Knoten,

Sclérose tubérense.
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922, Henoch™). Schwere allgemeine Starre, erworben. Vorlesungen
1892,

& Jahre, im sechsten Monate Masern, darauf Convulsionen durch 8 Tage,
dann seltener, von da an Krankheit bemerkt. Keine Lihmung, aber verbreitete
Rigiditit.

Arme, besonders rechter, im Ellbogen flectirt, kann nicht allein extendiren,
Beine im Liegen starr, geringe Bewegung im Knie. Beim Aufstellen Pes equin.
Dorsalfiexion der Zehen. An Hiinden und Fingern geringe Contractur, choreaartige
Bewegung beim Greifen. Sprache stotternd, mithsam. Rechter Arm verkiirzt.

Autopsie: Pia auf Frontallappen verdickt, tritbe und blasenartig abgehoben,
Erste und zweite Frontalwindung beiderseits atrophisch und erweicht, ebenso der
anstossende Theil des Markes. Corpus callos , Fornix atrophisch. Ventrikel erweitert.

Sklerotischer Process mikroskopisch.

Also: Erweichung des Stirnhirnes mit localer Atrophie und
secundiirer Sklerose des Gesammthirnes. Die Pia mater iber den
erweichten Partien zeigt die Residuen eines entziindlichen Processes
(oder einer Blutung?); im Ganzen ein Befund, wie er bei bilateraler
Hemiplegie mehrmals wiederkehrt, wenn man nicht den Umstand
hervorheben will, dass die schwerste Affection nicht die motorische
Region selbst, sondern ihre Nachbarschaft betraf.

Der niichste Fall ist jene Beobachtung von Mac Nutt'®'), welche
bisher immer als typisch fiir die Little'sche Krankheit gegolten hat.
Das klinische Bild des Falles erinnert allerdings an bilaterale Lihmung;
bei niherer Priiffung muss man sich aber doch fiir die Diagnose der
schweren, allgemeinen Staare entscheiden. Parese und Rigiditit sind
an den Beinen stirker als an den Armen; beim Aufheben des Kindes

tritt hichstgradige Contractur in Streckung und Adduction an den
Armen auf.

23. Mc, Nutt. Double infantile spastic hemiplegia with the report
of a case. Am. J. of the med. Jan. 1885,

2tf, Jahre, krinkliche Mutter, zwei Kinder todtgeboren. Sechstes Kind,
Mutter elend, Fusslage, Chloroform, schwere Geburt. Convulsionen wiihrend der
ersten ¥ Tage. Schlucken schwer, versuchte nie, zu sprechen, erst in den letzten
Monaten vor dem Tode hob es den Kopf und hielt, wiewohl unsicher, Gegenstinde
in den Hinden,

Das Kind bewegt lebhaft die Extremitiiten; Thorax abgeflacht, Eespiration
geriuschvoll, Parese aller Extremitiiten mit etwas Rigiditit, beides in den Beinen
am stirksten. Beine gekrenzt. -

Schiidel asymmetrisch, Finger halb gegen die Handfliche gebeugt, iiber den
Danmen geschlossen. Arme und Vorderarme in Extension und Pronation mit
leichter Steifheit, Beine magerer als Arme. Patellarreflexe gesteigert. Oberschenkel
stark adducirt, Beine unter den Knieen gekreuzt, Kniee im rechten Winkel gebeugt,
Fiisse hiichstgradig extendirt, Zehen gerade; der rechte Unterschenkel bewegt sich
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ﬁ-:: gegen den Oberschenkel, der linke minder. Alle Spannungen leicht zu iiber-
winden. Aufgehoben, Contractur in Adduction und Streckung, in allen Gelenken
steif, keine willkiirliche Bewegung mehr miglich.

Das Kind hort und erkennt Personen, lichelt und schreit.

Spiter Anfille von Contractur.

Autopsie: Linkes Bein kirzer als rechtes, Epiglottis ,pendulous*

Alle Fontanellen geschlossen.

In jeder Hemisphire Atrophie des Lobus paracentralis, Centralwindungen
und Wurzeln der drei Stirnwindungen, rechts etwas mehr als links. Die atro-
phischen Windungen liegen in einer Rinne. Die Atrophie am stiirksten in Lobus
paracentralis, vorderer Central. und oberen 2/, der hinteren; das untere Drittel
der hinteren fast normal. Pia Gdematis, darunter Fliissigkeit. nicht verwachsen,
etwas verdickt.

Bilaterale Degeneration der Riickenmarksstringe.

Der Sectionsbefund ist der einer sklerotischen Schrumpfung der motorischen
Region, von welcher man geradezn das Bild einer doppelseitizen Lihmung
erwarten sollte.

Vor kurzer Zeit ist ein zweiter und besserer Sectionsbefund von

allgemeiner Starre bekannt worden, den ich hier anschliesse.

24. Railton®*®), Birth Palsy (Manchester Patholog. Society 10. Fe-

bruar 1892) — Brit. med. J. 27, Februar,

An idiotic boy, 3 J Difficult labour, forceps, and asphyxia.

Das Kind liegt gewdhnlich anf der Seite, Kopf nach riickwiirts gezogen,
Oberschenkel gekreuzt und etwas heranfgezogen, Fiisse gestreckt. Alle vier Ex-
tremititen lead-pipe Contractur. Die geringste Beriihrung erzeugt allgemeine Starre,
go dass man ihn als Ganzes aufheben kann. Beim Fittern Trismus; Tremor der
Hiinde und allgemeiner Clonus beim Gihnen. Patellarreflexe gesteigert. Wird gana
steif, wenn er aufgestellt wird.

Autopsie: Wenig Verinderungen fiir's nackte Auge. Nur eine leichte
Depression als seichte Delle, am deutlichsten niichst dem Scheitel, die parallel mit
der Fissura priicentral., Rolando und den Centralwindungen in beiden Hemisphiiren
linft nnd diese Regionen betrifft

Pia und Arachnoidea in diesen Regionen verdickt, undurchsichtig, ver-
wachsen. Aehnliche Verdickung itber der Temporo-sphenocidalgegend und an der
Basis der Stirnwindungen ohne Depression, Die Lobuli paracentrales gleichfalls
leicht eingesunken und Pia dort verdickt und adhiirent, Hirnbasis normal. Mikro-
skopisch, die Pybahnen in Pons, Medulla und Rickenmark voll-
kommen normal. In der motorischen Region Abnahme in der Zahl der grossen
Ganglienzellen und etwas Vermehrung der Neuroglia.

Ich halte diesen Fall fiir den besseren, lehrreicheren, weil er

bei einem leichteren Fall (anfallsweise Starre) geringfiigigere Ver-
inderungen nachweist. Es findet sich nur leichtes Einsinken der
Hirnoberfliche in der motorischen Region, Verdickung und Verwach-
sung der Pia mater an diesen Stellen, was sich als Rest der Meningeal-
himorrhagie deuten lésst, iiberdies Anzeichen einer sklerotischen
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Gewebsverinderung in der Rinde, die sich also an die Meningeal-
hamorrhagie wie an jede andere Liision anschliesst. Die kra.nkhaﬂ:_mi‘
Verinderungen scheinen niichst dem Scheitel am deutlichsten zu sein.

Fassen wir znsammen, was diese und frithere Sectionsbefunde
an Andeutungen zum Verstindniss der allgemeinen Starre etwa k-
leisten, so ergibt sich, dass weder die Art noch die Ausdehnung und
Localisation der Lision erkliren, weshalb in einem bestimmten Falle
allgemeine Starre und nicht doppelseitige Lihmung das klinische
Bild bestimmt. Vermuthen lidsst sich aber, dass es der Rest von
Functionstiichtigkeit der nervisen Elemente ist, welcher hiefiir mass-
gebend ist, insoferne dieselbe nicht durch den secundidren sklero-
tischen Process aufgehoben wurde. Es ist aber kaum anzunehmen,
dass der anatomische, sagen wir selbst der mikroskopische Befund
uns gestatten wird, itber die erhaltene Function der nerviisen Elemente
ein Urtheil unabhiingig von der klinischen Beobachtung des Falles
zu schipfen. Ich habe hier Fragen beriihrt, die im néchsten Abschnitt
der Erledigung zugefiithrt werden sollen.

III. Die pathologische Anatomie gestattet derzeit
nicht, eine Diplegie von einer Paraplegie zu unter-
scheiden.

Wenn ich den vorigen Satz ohne Beziehung auf den gegen-
wirtig unzureichenden Zustand unserer Kenntnisse ausgesprochen
habe, so gebithrt es sich doch, dass ich zu diesem Satze die oben
befindliche Einschrinkung hinzufiige, denn mir liegen nur zwei
Sectionsbefunde von cerebralen Paraplegien vor (der so bezeichnete
Fall von Friedmann ist eine Diplegie, wiirde iibrigens am Ergebniss
nichts éndern).

25. Firster®). Spiiter erworbene paraplegische Starre.

Zimmermann, 3%/, Jahre. Beginn anscheinend mit 11/, Jahren, spiter
Schielen und nicht mehr sprechen, getritbte Intelligenz, Strabismus internus duoplex;
spricht nicht, Arme normal. Beim Aufheben Adductorencontractur, Kniee wenig

gebeugt, tritt auf inneren Fussrand und Fussspitzen. Gang schleifend, Fiisse fiber-
einander. Reflexe schwach erhiht.

Autopsie: Pia iiberall mit grauer Substanz verwachsen, nicht ohne Verlust
abzulésen, am innigsten Adhirenz iber Stirnlappen und Centralwindungen, an
Basis leicht. Stirnlappen schmal im Vergleich, nirgends eingesunkene Stellen,
Mark dentlich sklerotisch, Riickenmark gleichfalls sklerotisch, keine mikroskopische
Untersuchung.

Eine weitere Section eines Falles von spastischer Paraplegie,
der aber klinisch seine Bezonderheiten hat, ist die des Kindes,

welches Sachs''™, #*%) in zweien seiner Publicationen erwihnt:
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_ 26. C. F., kleiner, 1jihriger Knabe; erstgeborenes Kind einer schwiichlichen
Mutter, trockene Geburt nach 48stiindigen Wehen, Asphyxie. Vom ersten Tage an
unzihlige epileptische Anfille, dabei wurden alle Extremititen starr, der Kopf
nach rickwirts gezogen, und es trat ein so ausgesprochener Opisthotonus ein,
wie man ihn sonst nur in den hysterischen Krimpfen FErwachsener heobachten
kann. In den Zwischenzeiten wurden die Arme gut bewegt, das Kind folgte
Objecten mit den Aungen und zeigte Spuren geistiger Entwickelung. -

Die Beine waren vollstindig gelihmt und immer in spastisch gekreuzter
Contracturstellung; Strabismus convergens. Reflexsteigerung. Schiidel von nor-

malem Umfang. Fontanellen fest geschlossen. Tod an intercurrenter fieberhafter
Krankheit.

Autopsie. Das Gehirn fithlt sich hirter an. Pia ist diberall mit der Rinde
verwachsen, Mikroskopisch: Pia verdickt, zellig, infiltrirt, Blutgefisse in Pia und
Rinde erweitert, mit Blut gefiillt, diz Winde in Proliferation.

Zunahme der Glia, nur wenige der Nervenzellen normal. Absteizende
Degenerationen im Riickenmark. Chronische Meningo-encephalitis.

Sachs bemerkt, dass die urspriingliche Natur des Processes nur
mit Wahrscheinlichkeit angegeben werden kann: er hiilt die Veriinde-
rungen fiir den Ausgang einer Meningealblutung.

Es ist immerhin ein nicht gewihnlicher Ausgang der Meningeal-
blutung bei der Geburt, und die enorme Hiufung der Convulsionen
gibt dem Fall anch klinisch ein besonderes Gepriige.

Die Pia ist hier iiberall mit der Hirnrinde verwachsen,
wiithrend nur die Function der Beine gestirt ist. Der anatomische
Befund gestattet also auch hier, soweit er vorliegt, kein Urtheil iiber die
Functionsfihigkeit des Nervengewebes an verschiedenen Stellen, aunf
welche wir den Unterschied zwischen Diplegie und Paraplegie zuriick-
zufithren geneigt sind.

Der Fall Fiirster’s ist iibrigens auch kein typischer von paraple-
gischer Starre nach Frithgeburt, mit gut erhaltener Intelligenz, sondern
zeigt spiten Beginn (mit 1!/, Jahren) und geht mit arger geistiger
Sehwiichung einher. Von der allgemeinen wie von der paraplegischen
Starre bediirfen wir Sectionsbefunde von reinen und leichten Fillen,
bei denen die Little’sche Aetiologie ausser Zweifel steht, und die moto-
rischen Symptome uncomplicirt zu finden sind. Dass es an solchen
Sectionshefunden fehlt, scheint mir ein arger Vorwuwf gegen die
Kinderspitiler zu sein, in denen sicherlich eine grosse Anzahl von
Kindern mit diesen hiinfigen Affectionen an acuten Krankheiten sterben.

IV. Es ist nicht miglich, nach dem Sectionsbefund
eine bilaterale Chorea (Athetose) von einer anderen
Diplegie zu unterscheiden,

Wir besitzen nur zwei Sectionsbefunde von bilateraler Athetose,
davon einen, der diesen Satz vollkommen rechtfertigt.
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27. Dejerine et Sollier*s). Bull. soc. anat. 1888.

Erstes Kind, bis 10 Monate Convulsionen meist links, von 3 Jahren an
bilaterale Athetose. Strabismus divergens. Chorea im Gesichte. Rechts Contrac-
turen, Athetose und Atrophie stirker als links. Gang im Knie gepresst, geht mit :
den Fussspitzen am Boden. Sprache erschwert.

Autopsie: Linke Hemisphire leichter, in allen Theilen, auch Kleinhirn,
kleiner. Arachnitis calcaria. Die vorderen Windungen in ihrer Form etwas abge-
indert, die Verkleinerung betrifft ausschliesslich Theile hinter der hinteren Central-

windung. :
Rechts kleines, verkalktes Fibrom im vorderen Theile des Linsenkernes.

Also: Atrophie der Hirnpartien hinter der hinteren Central-
windung, verkalkter Herd im Inneren des Gehirnes. Letzterer eignet
sich nicht zur Aufklirong der Athetose, weil er sich anf der Seite
befindet, welche die stirkere Athetose aufweist.

Ein zweiter Fall bietet zu mannigfache Ldsionen, als dass er
weiter erirtert zu werden brauchte. Beide Fille scheinen {iibrigens
spastische Chorea (Spiitathetosen?) zu betreffen *).

28. Putnamm®:'). A case of complete athetosis with post-mortem.
1892,

Mit 7 Monaten geboren, mit 18 Monaten besondere Bewegungen bemerkt,
mit 3 Jahren Kopf nach riickwirts, nie gesprochen, versteht Alles. Chorea des
Gesichtes, Kopf nach hinten; Athetose der Arme, Opisthotonus. Extensionsstarre
der Beine, zuletzt gekreuzt.

Spastische Spitathetose.

Autopsie: Pia mit Rinde verwachsen, Mangel oder rudimentire Entwickelung
des Corpus callos. Links: Temporallappen geschrumpft, enthilt Abscesshihle.

Linsenkern erweicht; Hirnschenkel kiisig degenerirt.

Rechts: Im Temporallappen Abscesshihle, Hirnschenkel geschrimpft und
erweicht.

*) Ich gebe noch anhangsweise den Sectionsbefund eines von Stuckerf19d)
beobachteten und abgebildeten Kindes, das in Steisslage leicht geboren wurde.
Es hatte vor der Geburt der Mutter durch stossende Bewegungen (intrauterine
Convulsionen ?) viel Beschwerden gemacht, brachte Contracturstellungen in allen
vier Extremititen mit anf die Welt und erlag mit 10 Tazen einer Nabelinfection.

Autopsie: In der hinteren und mittleren Schiidelorube intrameningeale Blutung
von rothbrauner Firbung. In der Umgebung des Kleinhirnes starke intrameninzeale
Blutunge und corticale Erweichuncen, welche sich in etwa 1 em. dicker Schichte
allmilig in der Substanz verliert und rothbraun aussieht (¥). Leichte Dilatation
beider Seitenventrikel. Im Umfang des linken Corpus striatum eine papierdinne
braungefirbte Schichte unter dem Ependym. Starker Blutreichthum der Riicken-
markshinte u. s. w.

Mit diesem offenbar sehr ungenanen Berichte weiss ich nichts anzufangen.
Da finf frithere Kinder in den ersten Lebensjahren gestorben waren, sind die

Contracturen wohl nicht auf die Steisslage, sondern auf ein congenitales Moment
zn beziehen.
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keit hei Gowers®) (Lecture on birth-palsies)*); ich habe also ni uu
Anderes zu thun, als dieselbe hier zn wiederholen. i

Der auffilligste Charakter der allgemeinen Starre im Gegensatze
zur bilateralen Hemiplegie liegt darin, dass bei ersterer die Beine (u
damit die Locomotion) ungleich stirker betroffen sind als die Arme
Im Vereine mit einem zweiten Charakter, der an niichster Stelle zur
Sprache kommen wird, macht dies die ganze Eigenart der allgemeiner
Starre aus. Halten wir davan fest, dass der allgzemeinen Starre cortic
Lisionen entsprechen, so miissen wir als Bedingung fiir diesen
postuliren, dass hier beiderseitig die Rindenstellen der Beininnervati
sagen wir immerhin die Beincentren, constant stirker verindert se
als die Armcentren; ferner kimnten wir uns die paraplegische Sta
erkliren, wenn von Anfang an blos die Beincentren erkrankt oder
die Armcentren im Stande waren, sich von der anfangs ausgedehnteren
Lision leicht zu erholen.

Da ist es denn eine Vorfrage, ob wir iiberhaupt das Recht ha.hmi‘ '
eine riumliche Sonderung der Arm- und Beincentren in der Hirnrinde an-
zunehmen, In Folge der Untersuchungen von Ezner**), deren Bedeutur -:
fiir die Erkenntniss der Gehirnlocalisation unbestritten bleibt, beatﬁndﬁ{-
eine solche Sonderung nicht. Die Rindenfelder der Extremititen fallen
grissstentheils in einander. Vor Ermer war man geneigt gewesen, an
eine frontale Differenzirung der Rinde zu glanben, wenn ich mich so
ausdriicken darf, die vordere Centralwindung der oberen, die hintere
der unteren Extremitit zuzuweisen. Aber Charcot und Pitres™*) hatten
schon damals aus den Sectionsbefunden eine Differenzirung in huruun».
talem Sinne erkannt. Das mittlere Drittel beider Centralwindungen
enthélt die Vertretung der oberen Extremitiit, das obere, mediale Dﬂttel
und das entsprechende Gebiet an der medialen Hirnoberfliche die
Vertretung der unteren. Alle weiteren Beobachtungen und Exstirpations-
versuche haben Charcot und Pitres Recht gegeben und im Sinne einer
horizontalen Differenzirung entschieden. Wir sind also darauf an-
gewiesen, bei der allgemeinen Starre eine stirkere Affection des
oberen Drittels und der medialen Zone der motorischen Regionen an-
zunehmen. Es ist dabei fiir die Klinik gleichgiltig, ob eine scharfe
Abgrenzung der Centren von einander besteht Bestiinde sie, so wiirde

sie In Folge der jedesmal vorhandenen Fernwirkungen einer Lision
n:loch nicht zum klinischen Ausdruck kommen. |

*) ;‘Lm'leutuugamame auch bei Fr. Schultze 144),
*x) Uutersuchunf_an fiber die Localisation der Fumetionen etc. Wien. 1881, :

*#4) Etude eritique et clinique de la doctrine des localisations motrices at.:. |
2Révne de Médecine * 1883,
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: Gerade diese Bedingungen, die wir zur Zuriickfithrung der all-
gemeinen Starre auf die typische bilaterale Hemiplegie erfordern, er-
fiillt uns aber die Meningealhimorrhagie, welche seit Mac Nutt als
Ursache der Lihmungen nach asphyktischer oder schwerer Geburt
erkannt worden ist. Sterben die Kinder an den wihrend des Geburts-
actes erlittenen Verletzungen, so findet man — hier folge ich Gowers®)
fast wiirtlich — den die Rinde umhiillenden Blutklumpen am dichtesten
in der centralen Region, welche die motorische Zone einschliesst, und
zwar besonders innerhalb der Longitudinalfurche (Medianspalte) und
in der Nihe derselben; gegen die mittleren Theile der Convexitiit
hin wird die Blutschichte diinner, das Gewebe hat hier weniger gelitten
und kann sich, wenn das Kind am Leben bleibt und das Extravasat
aufgesaugt wird, eher erholen. Man muss dann als Endergebniss dieser
Meningealhimorrhagie eine Atrophie des Gewebes und Depression des-
selben erwarten, welche beiderseits in der Niihe des medialen Randes
der Convexitiit am stirksten ausgesprochen ist und gegen die Sylvi’sche
Grube hin abnimmt. Dies ist auch in der That der Befund in den
Fillen von Mae Nutt'*') und Railton®*®).

Die allgemeine Starre verdankt somit den einen ihrer beiden
Charaktere, die stirkere Betheiligung der Beine, dem Umstande, dass
die ihr zu Grunde liegende Lision (Meningealhdmorrhagie) sich in
der Nihe der Medianspalte localisirt; diese Localisation ist hier eine
nothwendige, ergibt sich aus den Bedingungen, unter denen diese
Himorrhagie zu Stande kommt. Jede andere Lision, die aus anderen
Griinden, etwa zufilligerweise, dieselbe Localisation einhilt, wird des-
wegen wiederum eine stirkere Betheilizung der Beine ergeben, und
somit konnten wir uns auch die selteneren Fille von allgemeiner
Starre erkliren, die nicht von asphyktischer Geburt herrithren, und
die keine Meningealhimorrhagie zur Ursache haben diirften.

Die Meningealblutungen bei erschwerter Geburt erfolgen nach
Virchow*®) aus den Venen, die von der Pia aus in die grossen Hirn-
sinus eintreten und also ein Stiick frei zwischen Pia und Dura im
arachnoidealen Gewebe verlaufen. Die Ursache ihrer Abreissung ist
nach Virchow und Weber die beim Geburtsact eintretende Uebereinander-
schiebung der Schiidelknochen, zu der dann als Férderung die Stauung
bei Unterbrechung der Circulation hinzutritt. Solche Blutungen finden
sich daher auch bei normalen Geburten; sie sind gewiss unschidlich,
so lange sie nicht ein gewisses Maass itherschreiten. Bei pricipitirten
Geburten ist es nach Tyler-Smith (bei Virchow) der Mangel an geniigend
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und damit die Blutungen hervorruft.

Aehnlich wie Virchow und Weber erklirt auch Kundmﬁ"};
Meningealblutungen wihrend der Geburt, die er fir sehr hiufig erk
durch die Uebereinanderschiebung der Scheitelbeine, Compression
Sinus falciformis major und Zerreissung der gezerrten Venen. Er macht
aber (wie Tyler-Smith) die wichtige Angabe, dass solche Blntun 3
gerade bei schnellen Geburten am hiufigsten erfolgen, wo das Gehirn.
nicht Zeit hat, sich einer langsam anwachsenden Compression zu
adaptiren. Da diese Bedingung bei Frithgeburten hiufig erfillt sein
diirfte, wiire diese Angabe zur Erklirung der paraplegischen Starre
durch Meningealhimorrhagie zn verwerthen 11

Ueber die Haufigkeit dieser Himorrhagie bringt eine Arbeit von
Weyhe'*s) aus der Heller'schen Klinik in Kiel einigen Aufschluss. Weyhe i
fand solche Blutungen (nebst intracerebralen u. s. w.) in 122 Fillen
unter 959 Sauglingssectionen, also in 12°/,. Die Kinder hatten sie
mehrere Tage bis einige Monate iiberlebt und waren in einer Anzahl
von Fillen schliesslich den Folgen dieser Liisionen erlegen. 23 unter
den 122 Fillen betrafen congenital-lnetische Kinder. Die Hinfigkeit
der Blutungen bei solchen Kindern hat vor mehreren Jahren Mracek!®)
dazu veranlasst, von einer Syphilis haemorrhagica neonatornom zm
sprechen, die er durch Gefisserkrankung erklirt. Fischl konnte diese
Gefisserkranknngen in Folge von Lues nicht finden: anch er gesteht
aber zu, dass man bei hereditiir-luetischen Kindern von einer kliniseh
festgestellten himorrhagischen Diathese reden diirfe.

Wir werden somit anf ein zweites itiologisches Moment auf-
merksam, welches neben der erschwerten Geburt an der Production
der Meningealhiimorrhagie mitwirkt, und welches selbst, da eine gewisse
traumatische Einwirkung auch der normalen Geburt zukommt, die
alleinige Ursache derselben sein kann: die Leichtigkeit, mit welcher
die Gefisswiinde reissen, die himorrhagische Diathese. Es ist nicht
unwahrscheinlich, dass schwiichliche und unentwickelt geborene Kinder
(Frithgeburten) in ihnlicher Weise wie die hereditir-luetischen eine
solche Diathese anfweisen. Andererseits sehen wir hier aber ein lehr-
reiches Beispiel davon, wie derselbe anatomische Mechanismus, der uns
die allgemeine und paraplegische Starre erklirt, das eine Mal durch eine
accidentelle Ursache (abnorme Geburt, Little'sche Aetiologie), das andere k.
Mal durch congenitale Ursachen (allgemein schlechte Entwickelung,
hereditdre Lues) bedingt wird. Dies mag uns fiir jene Fille allgemeiner
und paraplegischer Starre eine Aufklirung bieten, in denen die Little-
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schen accidentellen Momente nicht nachweisbar sind, und jene anderen,
die klinisch sich durch weit schwerere Erscheinungen (Epilepsie, Idiotie)
dussern, als wir gerne auf die zufillige Meningealhiimorrhagie bei
einem gesunden Kinde zuriickfithren wollten.

Eine weitere anatomische Bestitigang fir die Erklirung der
paraplegischen Starre kann nicht gegeben werden, da von dieser Form
nur so wenige, nicht charakteristische Sectionsbefunde existiren. Die
paraplegische Starre ist aber ausgezeichnet durch ihr besonders hiufiges
Zusammentreffen mit Strabismus, und dieser Umstand verlangt, dass
paraplegische Starre wie Strabismus sich durch ein einziges itiologi-
sches Moment begreifen lassen.

Wir haben im itiologisechen Abschnitte dieser Arbeit erfahren,
dass Strabismus bei der paraplegischen Starre hiufiger vorkommt als
bei irgend einem anderen Typus der Diplegien, nimlich bei 39'8, und
dass andererseits Strabismus bei Frithgeburt hidufiger gefunden wird
als bei einer anderen Aetiologie, nimlich wiederum bei 39°4 (gegen
16-2°/, der Asphyxien). Paraplegische Starre — Strabismus — Frithgeburt
bilden also eine innig zusammengehirige Symptomgruppe, wie die
Identitit der obigen Procentzahlen beweist. Nur bleibt das gegen-
seitige Verhiiltniss dieser Momente einstweilen noch unbestimmt. Es
steht dahin, ob der Strabismus direct mit der Paraplegie zusammen-
hingt, oder ob er eine ihr nebengeordnete Folge der Frithgeburt
darstellt.

Gegen die ungewihnliche Hiunfigkeit des Zusammentreffens gerade
von Strabismns und paraplegischer Starre verschwinden Einwinde wie
der von Ziehl*'7), der bei 2 Fillen von cerebraler Kinderlihmung mit
Schielen letzteres Symptom durch die abweichende Refraction des
schielenden Auges erklirte. Feert®) hat 6 Fille von Starre auf ihre
Refraction untersuchen lassen: er erfuhr dabei blos, dass Hypermetropie
bestand, die bekanntlich von so vielen Menschen ohne Schielen er-
tragen wird, und die iiberhaupt der Refractionszustand des kindlichen
Auges zu sein scheint.

Der Strabismus, sagt demnach Feer, ist keine zufillige Compli-
cation der Cerebrallihmung, sondern ein cerebrales Symptom. Die
Erklirung desselben hat aber bisher Allen, die es versucht haben,
grosse Schwierigkeiten bereitet. Feer fithrt selbst zwei solcher Er-
klirungsversuche auf, von denen er den ersten alsbald verwirft. Man
kénnte zunichst annehmen, dass das Schielen von einer spastischen
Rigiditit der Augenmuskeln herriihrt, welche der Starre der Kirper-
muskeln analog ist. Allein diese Starre miisste an den Augen-
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bewegungen iiberhaupt anffillig werden, und davon ist nichts zu
merken; es besteht weder Verlangsamung noch Beschrinkung d
Augenbewegungen, Ich fiige hinzu, wire der Strabismus irgendy
analog der Muskelstarre, so wiire nicht zu verstehen, dass dies
Symptom nicht bei schweren Fillen von allgemeiner Starre, sonde
gerade bei der paraplegischen Starre so hiufig vorkommt. Di
letztere Charakter ist es offenbar, an den die Erklirung ankniipfen muss
Feer hat nun versucht, eine Modification der obigen Annahme
zu verwerthen. Die Augenmuskeln diirften nur in der allerersten Lebe X
epoche Starre gezeigt haben, welche sich spiterhin wie die der Arme ete.
verliert. Aber diese geringe Starre kiimnte bei der vorhandenen betricht-
lichen Hypermetropie geniigen, um in der Zeit, wo das Kind zn fixiren
beginnt. Strabismus hervorzurufen, der spiter noch selbststindig weiter
bhesteht, wenn die Rigiditit der Augenmuskeln schon lingst geschwunden
ist. Dass die Augenmuskeln oft schon afficirt sind, wenn ausserdem
blos die vom Gehirn entferntesten Muskelgebiete berithrt werden (ich
gestehe, ich weiss nicht, welche Bedeutung diesem Moment bei-
selegt werden soll), erklirt sich aus ihrer Sonderstellung als hoch-
zusammengesetzter Bewegungsapparat. .Die Augenbewegungen bilden
gleichsam die schiirfste Priiffung anf ungestirte Muskelaction.“ :
Ich brauche es wohl nicht zu rechtfertizen, dass ich mich nach
einer anderen Erklirung umgesehen habe, und werde mir die Freiheit
nehmen, meine Gedanken hier mitzutheilen, wenngleich mir meine
eigenen Erklirungsversuche selbst nicht geniigen wollen. Ich ging von
der bekannten Thatsache ans, dass so viele von Geburt her oder
seit frither Kindheit schielende Augen sich bei der Functionspriifung
amblyopisch zeigen. Es liegt allerdings kein Material fiir die Behaup-
tung vor, dass die schielenden Augen hei der allgemeinen und para-
plegischen Starre gleichfalls eine Amblyopie zeigen, und damit decke
ich von vornherein die Liicke in meinem Erklirungsversuche auf. Die
Fille von paraplegischer oder leichter allgemeiner Starre mit erhaltener
Intelligenz, die eine solche Priifung gestatten wiirden, sind eben noch
nicht anf diesen Punkt hin untersucht worden. Ich habe es versinmt,
weil ich wihrend der Sammlung des Materiales noch nicht im Besitze
dieses Gesichtspunktes war. Ich nehme also blos an. die schielenden
Augen bei unseren Diplegien wiirden sich ebenso oft als leicht oder
schwerer amblyopisch erweisen wie die seit Kindheit schielenden Augen
anderer Individuen. Dass dies eine Amblyopia ex anopsia, durch Nicht-
gebrauch sei, darf man nach den Ausfithrungen Sclaeigger’s*) wohl

*) Schiweigger, Klinische Untersnchungen diber das Schielen, 1881.
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Fr ‘abweisen; vielmehr ist, wenn Schwachsichtigkeit und Strabismus mit-
. ' sammen vorkommen, die Schwachsichtigkeit immer das primire und
. ﬁﬂt fir eine der bedeutsamsten Ursachen des Strabismus Ich habe es
- also anstatt mit der Erklirung des Strabismus mit der jener Amblyopie

zn thun, die ich in unseren Fillen von Strabismus supponire.
Solche Amblyopien suchte ich zuerst als Symptom einer Lision
des Sehcentrums in der Hinterhauptrinde aufzufassen. Die Meningeal-
blutung, welche iiber die motorischen Centren die Symptome der
allgemeinen Starre erzeugt, betrifft ja sicherlich, wenn auch minder
hiufig, in gleicher Weise andere Rindenpartien und unter ihnen auch
die Occipitalrinde. Wenn uns zur Erklirung der paraplegischen Starre
der thatsichlich festgestellte Umstand verholfen hat, dass diese Blutung
am intensivsten die der Medianspalte benachbarten Rindenpartien
schidigt, so diirfen wir uns daran erinnern, dass eine Region der
medianen Hirnoberfliche, der Cunens, eine hervorragende Bedeutung
unter den Endstiitten der Sehfasern beanspruchen darf, ja von einigen
Autoren (Nothnagel, Henschen) fiir das alleinige Sehcentrum erklirt
wird. Das Zuosammentreffen gerade der cerebralen Paraplegie mit
Schwachsichtigkeit wiire so dem Verstiindniss niiher gebracht. Man
kénnte einwenden, die Form der Sehstirung von der Rinde aus
miisste eine andere sein als die von mir vermuthete einseitige Schwach-
sichtigkeit, sie kiénnte keine andere sein als eine Hemianopsie. Nun
habe ich selbst zuerst Hemianopsie bei kleinen Kindern beschrieben,
ein Befund, den seither mehrere andere Beobachter wiederholt haben.
Ich habe aber diese Hemianopsien bereits damals fiir subcorticale.
durch Lision der Sehstrahlung unterhalb der Parietalrinde, soweit sie
in’s Versorgnngsgehiet der Art. cerebri media fillt. erklart. Dass Liision
der Sehrinde selbst Hemianopsie erzeungt, wird von vielen Autoren
behauptet, von anderen bestritten. Der Widerspruch der Physiologen
ist bekannt, aber anch Charcot und seine Schiiler halten daran fest,
dass corticale Lision des Sehcentrums ,gekreuzte Amblyopie* anstatt
Hemianopsie erzengen kann. Nimmt man das in so sorgfiltigen
Arbeiten von Wilbrand und Henschen zusammengetragene klinische
und anatomische Material durch. so sieht man, dass =ich derzeit noch
keine Entscheidung in dieser Frage aussprechen lisst. Es scheint sich
nur zu ergeben, dass die rein corticalen Lisionen nicht die typische
Form der Hemianopsie mit intacter Sehschirfe und verticaler Tren-
nungslinie erzeugen, sondern Hemianopsien mit Erhaltung des centralen
Sehens, Herabsetzung der centralen Sehschiirfe und gleichzeitiger Ein-
engung des Gesichtsfeldes. Fiir meinen Erklirnngsversuch des Stra-



128 Die Kinigstein'sehen Netzhantblutungen.

bismus bei den cerebralen Diplegien konnte es aber nicht vortheilhaft
sein, wenn er in diese heikle Streitfrage einmiinden musste. '
Eine miindliche Mittheilung meines Freundes Dr. L. Kini
hat mich dann auf eine Thatsache aufmerksam gemacht, die
Ausgangspunkt einer anderen und ansprechenderen Erkldrung
Strabismus werden kionnte. Kdnigstein *) hat, als er im Jahre 1881 an
Spiith'schen Klinik die Refraction der Augen neugeborener Kinder un
suchte, in 10/, der Fille griissere und kleinere Blutextravasate in
Netzhaut wahrgenommen, die sich in der Regel nach wenigen
resorbirt hatten. Er meint von diesen Blutungen, ,es kinnte immer-
hin méglich sein, dass durch massenhafte solche Extravasate Retina-
elemente zerstirt werden und sie dadurch Ursache spiter ._'f.j::
Amblyopien ohne Befund werden®. Er leitet ihre Entstehung von dem
grossen Druck ab, dem der kindliche Schidel wahrend der Geburt
ausgesetzt ist; ,dagegen spricht aber,” meint er, ,der Umstand, dass
bei schwerer Zangengeburt, bei Stirnlagen, grossen starken Kindern
die Himorrhagien relativ nicht hiufiger beobachtet werden als hei
kleinen Kindern und Frithgeburten, wo die Geburt eine verhaltniss-
miissig leichte und rasche ist®. Er fand diese Himorrhagien in der
That etwas hiufiger bei Frithgeburten (18°/,) als bei rechtzeitig
Geborenen (10°/,). Sehleich (,Mittheilungen ans der ophthalmologischen
Klinik in Tiibingen“, 1882) bestitigte den Fund von Konigstein, fand
die Netzhautblutungen auch bei normal gehorenen Kindern, besonders
hdufig aber bei Kindern, ,deren Miitter ein enges Becken hatten®.
Er zieht demnach die Circulationsstorungen bei protrahirter Geburt
zur Erklirung heran: seine Differenz mit Konigstein erklirt sich :
befriedigend aus der beigefiigten Angabe, dass die von ihm unter-
suchten Kinder fast alle ausgetragen waren. R §
Es ist schwer, die Analogie zwischen den Meningealhiimorrhagien, -
welche die Erscheinungen der Muskelstarre hervorrufen, und den E
Netzhautblutungen, die nach Kinigstein vielleicht Amblyopie zuriick- E
lassen, zu verkennen Halten wir uns an die Angabe von Kinigstein,
dass er solche Blutungen besonders hiufig bei frithgeborenen, schwich-
lichen Kindern beobachtet hat, so muss uns einfallen, dass dies die-
selben sind, die zur Acquisition der paraplegischen Starre disponiren, ‘
Es fehlt hier das Schlussstiick des Beweises, die ophthalmoskopische d
Untersuchung neugeborener Kinder, die man frithzeitig als gliederstarr
lfkaﬂ-'ﬂt; aber es hat sich doch wenigstens eine Méglichkeit ergeben,

b *) Kinigstein, Untersuchungen an den Augen neugeborener Kinder. Medi-
cinische Jahrbiicher 1881. -
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den dabei vorkommenden Strabismus durch eine Amblyopie zu erkliren,
welche ein Residunm von Lisionen ist, die ihrerseits den Lisionen der

Gliederstarre gleichgestellt werden darf und auch anf dieselbe Ursache

zuriickgeht. In der klinischen Symptomgruppe: paraplegische Starre
— Strabismus — Frithgeburt, hinge demnach der Strabismus nicht
an der Starre, sondern an der Frithgeburt als eine der Starre gleich-
stehende Wirkung derselben. Dieser Strabismus wiire demnach doch
kein cerebrales Symptom. Die ganze Angelegenheit ist vielleicht der
Aufmerksamkeit eines Ophthalmologen wiirdig.

Ich will nur noch hinzufiigen, dass das Vorkommen des Stra-
bismus bei extrauterin erworbener paraplegischer Starre der
entwickelten Theorie nicht giinstig ist. Man muss hier ferner an das
Auftreten von Strabismus nach Convulsionen denken. Will man dies
gleichfalls auf Netzhautblutungen zuriickfithren, so nihert man sich
damit dem Standpunkte jener Autoren, welche in den anatomischen
Vorgiingen wiithrend der Convulsionen eine migliche Ursache der
Lihmungen sehen. Non liguet!

Es eriibrigt noch die Erklirung des zweiten Charakters, durch
welchen sich die allgemeine (und paraplegische) Starre von der hilate-
ralen Hemiplegie scheidet; die Beantwortung der Frage, weshalb hier
die Starre so sehr die Lihmung iiberwiegt, wiihrend wir sonst gewdhnt
gind, bei Gehirnaffectionen die beiden Symptome gleichzeitiz und
gleichmiissig ansgebildet zu finden, wenn erst das Anfangsstadinm des
Leidens iiberschritten ist. Jeder tangliche Erklirungsversuch wird hier
darauf Riicksicht nehmen miissen, dass zur Starre jeder beliebige Grad
von Lihmung hinzutreten kann, so dass sich inmerhalb einer fort-
lanfenden Reihe die eine Form von cerebraler Diplegie in die andere
verwandelt. . :

Ich schlage vor, das scheinbar einheitliche Problem in zwei
gesonderte zu zerlegen; erstens in die Frage, weshalb bei der all-
gemeinen Starre die Lihmung fehlen kann, zweitens in die Frage,
warum die Spannung der Musculatur jedesmal vorhanden ist.

Die erste Frage lisst sich beantworten; ich glaube, auch nicht
vereinzelt dazustehen, wenn ich folgende Erklirung gebe, zu welcher
mich ein Sectionsbefund bei Little (LX) gefithrt hat. Dort handelt es
sich um ein Kind, das als erstes mit Instrumentalhilfe nach sehr
schwerer Geburt zur Welt kam, bei dem also alle Bedingungen fiir die
Entstehung einer Little’schen Starre gegeben waren. Little notirt aller-

dings von diesem Kinde nur eine rechtsseitige Hemiplegie ; es ist aber
Beitrige zor Kinderbeilkonde. N. F. IIL. q
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nicht unwahrscheinlich, dass er die daneben vorhandene unscheinbare
allgemeine Starre iibersehen hat. Jedenfalls stellt sich die Fraga-f_
Warum fithrt derselbe atiologische Moment, die erschwerte Geburt,
hier zu einer Hemiplegie, in anderen Fiillen zu allgemeiner Sl:a.rrd?'-?
Die Autopsie des mit 2 Jahren verstorbenen Kindes gibt Aunfschluss dar-
iiber, Es fand sich rechterseits eine Verwachsung der Dura mater mit
der Hirnrinde in der Scheitelregion vermittelst einer ,zdhen gelhlichel}:_-_'r .
Substanz*, die man wohl als Rest eines Blutcoagulums ansprechen darf,
also der Befund einer Meningealblutung, wie sie als Ursache der
alleemeinen Starre angesehen wird; links dagegen war eine tiefe
Depression zu erkennen, die in eine Hihle ,in dem Vorderlappen®
des Gehirns fithrte — aller Wahrscheinlichkeit nach das Ergebniss einer
alten Blutung. Man kann natiirlich nicht daran zweifeln, dass diese
intracerebrale Blutung links die Bedingung der rechtsseitigen Hemi-
plegie war. Der Vergleich mit den Lisionen der allgemeinen Starre,
wie sie am reinsten der Fall von Raifton erkennen ldsst, legt jetat
die Anschanung nahe, das Fehlen der Lihmung bei der all-
gemeinen Starre rithre von der Oberflichlichkeit der
Lision. Unter der Meningealhimorrhagie leiden die oberflichlichsten
Rindenschichten am meisten, und diese Lision braucht die motorischen
Functionen der Rinde nicht villigz aufzuheben. Da es aber nur von
der Intensitiit dieser Blutung abhiingt, inwieweit auch tiefere Schichten
der Rinde functionsuntiichtiz gemacht werden, so sieht man die
Miglichkeit ein, dass mit dem Tieferdringen der Zerstirung sich
steigernde Grade von Lihmung hinzutreten kimnen. Man versteht
auch, weshalb selbst bei allgemeiner Starre an den Beinen selten ein
gewisses Maass von Parese (Bewegungseinschrinkung des Fusses und
der Zehen) fehlt. Ueber dem medial gelegenen Beincentrum ist die
Blutung jedesmal am intensivsten, dort wird sie am ehesten auch
tiefere Schichten der Rinde beeintriichtigen. Das Bild der bilateralen
spastischen Lihmung kann also auf zwei Wegen entstehen: durch
eine Lision im Inneren des Gehirns (intracerebrale Blutung) und durch
eine Lision, die von aussen nach innen wirkt (tiefgreifende Meningeal-
blutung). In nicht extremen Fillen wird es noch miglich sein, die
beiden Fille dadurch zu unterscheiden, dass im ersten die Arme, im
zweiten die Beine stirker gelihmt sind,

Die vorhandenen Sectionshefunde widersprechen dieser Erklirung
nicht. Man wird natiirlich nicht erwarten ditrfen, dass man aus der
Tiefe der Rindendepression oder dem Grade der Gewebssklerose einen
Schluss auf die functionelle Leistungsfihigkeit der betreffenden Rinden-



B
|
E
¥
A

der Oberflichlichkeit der Lision her. 151

ziehen konne. Eine derartige Correspondenz zwischen dem uns
augeufa.lhgan anatomischen Befunde und der erhaltenen Function ver-
misst man auch anderwirts. Den Betrag der letzteren kann nur die
klinische Beobachtung des Lebenden feststellen.

Man wird es wagen diirfen, das Fehlen der Lihmung bei den-
jenigen Formen von allgemeiner oder paraplegischer Starre, die nicht
auf Meningealblutung intra partum zuriickgehen, anf gleiche Weise
zu erkliren. Im Einzelnen mégen dann gewisse Modificationen der
Annahme nothwendig werden, so fiir die congenitalen Fiille von Starre,
in denen Defecte der motorischen Region gefunden wurden. Greifen
wir etwa den Fall von FRoss (Nr. 4 der Beobachtungen mit Sections-
befund) heraus. Wiewohl diesem die Complication mit Lihmung nicht
vollkommen fehlt, so zeigt er doch in dem Verhalten der unteren
Extremititen den exquisiten Charakter der Little'schen Starre. Aus
dem beigefiigten Sectionsbefund ist zu ersehen, dass Theile der
motorischen Regionen erhalten waren, und man darf vermuthen, dass
gerade bei congenitalem Defect die erhaltenen Rindenpartien in ihrer
Structur und Leistungsfihigkeit weniger geschiidigt zu sein brauchen
als bei den diffuseren, spiter acquirirten Liisionen der Hirnrinde. Hier
michte man also die Unvollstindigkeit der Lihmung aunf die Unvoll-
stindigkeit der Zerstirung motorischer Hirnpartien beziehen.

Man kénnte daran denken, die hier gegebene Aufklirung durch
das Studinum der oberflichlichen Hirnlisionen Erwachsener zu priifen.
Allein es ist offenbar nicht dasselbe, ob vom Anfange an nur ein
Theil der Rindenelemente im Stande ist, eine Function zu iiber-
nehmen, oder ob spiterhin aus dem Ensemble der functionirenden
Elemente eine topische Gruppe herausgerissen wird. Dass einer solchen
topischen Gruppe, den Elementen gleicher Schicht, auch dieselbe und
nur eine Function zukomme, dies halte ich zundchst fiir eine unbe-
rechtigte Uebertragung auns dem Morphologischen in’s Functionelle.

Ein Fall wie der von Henoch (Nr. 22 der Sectionshefunde), bei
dem im sechsten Lebensmonate die allgemeine Starre auftrat, und die
Autopsie im sechsten Jahre neben Piaerkrankung Atrophie, Erweichung
und Sklerose von verschiedenen Rindenpartien ergab, lisst sich zwar
nicht befriedigend aus dem Sectionsbefunde aufkliren, aber doch als
Einwand gegen unsere Erkliirang beseitigen, indem man wieder darauf
hinweist, dass hier der anatomische Befund keinen Schluss anf die
Functionsfihigkeit der Elemente gestattet. Thatsichlich ist das
klinische Bild der diffusen lobiren Sklerose, wie es Richardiire zu
beschreiben versuchte, eher in Uebereinstimmung mit dem Typus der

Cyk
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bilateralen Hemiplegie. Woran es liegt, dass dieselbe oder dhnliche
anatomische Verdnderungen auch das Bild der allgemeinen Starre ohne
schwere Lihmung produciren kinnen, wissen wir anders als durch
jene Annahme nicht aufzukliren.

Wenn also das Zuriicktreten der Léhmung von der Oberflichlich-
keit der Rindenlision oder von der Unvollstindigkeit des Rinden-
defectes herriihrt, so stellt sich die zweite Frage: wie kommt der
positive Charakter der allgemeinen Starre, das Hervortreten der
Muskelspannung zu Stande, die man sonst nur als spastische Contractur
in Begleitung einer Lihmung zu sehen gewohnt ist?

Eine ganze Reihe von Antoren hat versucht, hier an die Ent-
wickelungsgeschichte des Nervensystems anzukniipfen und zunichst
die paraplegische Starre bei Frithgeburten ans den Flechsig'schen
Befunden iiber ungleichzeitige Markscheidenbildung zu erkliren. Es
war dies ein ganz analoger Gedankengang wie jener, der die para-
plegische Starre mit der Lateralsklerose der Erwachsenen zusammen-
stellte. Die Pyramidenbahnen, deren Erkrankung beim Erwachsenen
zu spastischer Paraplegie fithrt, werden nach Flechsig spiter als die
anderen Markstringe des Riickenmarkes angelegt; sie umbhiillen sich
auch spiter mit Mark und haben noch bei der Geburt nur zarte
Markscheiden. Auf diesen unferticen Zustand der Pyramidenbahnen
schoben nun die Auvtoren die spastischen Symptome der Little’schen
Krankheit. Bei Frithgeburten kommt es in Folge der Circulations-
stirung und der Blutungen in die Hirnrinde zur Bildungshemmung
und vielleicht zur Sklerose der Pyramidenbahnen. Das Gleiche erfolgt,
wenn die unfertizen motorischen Rindenpartien bei schwerer Geburt
geschiidigt werden. Die Pyramidenbahn, welche trophisch von diesen
Hirnpartien abhiingt, bleibt in ihrer Entwickelung stehen. atrophirt
und sklerosirt und gibt so Anlass zur Entstehung der Muskelstarre.

Fiir die congenitalen Fille von allgemeiner und paraplegischer
Starre (spastischer Diplegie und Paraplegie) wnrde zur Erklirung eine
Agenesie oder Minderentwickelung der Pyramidenbahnen angenommen,
die in einer Reihe von hieher gehirigen Fiillen allerdings unzweideutig
erwiesen worden ist. (Vgl. hieriiber hesonders Anton®s%).) Diese ange-
borene Verkiimmerung der Pyramidenbahnen wire aber selbst keine
primire Affection, sondern die Folge der Verkiimmerung der moto-
rischen Rinde, von welcher nach abwiirts sich die Pyramidenbahn
entwickelt. Wohl aber wiire die Schiidigung der Pyramidenbahn die
nichste Ursache der spastischen Symptome.
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Ich glaube, in dieser Form, mit dem Hauptnachdruck auf die
Rolle der Pyramidenbahn, ist die Lehre unannehmbar: es stehen ihr
theoretische wie thatsiichliche Bedenken entgegen. Von theoretischen
Bedenken zunichst das eine, dass die Bedeutung der Markentwickelung
fiir die Functionsfihigkeit entschieden iiberschiitzt worden ist. Die
eben erwihnte Theorie gewinnt an Halt. wenn man von der Voraus-
setzung ausgeht, dass das nicht markhaltice Biindel noch nicht
functionsfdhig ist, dass, wie man gesagt hat, eben darum die ein-
zelnen Biindel des Nervensystems in der Reihenfolge ihrer Mark-
bekleidung und zum Zeitpunkt deren Vollendung ,als handelnde Per-
sonen auf die Biihne treten“. Dann wiire die markunfertig geborene
Pyramidenbahn schutzlos den Anforderungen der Function preisgegeben
und kiénnte leicht darunter Schaden leiden. Aus der Zeit, in welcher

~ man der Markentwickelung solche Bedeutung zumass, stammt die

Experimentaluntersuchung Soltmann’s, welche der Hinrinde nen-
geborener Thiere die elektrische Erregharkeit absprach. Allein Solt-
mann ist lingst von Paneth (Pfliiger’s Archiv, Bd. 37), Lemoine und
Marcacci widerlegt worden, und gegen jene Auffassung der Mark-
entwickelung geniigt die Bemerkung, dass der Markmantel unserer
Hausthiere sich bei der Geburt in einem weit unfertigeren Zustande
befindet, dass bei ihnen der grissere Antheil der Markentwickelung
gich extrauterin vollziehen muss, ohne dass damit eine Gefahr, eine
Neigung zur Sklerose oder eine Verzigerung der Functionsaufnahme
des Nervensystems verbunden wiire Es besteht demnach kein Grund,
die Starre der Frithgeburten eher auf die unfertige Markentwickelung
der Pyramiden als auf die Lision der Hirnrinde bei der Geburt zu
beziehen.

Eine weitere Schwierigkeit liegt daran, dass man es nicht leicht
hat, zu erkliren, weshalb die Arme so hiufig gar nicht, andere Male
nur leicht befallen sind, wenn man fiir die spastischen Symptome
eine Sklerose der Pyramidenbahn erfordert. Die Vermuthung, dass
,die Pyramidenbahnen im untersten Theile des Riickenmarkes sich
am deutlichsten ergriffen zeigen werden“. schwebt in der Luft, wenn
man sich nicht etwa auf die Analogie mit einer Systemerkrankung
der Pyramidenbahn berufen will, der amyotrophischen Lateralsklerose,
bei welcher gleichfalls die Beine ganz regelmissig stirkere Spannung
als die Arme zeigen.

Als thatsichlicher Einwand muss anerkannt werden, dass das
Symptom der Starre sich nicht nur findet, wenn die Pyramidenbahnen
sklerosirt sind, sondern auch, wenn sie sich als intact erweisen, und
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ebenso, wenn sie iiberhaupt nicht angelegt sind, sondern mit den

motorischen Rindenregionen fehlen. Intact waren die Pyramiden z. B.
in dem reinen Falle von Railton®*®), in dem ausdriicklich die mikro-
skopische Untersuchung dieser Bahnen in den verschiedenen Ab-
schnitten ihres Verlaufes angefithrt wird. Aunch sonst ist die secundire
Degeneration der Pyramidenbahnen nicht so hiufig erwiesen worden,
als man meinen sollte, und die Autoren, welche sich ihrer zur Er-
klirung der allgemeinen Starre bedienen, iibersehen, dass sie sich
dabei auf Sectionsbefunde stiitzen, denen das Bild der bilateralen
spastischen Lihmung entsprochen hat®).

Aus der Gegeniiberstellung der zwei Beobachtungen von Ruilton
und von Anton'®’) ergibt sich mit ziemlicher Verbindlichkeit, sollte ich
meinen, welche Erklirung fiir die spastischen Symptome der Liftle-,
schen Erkrankung die angemessene ist. Im Falle Railton’s besteht
allgemeine Starre bei nur cérticaler Lision ohne Erkrankung der
Pyramidenbahn; im Falle Anton’s besteht Spasmus und natiirlich
schwere Lihmung bei congenitalem Mangel des ganzen Pyramiden-
systems**), Man kann daraus schliessen, dass es nicht ein Reizungs-
oder Erkrankungszustand der Pyramidenbahnen ist, der die Muskel-
spannung unterhilt, sondern wie Anton selbst mit Adaemkiewicz an-
nimmt: das Verhiiltniss der Riickenmarksinnervation zu jener Inner-
vation, welche das Gehirn ausiibt. Ist das Riickenmark sich selbst
iiberlassen, so sfellt es eine spastische Innervation der Musculatur her,
und dieser Fall tritt ein, gleichviel durch welche Ursache der Ein-

*) In mehreren anderen hieher gehirigen Fillen ¢Steinlechner, Hervouet und
andere bei Anton**¥) fand sich nicht volliger Mangel, aber Verringernng der Faser-
zahl oder selbst hochgradige Verkiimmerung der Pyramidenfasern durch ihren
ganzen Verlauf.

**) Dass paraplegische Starre oder spastische Paraplegie auch bei Erwachsenen
nicht an die Sklerose der Pyramidenbahn gebunden ist, beweisen Fiille wie der
von Schulz (Dentsches Archiv fiir klinische Medicin XVIII), bei dem sich als
anatomischer Befund fiir die _spastische Spinalparalyse* ein kolossaler Hydro-
cephalus hernusstellte. In der Arbeit von Bloeg (Des Contractures. Paris 1888) ist
ausdriicklich zugegeben, dess es 1. spastische Contracturen ohne Degeneration der
Pyramidenbahnen gibt, 2. dass Degeneration dieser Bahnen nicht unausbleiblich
zur Contractur fithrt.

Da ich von ,paraplegischer* Starre* bei Erwachsenen spreche, muss ich
anfilhren, dass diese Unterscheidung fir die Symptomatologie des Erwachsenen
memes Wissens nicht im Gebranche ist. Es scheint aber wohl Raum fiir sie zu
sein. So frappirt es mich z. B, dass Erb in der Charakteristik der von ihm nen
beschriebenen postluetischen Myelitis (Neurolog., Centralblatt 1892, Nr. 6) anfiihrt,
die Spannung der Muskeln iiberwiege hier iiber deren Lihmung.
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fluss der Gehirnrinde auf das centrale Hihlengran anfgehoben wird;
mag diese Ursache eine Erkrankung der Rinde selbst sein, eine Er-
krankung der Pyramidenbahn, welche dem Hihlengran den Rinden-
einfluss vermittelt oder ein Defect beider zusammengehiriger Gebilde.
Ich wiisste keinen Gesichtspunkt, der eine so widerspruchsfreie Zn-
sammenfassung der hieher gehirigen Thatsache gestattet, wie diese
von Adambkiewicz herrithrende Lehre von der antagonistischen Beein-
flussung des Muskeltonus durch die Pyramiden- und sensibeln Riicken-
marksbahnen*). Dieselbe Ansicht sprachen wir in der ,Klinischen
Studie® auns, als wir den Satz aunfstellten, die Contractur, welche
die Lihmung bei Gehirnaffectionen hegleitet, sei ein
spinales Phinomen,

Anton macht mit vollem Rechte daranf anfmerksam, dass der
normale Neugehorene deutliche Flexionsspannungen zeigt, welche im
Verlaufe der Entwickelung schwinden. Die allgemeine Starre hestiinde
demnach in der Fortdauer und Weiterentwickelung dieser congenitalen
spinalen Muskelspannung, welcher der verringerte Gehirneinfluss kein
Gegengewicht bieten kann. Die Formel fiir die Auffassung der all-
gemeinen Starre, zu welcher wir so gelangt sind — Herabsetzung
des Gehirneinflusses auf die Muskeln — unterscheidet sich nur wenig
von der Formel, welche Liftle wihlte: impairment of volition.

Ich halte die eben erwihnte Bemerkung Anfon’s fiir eine
besonders gliickliche und huldige selbst dieser Auffassung schon seit
lingerer Zeit. Es ist mir aunch aufgefallen, dass die Bewegungen.
welche der nmormale Siugling in den ersten Wochen und Monaten
vollfithrt, die grisste Aehnlichkeit mit den choreatischen oder athe-
totischen Bewegungen zeigen, die man bei dem entsprechenden Typus
der cerebralen Diplegien beobachten kann. Beginnt er dann zu greifen,
g0 merkt man an seinen ersten Versuchen denselben spastischen
Charakter, der bei infantiler Cerebrallihmung in der Periode der
Besserung hervortritt. Die choreatischen wie die spastisch-ataktischen
Bewegungen wiren so nicht eigentliche neue Symptome und directe
Folgen der Gehirnerkrankung, sondern entsprichen nach Hughlings
Jackson's Schema der ,Entwickelung und Riickbildung von Hirn-
functionen* primiiren Gehirninsserungen, die bei den an- oder mit-
geborenen Diplegien bestehen bleiben, anstatt unterdriickt zu werden,
bei den acquirirten Lihmungen wieder hervortreten, weil das Gehirn

#) -E;,;_hleiht nur eine Thatsache iibrig, welche sich dieser Zusammenfassung
widersetzt ; die Existenz von Idiotie hei diffuser Rindenerkrankung ohne spastische

Innervation der Musenlatur,
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Fall IX von Little, eine Frithgeburt, ist mit paraplegischer St
behaftet, war frither ein Fall von allgemeiner Starre. Ein dltes
Bruder bekam mit 15 Monaten eine spastische Affection eines Bei
nach zwei- bis dreitigigem fieberhaften Unwohlsein (7). 3

Feer*?) beschreibt als Fille XV und XVI seiner eigenen Beob-
achtungen zwei Briider, die beide schwere allgemeine Starre zeigten,
Der iiltere normal geborene war ,Halbidiot*, der jiingere, ein Zwillings-
kind und Frithgeburt, von sehr getriibter® Intelligenz. -

Nuef**¥) erwithnt von dem Patienten I seiner ,complicirten apasti;o,
schen Spinalparalysen, dass er eine Schwester hat, welche etwas schw jg;'
auf den Fiissen und in der Sprache ist“. Nach Angabe der Eltern sn 5
es sich um dieselbe Krankheit, nur in gelinder Form, handeln.

Fall 11 derselben Reihe hat einen Bruder. der wegen bﬁlda;-:r
seitigen Pes equinus operirt wurde. :

Osler erwihnt (in einem Briefe an Gee!**)), dass er einen Fall von
spastischer Paraplegie bei einem Kinde gesehen, dessen Bruder 11.‘)13
derselben Affection leide. Er hilt diesen Fall — wie man siehf, mit
Unrecht — fiir einen in der Literatur einzig dastehenden.

Zu den familiiren Erkrankungen in der Form einer cerebra.lm
Diplegie sind ferner nachstehende Beobachtungen von Sachs'*®,**®) zu

rechnen.

I. 8. erstgeborenes Kind gesunder Eltern; Trauma der Mutter ohne Fulgen
im funften Monate der Graviditit, Das Kind wird rechtzeitig geboren und scheint
in jeder Hinsicht normal. Im Alter von 2—3 Monaten wird das Kind theilnahms-
los, zeigt Nystagmus und bleibt von da in seiner Entwickelung stehen. Es liegt
bis zn seinem mit 2 Jahren erfolgenden Tode aunf dem Riicken, ohne je eine will-
kiirliche Bewegung zu versuchen, zeigt grosse Raﬂexerreaha.rkmt gegen Garﬁumha
und Berithrungen, die Muskeln smrl alle schlaff, nie Spannungen. Atrophia n. opt..
mit besonderem ophthalmoskopischen Befund. 7

Bei der Section fand sich grosse Vereinfachung der Windungen, grosse Tiefe
der Furchen, Sklerose der Rinde, oberflichliche Einlagerung won Kalkplittchen.
Nach dem histologischen Befund schliesst Sachs auf einfache Entwickelungs-
hemmung,

In derselben Familie kam spiiter ein analoger Fall vor. Auch hier normale
Geburt, vortreffliche Entwickelung bis zum fiinften Monate, dann aber wurde das
Kind theilnahmslos, blind und sehwerhorig, und erlag nnter dem Krankheitshilde
einer spastischen Diplegie mit 19 Monaten,

II. 13monatlicher Knahe, bis zn 6 Monaten normal entwickelt, dann aber
plitzlicher Eintritt geistiger Verkiimmerung, Erblindung, spastische Paraplegie
und grosse Reflexerregbarkeit, Drei andere Kinder desselben Paares waren im
sechsten Monate in gleicher Weise erkrankt und bis zum Ende des zweiten
Lebensjahres zn Grunde gegangen.

Bei all' diesen Fillen hatten Convulsionen gefehlt.
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Diese Fille bereiten weder dem Verstindniss noch der Auf-
. fassung Schwierigkeiten, wenngleich das gemeinsame :itiologische
- Moment hier keineswegs klar zu erkenmen ist. Schwieriger ist
- aber die Beurtheilung einer anderen Reihe von Beobachtungen, in
welchen mehrere Kinder einer Generation ein identisches Krankheits-
bild zeigten, das man sonst geneigt wire, fiir eine Form von cere-
braler Diplegie zu erkliren.

Die interessanteste und gleichzeitig durchsichtigste dieser Beoh-
achtungen rithrt von Fr. Schultze***) her, der in einer Familie drei
Kinder an reiner spastischer Starre in typischer Ausprigung erkrankt
gah. Die Arme waren villig frei, die Intelligenz ungetriibt, der Zu-
stand war zur Zeit, da die Kinder zu gehen anfingen, bemerkt
worden und stationdr geblieben. Die beiden &lteren von den betroffenen
Kindern zeigten ferner Strabismus. Ein dltestes Kind war villig normal.

Die Auffassung dieser drei Fille wird durch die Thatsache er-
leichtert, dass bei allen dreien die Geburt langsam und schwer
gewesen war, angeblich 3 Tage gedaunert hatte, obwohl érztliche Hilfe
nicht erfordert wurde.

Die Geburt des altesten, nicht kranken, Kindes war hingegen
leicht vor sich gegangen. Dieses Moment und die Combination mit
Strabismus veranlassen Schultze anch, in einer einwandfreien Er-
drternng die Zugehiorigkeit seiner Fiille zn den Liffle’'schen Lihmungen
zu behaupten und sie durch corticale Liisionen .in den medialen Ab-
schnitten des Hirnmantels® zu erkliren.

Zweifelhaft ist es, ob man dieselbe Aunffassung auch fir jene
drei Geschwister festhalten darf. welche ». Krafft-Ebing***) kiirzlich der
Gesellschaft der Aerzte in Wien vorgestellt hat. Hier feblt das itio-
logische Moment der protrahirten Geburt, fehlt die Complication mit
Strabismus, welche fiir die paraplegische Starre so bezeichnend ist,
und es eritbrigt nur noch das vieldeutige Symptom einer ,spastischen
Paraplegie®, jedoch mit Ueberwiegen des Spasmus iiber die Lihmung.
Die Entwickelung der Krankheit war in den einzelnen Fiillen eine
verschiedene.

Bei der 11jihrigen Hermine, die mit 15 Monaten gehen lernte,
wurde die zunehmende Steifigkeit nach den Masern im fiinften
Lebensjahre bemerkt; der Gjihrige Rudolf (Frithgeburt) lernte mit
18 Monaten gehen, ging von 3 Jahren an ohne bekannte Ursache
schlecht: der 15jihrige Hermann endlich zeigte schon als kleines Kind
die Neigung, die Beine iibereinanderzuschlagen und lernte iiberhaupt
erst mit 5 Jahren gehen. Man kann aus dieser lehrreichen Anamnese
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die Bestitigung dafiir entnehmen, dass eine eigentlich congenitale
Krankheit sich doch erst Jahre nachher — auf einen Anlass hin
oder ohne einen solchen — zu fussern braucht, und dass dieser
Charakter sich daher nicht zur Unterscheidung der klinischen Formen
eignet.
Die Frage, ob diese Fille den cerebralen Diplegien zuzurechnen
sind, d. h. ob man sie auf Lisionen im Gehirn zuriickfithren darf,
ist meines Erachtens auch nicht im negativen Sinne mit Entschieden-
heit zu beantworten. ». Krajft thut dies zwar und spricht sich ﬁu:
die Annahme eines Hydromyelus congenitus aus, ich kann aber seinen f_'
Argumenten gegen die corticale Liision keine entscheidende Bedeu-
tung zumessen. Vor Allem handelt es sich um das Argument, dass
bei der Little’schen Erkrankung (d. h. bei doppelseitiger Cortical-
affection) immer die Arme betheiligt gefunden werden. Dem ist zu
entgegnen, dass man, wie schon Fr. Schulfze sich dussert, zwischen
der allgemeinen und der paraplegischen Starre alle Ueberginge
heobachtet, und dass die Existenz einer cerebralen Starre, welche blos
die Beine betrifft. zweifellos feststeht. Auch der Einwand, dass es
sich nicht um Lihmungen, sondern um Spasmen handelt, wihrend
bei Herdaffection der cortico-musculiiren Bahnen wvor Allem Lih-
mungen auftreten miissten, kann nicht gelten, da er sich gegen die
Existenz der cerebralen Paraplegien iiberhaupt richtet, bei welcher
gerade das Ueberwiegen des Spasmus iiber die Lahmung beobachtet
wird. Die weitere Bemerkung v. Krafft-Ebing’s, dass sich epileptische
Anfille und eine ungleiche Betheiligung beider Beine finden miisste,
wenn man sich fir die Diagnose der Little'schen Erkrankung ent-
scheiden sollte, ist micht durchschlagend, wie auns der Darstellung in
dieser Studie hervorgeht, und es ist endlich nicht einleuchtend, dass
man die Fille von ». Krafft-Ebing wirklich als ,progressive* he-
zeichnen darf. Sie sind es weder in dem Sinne, dass zu den einmal
entwickelten Symptomen fortwihrend neue hinzutreten, noch in dem
anderen, dass die Intensitit der einzig vorhandenen spastischen Para-
plegie sich fortwihrend steigerte, vielmehr scheinen sie bei einem
Grade von paraplegischer Starre stationir geworden zu sein, welcher
den bei der Little'schen Krankheit beobachteten nicht iibersteigt.
Dass sie eine Zeit lang einen progressiven Verlauf aufwiesen, bis sie
jenen Grad erreicht hatten, diesen Charakter theilen sie mit allen
Fillen von Little'scher Krankheit, in welcher sich die Steifigkeit erst
zur Zeit des Gehenlernens einstellt. Somit kiénnte Obersteiner, der in
einer Discussion nach der Vorstellung der drei Geschwister die Diagnose
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der Littl¢'schen Krankheit zu retten versuchte, immer noch das
Richtige getroffen haben.

Noch weiter weg von den sicher zu deutenden Bildern cerebraler
Diplegien gelangt man, wenn man z. B. die Beobachtung von Pelizaeus*+¥)
beriicksichtigt, in welcher ein identisches Krankheitshild: geistige
Schwiiche, Nystagmus, Bradylalie, Ungeschicklichkeit der Hinde und
spastische Paraplegie der Beine bei einzelnen minnlichen Mitgliedern
einer Familie durch drei Generationen hindurch auftritt.

Die einzelnen Symptome widersprechen dem Bilde der cerebralen
Diplegie durchaus nicht; man kann unzweifelhaft solche Fille (mit
der Aetiologie Little's) anfweisen, die eine verlangsamte, fast skan-
dirende Sprache, andere, die Nystagmus u. dgl. zeigen, aber die
Wiederholung des identischen, iibrigens progressiven Symptomcomplexes
durch Generationen, die Beschrinkung auf ein Geschlecht und andere
Ziige warnen davor, der unvermeidlichen #usserlichen Aehnlichkeit zun
weit Rechnung zu tragen, und empfehlen eine Sonderstellung fiir eine
Affection, die sich zur Liftle¢’'schen Paraplegie wahrscheinlich ihn-
lich verhilt, wie die Chorea chionica progressiva zur congenitalen
Chorea. Die weitere Verfolgung dieses Themas wiirde zu Fiillen fithren,
die gewiihnlich als multiple Sklerose im Kindesalter beschrieben werden,
und die auch diese Benennung vielleicht nicht verdienen.

Eine dhnliche Erwiigung muss fiir andere hereditiire Fille gelten,
die mit Muskelatrophie complicirt sind, als deren Muster die drei
Fillle von (ree*®*) erwiihnt zu werden verdienen. Ein 37jihriger Mann,
in dessen Familie vielfach congenitale Aplasien vorgekommen sind
(Taubstummheit, angeborenes Fehlen der Finger), konnte nie gehen;
er zeigt eine paraplegische Lihmung mit geringer Muskelatrophie der
Beine, die sonst sehr leistungsfihigen Arme zeigen Hypertrophie der
Deltoidei und Atrophie der kleinen Handmuskeln. Seine 12jihrige
Tochter leidet gleichfalls an einer spastischen Paraplegie, sie ist nie
gegangen, die Atrophie ist bei ihr an den kleinen Handmuskeln an-
gedeutet, die Daumen kinnen schwer abducirt werden. Ein 11jdhriger
Sohn hat mit 2 Jahren zn gehen begonnen und ist bis zu einem
Keuchhusten 1 Jahr spiter gut gegangen: von da an progressive
Verschlechterung, jetzt schwere, paraplegische Starre, an den Armen
etwas Steifigkeit, die Danmen meist adducirt, die Finger meist ge-
streckt gehalten. Auch hier ist wieder der Erwihnung werth, dass
die spastische Paraplegie das eine Mal von Geburt an besteht, das
andere Mal nach einem die Constitution schwiichenden Anlass zuerst
hervortritt und einen progressiven Verlauf beginnt. Wir werden kaum
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geneigt sein, auf Grund dieser Abweichung anzunelmen, dass bei
den heiden Gesnhwmtem nicht dasselbe Leiden vorliege. "
Es ist aber ersichtlich, dass die Erdrterung der hereditiiren
spastischen Paraplegien weit vom Thema der ,cerebralen Kinder-
lihmungen® abfithrt. Ich breche darum die Mittheilung dieser inter-
essanten und wenig verstandenen Affectionen ab und habe nur nue]i,'*
anzufiihren, dass wir anch fir die Chorea und Athetose solche fami-
liire und hereditire Erkrankungen kennen, welche eventuell bei einer
Umgrenzung der cerebralen Diplegien in Betracht kommen. Die
interessanteste Beobachtung dieser Art ist die von Massalongo, die
ich nur aus einer Wiedergabe in dem ausgezeichneten Buche von
Audry**) kenne. Sie gibt ein Beispiel von familidgrem Vorkommen eines
Leidens, welches man unbedenklich zu den cerebralen Diplegien rechnen
wiirde, wenn man es vereinzelt antrife, denn seine Erscheinung deckt
sich vollkommen mit der einer schweren ,spastischen Athetose* und
Massalongo scheint auch selbst diese Zugehorigkeit betont zu haben. ¥
Die Erkrankung betraf in der von Massalongo beobachteten Familie
drei Kinder unter den fiinf eines gesunden und hereditar nicht be-
lasteten Ehepaares; sie war bei einem 17jihrigen Sohn bereits zur
vollen Hihe entwickelt, bei einer Ojihrigen Tochter sehr deutlich
ausgebildet, bei dem Tjihrigen Sohne eben im Beginne. Die Erkran-
kung iunsserte sich bei den drei Kindern in vollkommen identischer
Weise. Der ilteste Sohn begann, nach normaler Geburt und Kindheit, ;
mit 7 Jahren plitzlich zu stottern und die Herrschaft iiber die Zunge
zu verlieren: dazu kamen dann Grimassen im Gesichte, unwillkii-
liche Bewegungen in den Hénden und ein seltsam ungleichmiissiger,
bald hiipfender, bald hinkender Gang. Als Massalongo den Kranken
untersuchte, war derselbe der Sprache beraubt und unfihig zu irgend
einer Leistung, seine Intelligenz aber war besser, als man nach dem
stupiden Gesichtsausdruck und dem leeren Lachen, das sich so hiinfig
wiederholte, hitte annehmen sollen. Der Mund war fast immer offen,
die Zunge hypertrophisch, in bestindiger Unruhe, meist vorgestreckt,
der Speichel floss frei auf die Brust, das Gesicht zeigte die selt-
samsten Grimassen, die Arme erhoben und verdrehten sich gewalt-
sam, die Hinde zeigten Entstellungen und Subluxationen wie beim
chronischen Gelenksrheumatismus und von Zeit zu Zeit athetotische
Bewegungen, Oeffnung und Schliessung, Fingerspreizung und Finger-
anniherung in regelmiissiger Folge. Bei Aufregung wie beim Versuch,
Intentionen auszufiihren, steigerten sich diese Bewegungen ungemein.
An den unteren Extremititen iiberwogen die spastischen Zwangs-
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stellungen iiber die Spontanbewegungen, wie man es so hiufig in
Fillen von Athetose sieht. Die Beine waren gestreckt, adducirt. die
Kniee aneinander gepresst, die Fiisse in Equinovarus-Stellung; alle
diese Stellungen konnten willkiirlich veriindert werden. kehrten aber
rasch und unaunfhaltsam wieder. Beim Liegen zeigte sich Athetose der
Fiisse und Zehen, beim Gang, der hichst unregelmissig war, erreichte
die Unruhe des Korpers ihr Maximum. Die Muskeln waren alle wohl-
entwickelt ; selbst hypertrophisch. Sensibilitiit, Sinnesorgane, Gedicht-
niss normal, die Stimmung des Kranken war eine heitere. — Bei der
Ojahrigen Schwester fand sich dasselbe Bild, minder arg ausgepriict,
gleichfalls seit dem siebenten Lebensjahre nach normaler Geburt, und
bei dem Tjihrigen jiingeren Bruder zeigten sich eben die ersten athe-
totischen Bewegungen der Hinde und der Beginn von Sprach- und
Zungenstirung.

Wegen anderer familiirer oder selbst hereditirer Fille von Chorea
verweise ich anf die Arbeit von Awudry, die in dieses ,Chaos von
motorischen Neurosen* natiirlich auch noch keine Ordnung bringen
konnte. Ich michte mit der Bemerkung schliessen, dass die Beziehung
dieser Krankheitzbilder zur Chorea chronica progressiva und zu den
Fillen, die Unverricht**®) wohl unzweckmissig als ,Myoklonie* be-
schrieben hat, wahrscheinlich der Erirterung wiirdig wiire.

Ein gliicklicher Zufall setzt mich kurz vor Abschluss des Manu-
seriptes in den Stand, die Casuistik der familiiiren cerebralen Diplegien
durch eine nene Beobachtung zu vermehren.

Es handelt sich um zwei Kinder eines Arztes, der seine Nichte
(Schwestertochter) zur Frau genommen hat, der er etwa um 15 Jahre
im Alter voraus ist. Von den sechs Kindern dieses blutsverwandten
Paares leiden zwei an einer Affection, die ich unbedenklich zu den
cerebralen Diplegien rechnen wiirde, wenn sie vereinzelt zur Beob-
achtung kime. Die Familiengeschichte lisst ferner erkennen, dass ein
drittes Kind an einer ihnlichen Affection gelitten hat, und zeungt
iiberdies fiir eine Neigung zur Leichtsterblichkeit in dieser Genera-
tionsreihe.

Hereditive Belastung wird bei den alteren Mitgliedern der
Familie in Abrede gestellt. Ich kenne selbst mehrere Personen daraus,
z. B. die Geschwister und die Eltern der Mutter, und kann bestitigen,
dass dieselben weder an korperlichen Misshildungen noch an Nerven-
krankheiten leiden. Die minnlichen Familienmitglieder lassen eine
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weitgehende familiire Aehnlichkeit erkennen; die durchschnit
Begabung der miinnlichen und weiblichen mir bekannten Persone
dieser Sippe ist sicherlich iiber dem Mittelmaass. s
Die Mutter der kranken Kinder soll kurze Zeit vor der Hoc :
zeit eine Verstimmung und eine Tussis nervosa bekommen haben, so
dass sie fiir phthisisch gehalten wurde. Ich habe guten Grund, zu ¥
muthen, dass dieser Zustand, den die Dame selbst als eine ,Hyst
bezeichnet, nichts mit einer hereditdren Disposition zu thun hatte,
sondern in durchsichtiger Beziehung zn der bald nachher erfolgenden
Heirat stand. Die Fran hat seither fast alljihrlich ein Kind geborer
und isf kérperlich und seelisch gesund geblieben. Das erste Kind &
der Ehe mit ihrem Mutterbruder war eine Frithgeburt von 7 Monat
schwiichlich, und lebte nur 3 Monate. Das zweite Kind ist unser
Patient Nr. 1, das dritte unser Patient Nr. 2, der in weit geringen ..;
Grade erkranlr.t ist; das vierte Kind, gegenwirtig 3 Jahre alt,
villig normal ; ich ha.be es untersucht und mit den Geschwistern W::--qr
glichen. Ein finftes Kind starb mit 10 Monaten, angeblich an
Rhachitis (?); es war von Anfang an gelihmt, theilnahmslos, wie es
scheint, idiotisch. Ein sechstes war 3 Wochen zu frith geboren und
lebte nur wenige Stunden. Die drei lebenden Kinder sind Knaben,
das Geschlecht der anderen vergass ich zu erfragen. Convulsionen
irgend welcher Art sind bei keinem der Kinder beobachtet worden,
sie wiiren den intelligenten Eltern gewiss nicht entgangen. Ich be-
merke noch, dass der irztliche Beruf des Vaters wihrend des Sjahrigen
Ehelebens einen mehrfachen Wechsel des Aufenthaltes mit sich brachte,
so dass es schwer hilt, das Fehlschlagen dieser Generation auf Boden-
einfliisse zuriickzufiithren. &
Der iltere der heiden Patienten, Norbert, ist jetzt 6 Jahre und
H Monate alt; seine Geburt erfolzte rasch und leicht; das Kind war
nicht ecyanotisch, stark, wohlgeniihrt, fiel aber sofort durch seine
Abnormitiit auf. Nie Convulsionen. Das Kind soll in den ersten
Lebensmonaten auf Licht iiberhaupt nicht reagirt, und die Pupillen
sollen sich nicht verkleinert haben, wenn der Vater es mit dem
Augenspiegel untersuchte. Mit 3 Monaten wurde Nystagmus bemerkt;
das Kind fing vor 1 Jahre zu sprechen an, aber bereits mit dem
Charakter, den seine Sprache heute zeigt; mit 1!/, Jahren konntees
sitzen und kriechen; ohne Unterstiitzung gehen und stehen kann es
noch heute nicht. Mit 1t/ Jahren wurde es rein; es schlift immer
ruhig, ist von Kinderkrankheiten wie sein jiingerer Bruder auffilliz
verschont geblieben. g

. r-l','l- s
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E_ Der Schiadel des Knaben soll bei der Geburt auffillig spitz

s gewesen sein, heute zeigt er nichts Besonderes, keine Asymmetrie,

] keine Verkiimmerung oder compensatorische Ausweitung in einem
Durchmesser. Er ist eher gross, vorne breit, die Hinterhauptgegend
flacher. Das Benehmen des Kindes ist ruhig, sein Mienenspiel, wenig
beweglich, lisst seine Intelligenz nicht ahnen: der Mund steht etwas
offen, die Zunge, nicht hypertrophisch, wird gerade vorgestreckt. Die
Augen zeigen seitlichen Nystagmus; sie stehen, wenn das Kind nicht
fixirt, gleichgerichtet in einem Winkel oder besser, sie vollfithren
rasche, zuckende Excursionen von der Mittellinie gegen einen’ Winkel.
Wenn das Kind fixirt, tritt sofort Strabismus convergens ein und
zwar alternirend, je nach der Hilfte des Gesichtsfeldes, in der sich das
fixirte Object befindet. Dr. Kinigstein constatirt Atrophia nervi optici
auf beiden Augen und theilt mir mit, dass eine allmilige Besserung
des Sehvermiigens zu erwarten steht. Das Kind erkennt iibrigens
grosse Buchstaben, wie sie den Titel einer Zeitung bilden, und findet
gich in der Umgebung gut zurecht. Die Pupillen sind mittelweit,
reagiren prompt.

Die Kopfhaltung ist natiirlich; bei Versuchen, den Kopf passiv
zu bewegen, fillt ein ganz erheblicher Widerstand mach allen Rich-
tungen auf. Leichtere, aber immer noch unverkennbare Spannung bei
passiver Bewegung der Arme. Im groben Gebrauche der Arme ist das
Kind jetzt nicht eingeschrinkt, vielleicht dass die Greifbewegungen
spurweise spastisch sind; in der Regel tritt dabei auch ein Intentions-
tremor aunf, der an den der multiplen Sklerose erinnert, nur dass er
sich mit der Anniherung an’s Ziel nicht steigert. In fritheren Jahren

= war das Kind sehr ungeschickt mit den Hinden, jetzt hat es selbst
schreiben erlernt.

Die Muskeln des Kindes sind miissig entwickelt, an den Beinen
entschieden schlechter als anderswo. Hier besteht auch ein Grad von
Parese; die Bewegungen im Fussgelenk und in den Zehen kann das
Kind nicht willkiirlich produciren. Die Priifung auf passive Beweg-
lichkeit weist an den Beinen einen missigen Grad von Starre nach,
der iibrigens an den Adductoren nicht so auffillig ist, wie man es
bei starren Kindern gewohnlich findet; immerhin ist die Starre der
Beine noch deutlicher als die des Nackens, weit stirker als die der
Arme. Patellarreflexe rechts gesteigert, beiderseits Fussphinomen. Das
Kind sitzt recht gut, steht aber nicht allein; es pflegt oft auf den
Hinterkopf zu stiirzen, wenn es sich allein aufgestelit hat, und nach

einem solchen Sturze vor mehreren Monaten waren die Beine angeb-
Beitrige zar Hinderheilkunde. N. F. I11. 110
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lich durch Wochen villig gelihmt. Der Gang (nur mit Unterstiitzung
méglich) ist spastisch, die Fiisse sind nahe beisammen, schleifen bei
jedem Schritt lange am Boden : jeder der langsam vollzogenen Schritte
wird durch eine Circumduection in der Hiifte eingeleitet; iibrigens keine
Spitzfussstellung, keine Ueberkrenzung, kein Schwanken und keine
Richtungsinderung bei der Locomotion.

Alle vegetativen Functionen sind normal.

Die Sprache gewinnt durch einen hohen Grad von Bradylalie
ein eigenthiimliches Geprige. Die Articulation des ganzen Wortes ist
gedehnt, die Pausen zwischen den einzelnen Silben und nach jedem
Worte sind verlingert, die Betonung hochst einfirmig, und so bekommt
man den Eindruck, als ob eine Sprechmaschine in Bewegung gesetzt
wiire, wozu die lante Stimme und die Promptheit der Antworten noch
weiterhin beitrigt.

Man merkt aber, wenn man sich mit dem Kinde unterhilt und
dessen Sprache verstehen lernt, mit Erstaunen, dass seine Intelligenz,
wie die Mutter mit Recht rithmt, nach keiner Richtung einen Defect
oder eine Minderentwickelung erkennen lasst. Das Nimliche gilt von
dem um 1 Jahr jiingeren Bruder, dessen Beschreibung weiter unten
folgen wird. Als ich die Knaben nach ihrem Alter fragte, gab der
eine zur Antwort: .6 Jahre und 5 Monate“; der andere: ,5 Jahre
und 5 Tage“, wie es richtiz war. Nachdem ich sie zu einem Collegen
geschickt hatte, der mir Auskunft geben sollte, ob sie etwa adenoide
Wucherungen im Rachen hitten, riefen dann Beide bei ithrem ndchsten
Besuch: ,Wir haben nichts im Halse“. Die Priifungen, die ich mit
ihnen anstellte, ergaben o viel Intelligenz und gute Laune, dass ich
gerne den Angaben der Mutter Glauben schenkte, nach deren Bericht
die beiden kranken Knaben mit einander iiber Geographie dispu-
tirten, vorziiglich Rechenanfgaben listen und ihrem 3jihrigen, in jeder
Hinsicht normalen Bruder gerne ihre geistige Ueberlegenheit fithlbar
machten. Auch den Charakter der beiden Kranken wusste die sonst
sehr bekiimmerte Mutter nur zu loben.

Der jiingere der heiden Patienten, Pepi, 5 Jahre alt, zeigt so
viel Aehnlichkeit mit seinem Bruder, dass man den Eltern Recht
geben muss, wenn sie behaupten, ,er leide an derselben Krankheit,
nur in geringerem Grade®. Um so interessanter und bedeutungsvoller
fiir die Auffassung einiger Punkte in der 'Klinik der ecerebralen
Diplegien sind die Abweichungen, welche die Krankengeschichte des
jingeren Knaben von der des ilteren erkennen lisst,
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Die Geburt dieses Kindes erfolgte gleichfalls leicht und recht-
zeitig; wihrend aber beim #lteren das Leiden von Geburt an bemerkt
wurde, versichert die Mutter, dass dieses Kind anfinglich normal war
und sich normal entwickelte. Mit 7 Monaten begann es sich aufzu-
stellen und bald darauf Gehversuche zu machen, welche die Eltern
paber nicht férderten, um nicht den ehrgeizigen ilteren Knaben zu
krinken“. Mit 1 Jahre sprach es fast correet und reichlich, ent-
wickelte sich rasch zu ganz besonderer Intelligenz. Erst gegen Ende
des zweiten Lebensjahres trat plaotzlich der Nystagmus auf, ver-
schlechterte sich die Sprache und stellte sich der eigenthiimliche
Gang des Kindes her, Alles in ziemlich rascher Aufeinanderfolge.

Der Knabe ist griosser und kriftiger entwickelt als sein #lterer
Bruder, der Schiidel eher kleiner, sonst dem des Bruders sehr ahnlich.
Die Augen zeigen denselben Nystagmus, beim Fixiren eines seitlich
vorgehaltenen Gegenstandes gleichfalls Strabismus convergens alternans,
der aber minder hochgradig ist (Atrophia nervi optici nach Kinig-
stein auch hier). Die Sprache hat demselben Charakter der Bradylalie,
die Pansen zwischen den einzelnen Silben sind kiirzer, die Articula-
tion im Ganzen besser. Die Arme sind frei von Spannung und
Bewegungshemmung und waren es auch immer, am Nacken zeigt
sich eine Spur von Starre. Die Beine sind mager, Patellarreflexe
gesteigert, kein Fussphinomen; die Starre derselben deutlich, wenn-
gleich geringer als beim ilteren Knaben. Alle Bewegungen des Fusses
und der Zehen kinnen willkiirlich vollfiithrt werden.

Das Kind steht ohne Unterstiittzung, aber breit, mit vorge-
beugtem Oherkirper, sein Gang macht einen anderen Eindruck als
der des alteren Bruders, Wihrend dieser nur gefithrt gehen konnte,
die Beine nahe beisammen hielt und mit den Sohlen am Boden
schleifte, geht der jiingere allein, selbst ausdauernd, wie er auch vor-
ziiglich turnt und klettert, er schleift weniger am Boden, geht aher
mit sehr breiter Basis, mit deutlicherer Circumduction und mit steifer

gehaltenen Beinen.

Nystagmus bei Atrophia nervi optici, Strabismus convergens,
Bradylalie und paraplegische Starre — in diesen Hauptsymptomen
stimmen die beiden Kranken iiberein; in zwei anderen anscheinend
wesentlichen Punkten besteht eine Abweichung. Der iltere Knabe
zeigt nicht nur Starre der Beine, sondern auch Ungeschicklichkeit
und Tremor der Arme, also eigentlich allgemeine Starre, bei dem

jiingeren waren die Arme niemals mitergriffen. Ferner ist die Affec-
10#*



148 Analogie meiner Fiille

tion bei dem iilteren Kinde als congenital erkannt worden, bei dem
jiingeren, wie die Mutter anf’s Nachdriicklichste versichert, im zweiten
Lebensjahre aufgetreten. Wenn wir wegen dieser Unterschiede nicht
anf die so naheliegende Annahme verzichten wollen, dass das Leiden
beider Briider das namliche sei, so kénnen wir nicht anders als zu-
geben, dass diese Unterschiede keine wesentlichen seien. Wir finden
dann in diesem Falle einerseits eine Bestitigung unserer Auffassung
vom Verhiltnisse der allgemeinen zur paraplegischen Starre, anderer-

seits eine schéne Bekriftigung der hier wiederholt aunsgesprochenen

Ansicht, dass das Auftreten der ersten Krankheitssymptome im Laufe
des ersten oder zweiten Lebensjahres nicht gegen die congenitale
Natur des Leidens entscheide®).

‘*) Auf Seite 149 der Klinischen Studie® findet sich die Krankengeschichte
cines Knaben, dessen Zustand die verschiedenartigsten Dentungen erfahren hatte.
Das Kind war asphyktisch (nach Wendung) geboren, zeigte eine Andeutung von
Chorea und bekam im Alter von 9 Jahren eine Art Schreibkrampf mit Intentions-
tremor beider Hinde. Die Mittheilung schliesst mit den Worten: ,Nichtsdesto-
weniger michten wir an der Auffassung festhalten, dass es sich auch in diesem
Falle um eine der cerebralen Kinderlihmung zugehdrige Storung, eine Andeutung
choreatischer Parese (in Folge schwerer Geburt und Asphyxie) handle, welche sich,
wie so hiufig, erst beim Hinzutreten der functionellen Anstrengung als Schreib-
krampf gezeigt habe, und von da an ihren Fortgang bis zur Entwickelung einer
allgemeinen oder nur rechtsseitigen chronischen Chorea nehmen werde.®

Der weitere Verlanf hat diese Vermuthung bestiitigt. Ein Jahr spiiter wachte
der damals 10jihrige Knabe plotzlich mit einer leichten Parese der linken Hand
in Stellung der Radialislihmung auf,

Er hat seither verlernt, sich dieser sonst wenig gelihmten Hand zu be-
dienen; die Finger derselben spreizen und iiberstrecken sich beim Greifen, und
beim Gehen wird der Arm nach hinten gezogen und die Hand spastisch in halber
Beugung gehalten.

Seit mehreren Monaten wird bemerkt, dass er den linken Fuss etwas nach-
zieht. Der Tremor der rechten Hand hat sich gebessert, die Schrift ist immer

noch ataktisch. Ein gutes Beispiel fiir das spite Auftreten von Symptomen, wo
die Ursache in den Geburtsact fillt!

Ich freue mich, dass die neuneste Arbeit von Sachs19%) diesen wichtigen Ge-
sichtspunkt durch einige entschiedene Aensserungen unterstiitzt. Er sagt (8. 447 u.f):
.Ferner michte ich darunf hinweisen, dass gerade unter den wirklich congeni-
talen, man michte sagen hereditiren Fiillen sich solche befinden, die erst nach
dem vierten bis zehnten Monate die Symptome einer Gf.thirn{:rkrm-.kung erkennen
lassen. .. Ansserdem gibt es auch noch Fille, die doch sicher als congenitale
Fille im wahren Sinne des Wortes aufzufassen sind, die bis zum vierten oder

fiinften Monate absolut normal verlaufen, dann zom Stillstande kommen und in
kurzer Zeit dem Marasmus erliegen,”

J

-
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Die vielfachen Beriihrungspunkte des hier geschilderten Krank-
heitsbildes mit der allgemeinen Starre brauche ich nicht besonders
hervorzuheben. Man darf annehmen, dass das fiinfte Kind, wenn es
am Leben geblieben wiire, eine noch schwerere Form von cerebraler
Diplegie — wahrscheinlich eine bilaterale spastische Lihmung —
gezeigt hitte. Ueber die Complication mit Opticusatrophie und iiber
die Art der anatomischen Lision enthalte ich mich jeder Erdrterung.
Gegen die Verwechslung etwa mit Friedreich’scher Erkrankung mag
der Hinweis anf den spastischen Charakter des Leidens geniigen.

Ich kann es nicht unterlassen, auf die Aehnlichkeit des Krank-
heitsbildes meiner Fille mit dem der von Pelizaeus®?) heobachteten
Kranken hinzuweisen. Der erste dieser beiden Kranken, Ernst E., war
bei der Untersuchung 8 Jahre alt. Er wurde schnell und leicht ge-
boren, war zuerst dem Anscheine nach ganz normal. Im Alter von einem
Vierteljahre trat zuerst der Nystagmus auf und entwickelte sich in kurzer
Zeit bis zur damals beobachteten Stirke, Im zweiten Halbjahre wurde
bemerkt, dass das Kind in seinen Handbewegungen ungeschickt war
und die Beine meist ruhig hielt. Als die ersten Gehversuche ange-
stellt wurden, zeigte es sich, dass das Kind die Beinchen nicht in
seiner (Gewalt hatte, und allmilig im Verlaufe des zweiten Jahres
nahmen sie spastische Dauerstellungen an. Das Sprechen erlernte der
Knabe im Laufe des zweiten Jahres, sprach anfangs ganz natirlich,
erst vom Ende des dritten Jahres an wurde die Sprache schlecht.

Wir finden also hier denselben Verlauf einer allmiligen Ent-
hiillang der congenitalen Affection wie bei meinem Patienten Pepi
mit zeitweiliger Progression, und das resultirende Krankheitshild von
dhnlichen Ziigen: horizontalen Nystagmus lateralis mit blasser Papille
(Atrophia nervi optici bei meinen Kranken), verlangsamte Sprache
(Bradylalie), spastische Innervationsstérung der Arme (wie bei Norberf)
und spastische Lihmung der unteren Extremititen (paraplegische Starre
bei meinen Kranken) ohne Atrophie, ohne Sensibilititsstirung, mit er-
haltener elektrischer Erregharkeit und gesteigerten Sehnenreflexen.
Die Affection der Beine ist bei den Kranken von Pelizaeus hoch-
gradiger, die Intelligenz deutlich herabgesetat.

Die Affection ist in der Beobachtung von Pelizaeus familidr
und hereditiir; in der betreffenden Familie waren fiinf Personen in
der nimlichen Weise erkrankt, nimlich (auf einen Stammvater be-
zogen): ein Sohn, drei Enkel und ein Urenkel, simmtlich mannlichen
Geschlechtes (wie auch meine Patienten Knaben waren).
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IX.

Differentialdiagnose, Verlauf, Therapie.

Da ich mich nicht zur Absicht bekannt habe, eine Monographie
der cerebralen Diplegien zu liefern, darf ich iiber jene Themata kurz
hinweggehen, zu deren Belenchtung ich nichts Wesentliches bei-
bringen kann.

Anstatt einer Differentialdiagnose der cerebralen Diplegien, michte
ich eher die Begriffshestimmung derselben erértern. Ich anerkenne den
Standpunkt jener Autoren als einen zweckmissigen und bequemen,
welche schlechtweg von halbseitigen und doppelseitigen Hirnlihmungen
der Kinder sprechen und von vorneherein darauf verzichten, der
Diagnose auf diesem Gebiete eine engere und tiefere Bedeutung zu
geben, Ich weiss auch, dass keinerlei Abgrenzung und Begriffs-
bestimmung die Tugend besitzen kann, die gegenwirtige Unvoll-
stindigkeit unserer Kenntnisse iiber Klinik und pathologische Ana-
tomie dieser Affectionen zu corrigiren. Was mich davon abhilt, einer
blos symptomatischen Fassung des Begriffes ,doppelseitige Hirnlihmung
der Kinder® zuzustimmen, ist die Erwiigung, dass wir =olche Lihmungen
bei acuten und subacuten entziindlichen Hirnprocessen wie die Meningitis
tuberculosa, bei Pachymeningitis haemorrhagica, bei Tumoren kennen,
welche von den iibrigen Hirnlihmungen gesondert zu halten doch
ein Vortheil fir die klinische Praxis ist. Ueber diese negative
Charakteristik der cerebralen Diplegien komme ich natiirlich nicht
hinaus. Es kann auch von einer anderen Definition derselben nicht
die Rede sein, als durch die Summe der im Vorstehenden be-
sprochenen Charaktere gegeben ist. ,Cerebrale Diplegien®, diesen
Terminus gebrauche ich, wie den im Titel der ,Klinischen Studie®
(hemiplegische Cerebrallihmung) als eine provisorische Zusammen-
fassung, die aber doch klinische, nicht symptomatische Bedeutung
hat. Innerhalb dieser klinischen Kategorien weiss ich nichts Anderes
zu unterscheiden als klinische Typen: allgemeine Starre, paraplegische
Starre, bilaterale spastische Hemiplegie und congenitale Chorea oder
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Athetose. Eine Scheidung nach pathologisch-anatomischen Momenten
wiire gewiss vorzuziehen, und eine itiologische wire vielleicht das
letzte Anzustrebende, allein Beides ist heute noch unmiglich, da von
den anatomischen Vorgiingen nur die monotonen Endverinderungen
und diese nicht iiberall bekannt sind, und die Kenntniss der Krank-
heitsprocesse und deren Ursachen nicht so weit reicht, um fiir die
meisten Formen zu ergeben, was man tiglich in der klinischen Praxis
braucht, einen Namen und eine Rubrik zur Unterbringung®).

Mehr als dies heansprucht die Aufstellang der ,cerebralen
Diplegien* nicht zu leisten. Mit dieser Begriffsbestimmung verein-
facht sich aber wesentlich die Aufgabe der Differentialdiagnose, ent-
fillt inshesondere die Unterscheidung von der ,cerebralen Kinder-
lihmung®, welche die verschiedenen Autoren, je nach der Weite ihres
Gesichtskreises, bald fiir sehr leicht, bald fiir kaum jedesmal méglich
erkliren.

Die Schwierigkeit der differentialdiagnostischen Unterscheidung
von der multiplen Sklerose kann ich an einem Beispiele erliutern,
welches in unserer Ordination selbst vorgekommen ist.

Helene Bauer, 7 Jahre. Das fiinfte Kind, das schwiichere eines Zwillings-
paares, begann mit 11, Jahren zu sprechen, erst mit 3 Jahren zu laufen. Mit
21/, Jahren, also noch vorher, ein Anfall von schwerer Diphtheritis, in deren Ver-
lauf das Kind durch Tracheotomie vor dem Ersticken bewahrt wurde. Das Kind
hat schon vor dieser Erkrankung etwas mit den Hiinden gezittert; seither soll sich
das Zittern verstiirkt haben. Uebrigens sonst gesund, keine weiteren Erscheinungen

aunfgetreten. Nach der Diphtheritis soll eine Zeit lang Gaumenlihmung be-
standen haben.

Status praesens. Blasses, miissig genihrtes Kind. Tracheoctomienarbe am
Halse. Intelligenz anscheinend gut, Die Sprache langsam, monoton, etwas niselnd.
Gaumen wird gut gehoben, grosse Tonsillen, Pupillen sehr weit, reagiren etwas

-

*) Herr Prof. Striimpell hat den Verfassern der _Klinischen Studie* in
einer sonst wohlwollenden Beurtheilung den Vorwurf gemacht, dass .5ie mit dem
ihnen zn Gebote stehenden reichen Riistzeuge ansgezeichneter Kenntnisse und
weitreichender Erfahrung auch nicht einmal den ernsten Versuch gemacht haben,
in die Behandlung und das Verstiindniss der wirklich entscheidenden Fragen etwas
tiefer einzudringen“. Die Verfasser haben alle Gesichtspunkte und méglichen Aus-
gangspunkte tieferen Eindringens beriicksichtigt, auf welche sie ihre Beobachtungen
und die Mittheilungen der Autoren hinwiesen. Sie sind dabei nicht viel weiter
gekommen als Andere vor ihnen. Striimpell meint selbst, er sei natiirlich weit
entfernt, den Verfassern daraus einen Vorwurf zu machen, Dann ist es aber unklar,
welchen Versuch unterlassen zu haben er ihnen doch zum Vorwurf macht. Ohne
neue und sorgfiltig bearbeitete Autopsien wird ein Fortschritt anf diesem Gebiete
kanm moglich werden, und von diesem -Riistzeug® stand doch den Autoren der
-Klinischen Studie® nichts zu Gehote.

g ol
e e il
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trige, Sehvermigen gut. Kein Nystagmus. Die Gesichtsinnervation rechts weniger
gut als links. Die Muskelkraft schwach, vorgestreckte Zunge zittert.

) Die Arme zeigen bhei intandirten Bewegungen einen raschen Tremor, der
sich im Verlanfe der Handlung noch etwas steigert und so an den der multiplen
Sklerose erinnert. Nebsthei sind die Bewegungen der Arme deuntlich ungeschickt,
ataktisch

Die unteren Extremitiiten in leichter Spannung, Patellarreflexe gesteigert.
etwas Fmssclonus. Der Gang ist manchmal leicht taumelnd, andere Male gut.

Kein Nombery'sches Phinomen.

Unter elektrischer Behandlung eher Besserung (mehrmonatliche Be-
obachtung).

Was einige meiner jungen Collegen veranlasste, in diesem Falle
die Diagnose auf multiple Sklerose zu stellen, war das Zusammen-
treffen der Bradylalie und des Intentionstremors mit einer paraplegi-
schen Starre, und die in frither Jugend iiberstandene Infectionskrank-
heit schien das erwiinschte iitiologische Moment abzugeben. Ich
musste doch diese Auffassung ablehnen, weil die Anamnese des Falles
(Zwillingsgeburt, spiite Entwickelung, Tremor vor der Diphtheritis) anf
die cerebralen Diplegien hinzudeuten schien, und weil von dem Symptom-
complexe der multiplen Sklerose nur zu wenig Einzelsymptome an-
wesend waren.

E
|

Ein anderer Fall, der zu ihnlichen Erwigungen herausfordert,
ist von Naef'*’) als multiple Sklerose mitgetheilt worden.

H. Karl, 4 Jahre. Sechstes Kind, im siebenten Schwangerschaftsmonate
geboren; von Anfang an zeigte sich ,eine bedeutende Schwiche® der unteren

Extremitiiten.
Intelligenz etwas zuriickgeblicben. Die mimischen Bewegungen rechis minder
gut als links. Sprache langsam und monoton. Rechtsseitiger Strabismus convergens.

An den Armen vielleicht eine Spur von Spannung.
Die unteren Extremitiiten werden meist in leichter Flexionsstellung gehalten.

Links besteht auch wirklich leichte Contractur und steht der linke Fuss immer
in Spitzfussstellung. Auch der rechte Fuss hat einige Neigungz zu dieser Stellung
Die passive Beweglichkeit ist gut, nur die Abduction des rechten Beines stisst

aunf intensiven Widerstand ; die activen Bewegungen werden plump und ungeschickt

ausgefiihrt.

Patient kann nicht allein gehen, sondern kriecht auf allen Vieren. Gefiihst,
geht er deutlich spastisch, mit Ueberwindung einer starken Addunctorenspannung.
Sehnenreflexe dentlich verstiirkt.

Bei der klinischen Vorstellung (Wyss) wurde wegen des Zu-
sammentreffens der auffallenden Sprache und der leichten Gesichts-
parese mit der spastischen Paraplegie die Diagnose auf multiple
Sklerose gestellt. Es geniigt zum Widerspruch, die fiir die cerebrale
Diplegie charakteristische Gruppe: — Frithgeburt, Strabismus, para-
plegische Starre — hervorzuheben.
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Der Facialisparese kommt eine fiir die Diagnose entscheidende
Bedeutung nicht zu. Ein Blick anf meine Tabelle mag zeigen, wie
hinfig sich eine solche asymmetrische Mimik bei den unzweifelhaftesten
Diplegien findet. _

Die Frage stellt sich vielmehr, ob Bradylalie, Intentionstremor
und Nystagmus (Fille von Pelizaeus und mein Briiderpaar) mit der
Diagnose der cerebralen Diplegie unvereinbar sind, so dass sie zur
Annahme einer multiplen Sklerose nithigen?

Geht man von einer Sammlung unverkennbarer Diplegien aus,

so findet man, dass bald Nystagmus, bald ein ataktischer Tremor, bald
verzigerte und monotone Sprache sich dem gewdhnlichen Symptomen-

complexe beimengt, so dass keines dieser Zeichen als ungehérig zu
einer cerebralen Diplegie betrachtet werden darf. Fille, die mehr als
eines dieser in Rede stehenden Symptome aufweisen, sind zwar
seltener, zeigen aber dann auch andere Charaktere, welche ihre Zu-
gehiirigkeit zu den cerebralen Diplegien bekunden, z. B. die Aetiologie
der Frithgeburt, Zwillingsgeburt oder Asphyxie.

Dass die Symptomengruppe : Intentionstremor, Nystagmus, Brady-
lalie vollzihlig gefunden wiirde, trifft in den hier betrachteten zweifel-
haften Fillen nicht zu; sie kinnte sich auch gelegentlich einmal
finden, ohne dass man darum auf die Diagnose der cerebralen Diplegie
verzichten miisste. (Bei Pelizaeus fehlt der Intentionstremor; dafiir
ist, wie bei meinen beiden Patienten, Ungeschicklichkeit der Arme
vorhanden ; bei der kleinen Bauer fehlt der Nystagmus.)

Andererseits ist ja bekannt, dass keines dieser Symptome der
multiplen Sklerose allein eigenthiimlich ist und fiir sie charakteristisch
wiire.

Es ist hier am Platze, darauf aufmerksam zu machen, dass die-
selben Symptome, welche die cerebralen Diplegien, wenn wir so sagen
diirfen, der multiplen Sklerose entlehnen kéinnen: Bradylalie, Intentions-
tremor und Nystagmus, sich auch bei einer anderen Nervenkrankheit
des kindlichen Alters, bei der Friedreicl’schen Krankheit wiederfinden,
Denken wir uns eine solche Diplegie, wie wir sie nach den Fillen
von Pelizaeus, dem meinigen und den beiden vorhin mitgetheilten,
construiren kénnten, mit diesen drei Symptomen ausgestattet, so
wiirde ein solches Bild grosse Aehnlichkeit mit der Firiedreich’schen
Krankheit haben, ja die gewisse Ataxie der Arme. die Neigung zu
einem taumelnden Gang wie bei der kleinen Bauner wiirde die
Aehnlichkeit noch steigern, und nur durch den Umstand, dass der
spastische Symptomencomplex (paraplegische Starre mit Reflexsteige-
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rung) den tabischen (Ataxie des Ganges, Romberg’sches Phinomen,
Reflexaufhebung) vertritt, wiirden sich beide Affectionen scharf von
einander scheiden.

Die verlangsamte monotone Sprache unserer Diplegien hat in der
That mehr Aehnlichkeit mit der Sprache bei Friedreich’scher Ataxie,
als mit der classisch scandirenden der multiplen Sklerose. Der Inten-
tionstremor unserer Fille ist auf die Arme beschrinkt, nicht wie
bei multipler Sklerose ein allgemeiner. Neben ihm findet sich eine
Andeutung von Ataxie. Man wire fast versucht, aus den angegebenen
Elementen ein dem Friedreich’schen verwandtes, ihm theilweise gegen-
sitzliches Krankheitshild, eine spastische Friedreich’sche Krank-
heit zusammenzusetzen.

Kehren wir aber zur multiplen Sklerose zuriick. Diese Erkrankung
wird, wie auch Unger**®) treffend darlegt, nicht so sehr durch die in
Frage stehenden drei Symptome oder durch andere charakterisirt,
sondern wesentlich darch ihren Verlauf, die progressive Entwickelung
unter Schiiben, welche sich nicht selten durch apoplektiforme An-
fille einleiten, unterbrochen von zeitweiligen, oft sehr weitgehenden
Remissionen. Wo sich dieser Charakter micht in einem Falle auffinden
lasst, ermangelt die Diagnose selbst beim Erwachsenen der Sicherheit,
und um so gerathener scheint es, mit ihrer Annahme im Kindesalter
vorsichtig zu sein, da sie hier auch nicht durch eine Autopsie bezeugt
ist. (Der eine Fall von Schiile wies diffuse Sklerose anf.) Von einem
solchen Verlaufe lassen nun die hier fiir die Differentialdiagnose in
Betracht gezogenen Fiille nichts erkennen, sie ergeben vielmehr Bilder,
die von einer frithen Zeit an stationidr geworden sind.

Noch schwieriger als die Anerkennung der multiplen Sklerose
des Kindesalters mag iibrigens deren Abweisung dem Kliniker werden.
Die pathologische Anatomie hat uns gelehrt, dass diese anatomisch
gut charakterisirte Krankheit klinisch in so verschiedenen und oft so
unscheinbaren Bildern auftritt, dass man sich nicht verwundern wiirde,
wenn es sich etwa herausstellen sollte, dass ein Theil der erworbenen
paraplegischen Starren des Kindesalters aunf einer multiplen Sklerose
beruht. Eine diagnostische Aufgabe ist mit der Anerkennung dieser
Moglichkeit nicht gegeben. Die Entscheidung der ganzen Frage liegt
bei der pathologischen Anatomie, welcher der Nachweis obliegt, dass
multiple Sklerose iiberhaupt im kindlichen Alter auftritt. Auch die
Frage, ob die multiple Sklerose etwas mit der diffusen Hirnsklerose
des Kindesalters oder mit einzelnen Arten derselben gemein hat, ver-
dient anfgeworfen zu werden, harrt aber noch ihrer Beantwortung.
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Ich will es ferner nicht unterlassen, darauf hinzuweisen, dass
zwei andere Affectionen des Kindesalters, die Friedreich’sche Ataxie
und die Pseudohypertrophie (Paralysis pseudohypertrophica), ein Vor-
stadium haben, welches sich von der Geburt bis zur Ausbildung der
Krankheitssymptome (im sechsten bis zwilften Lebensjahre) erstreckt,
und dem ein diagnostisches Interesse znfallen diirfte. Es ist meines
Wissens nicht bekannt, ob die Kinder, bei denen man zu einer gewissen
Lebenszeit diese Krankheiten diagnosticirt, bis dahin normal sind,
oder ob sie bereits im Vorstadium Symptome zeigen, die zu einer
Verwechslung mit cerebralen Diplegien Anlass bieten kdnnten.

Ueber den Verlauf der cerebralen Diplegien etwas allgemein
Giltiges zu sagen, unterliegt vielen Schwierigkeiten, und man mag
geneigt sein, darin einen Beleg fir die Mannigfaltigkeit der Zustinde
zu sehen, welche dieser Name zusammenfasst. Indess wird sich bei
niherer Betrachtung doch herausstellen, dass Verschiedenheiten des
Verlanfes nicht geeignet sind, zu scharfen Trennungen der Formen
verwerthet zn werden.

Die grosse Gruppe von wihrend der Geburt erworbenen Diplegien
(Little'sche Krankheit), welche den Kern der cerebralen Diplegien
des Kindesalters bildet, zeigt einen nahezu einheitlichen Verlauf,
nimlich denjenigen, welcher der Affection durch den Ablauf der ober-
flichlichen Hirnblutung vorgeschrieben ist. Die pathologische Verinde-
rung erfolgt hier innerhalb kurzer Zeit, wihrend des Geburtsactes; es
handelt sich nicht um einen chronischen krankhaften Process, sondern
um ein acutes Trauma, und der chronizche Process, welcher in der
Hirnrinde diesem Tranma folgt, hat einen regressiven Charakter. Dem-
zufolge gibt es anfangs etwa Convulsionen, deuntliche Lihmung, oder
Beides fillt auch weg, und die Erscheinungen der Starre sind entweder
sofort merklich oder zeigen sich nach einem Zeitranum von Latenz,
der mehrere Monate bis 2—3 Jahre umfasst. Da ein Stiick des
Krankheitshildes in der Verspiitung jener Functionen besteht, die, wie
Sprechen und Gehen, eine rege Grosshirnbetheiligung erfordern, so
kann man auch hier ein Stadium unterscheiden, welches scheinbar
progressiver Natur ist, eigentlich aber der allmiligen Ueberwindung
der Latenzperiode entspricht. Dann aber ist die Erkrankung ab-
geschlossen. ihre Symptome bleiben stationiir und lassen ein gewisses
Maass von Milderung erkennen. Es ist demnach anzunehmen, dass der
durch das Geburtstrauma angeregte Process in der Gehirnrinde spontan
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zum Erléschen kommt, und hiemit stimmt auch die Seltenheit der
Epilepsie bei den Little'schen Erkrankungen. Wir haben uns in der
pKlinischen Studie® ja auf den Standpunkt von Marie gestellt, dass
die Epilepsie Folge und Anzeichen eines in seiner Dauer unbegrenzten
Processes ist, welcher von einer einmaligen Lision, einer infectiisen,
traumatischen u. dgl. ausgehend, sich mit grisserer oder geringerer
Energie iiber die ganze Hirnrinde erstreckt. Wir wagten selbst die
Vermuthung, dass dieser Process dadurch Epilepsie und seine iibrigen
Storungen erzeuge, dass die stirkere Neuroglia das durch die Initial-
lision geschwichte Nervengewebe itberwinde und allmiilig zum Schwund
bringe.

Verstindlich ist es nun nicht, dass ein solcher chronischer Process,
wie er der Epilepsie zu Grunde liegt, sich nicht an das initiale Trauma
der Little’schen Erkrankungen anschliessen will. Aber es scheint eine
bedeutsame Thatsache zu sein, fiir welche jede kiinftige Theorie der
Epilepsie Rechenschaft geben miisste. Man kénnte versucht sein, den
Gedanken Marie’s von der Nothwendigkeit eines infectitsen Agens
zur Entstehung der Epilepsie hier anfzunehmen, wenn nicht rein
traumatische Zufille des Gehirnes nach der Geburtsperiode so sicher
zur Epilepsie fiihren wiirden. h

Dieser gleichformige Verlauf erleidet eine Abinderung bei den
choreatischen Formen (insoferne dieselben auf Little’sche Aetiologie
zuriickzufiithren sind). Hier kann es sich treffen, dass dem Stadinm
der Chorea ein sicher beobachtetes Stadium von Lahmung vorhergeht,
80 dass die Chorea als ,Spiitchorea® zu bezeichnen wire (z. B, Audry
LXXXIII), oder die Chorea tritt spontan auf, nach dem Typus unserer
halbseitigen choreatischen Parese, und dann nicht selten nach einer
ungewohnlich langen Latenzzeit. In Folge des letzteren Umstandes
wird diese Chorea (wie anch die halbseitige choreatische Parese) zu
einer Erkrankung der spiiteren Kinderjahre und zeigt vom Moment
ihres Auftretens an eine Progression, die aber dann doch nach
kiirzerer oder lingerer Zeit bei einer gleichmissigen Intensitit der
Symptome Halt macht. Der Unterschied des klinischen Verlaufes ist
hier innerhalb der Formen der Litile’'schen Krankheit derselbe, wie
wir ihn in der ,Klinischen Studie“ fiir die halbseitigen Liahmungen
gefunden haben™*).

*) Sachs'®) hat gegen unsere Aufstellung der choreatischen Parese Einwen-
dungen erhoben, die ich zufolge meiner Werthschitzung des Autors hier beriick-
sichticen will. Er sagt: ,Ich habe mich nicht iiberzeugen kionnen, dass der acute
Beginn mit spastischer Parese oder der  langsame Anstieg® mit choreatischen
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Der Verlauf der extrauterin acquirirten Diplegien zeigt griissere
Mannigfaltigkeit. Hier wire eigentlich all'’ das zu wiederholen, was
iiber den Verlauf der halbseitigen Lihmungen in der ,Klinischen
Studie“ gesagt ist, da letztere ja zum grissten Theile acquirirte Er-
krankungen sind. Es kann sich hier um einmalige und bald ab-
geschlossene Krankheitsprocesse handeln, denen ein Stillstand oder
Riickgang im klinischen Bilde entspricht, um chronische Processe,
die sich an einen acuten anschliessen, oder um von vorneherein
chronische Processe.

Demgemiiss kann es bei den Diplegien wie bei den Hemiplegien
zur Entwickelung von Epilepsie, zu neuen Ansitzen und zur Pro-
gression dieser Erscheinung bis zum Tode kommen. Wir besitzen derzeit
keinen Anhaltspunkt, einen solchen Verlauf aus den Symptomen des
Falles zu errathen. Sollte eine Differentialdiagnose gegen die multiple
Sklerose erforderlich sein, so wiirde das sonst unterscheidende Merk-
mal der mangelnden Progression hier vermisst werden.

Iech beabsichtige nicht, an dieser Stelle die dort gemachten
Bemerkungen zu wiederholen. Fiir die Diagnostik innerhalb der cere-
bralen Diplegien ist nur der Satz hervorzuheben, dass eine Diplegie,

Bewegungsstiirungen ausschliesslich oder anch nur in einem auffallend grossen
Procentsatz der Fille vorkommt. Ich habe sogar das Gegentheil ebenso hédufig
wahrgenommen und habe, um dies zn beweisen, unter der grossen Anzahl meiner
Fille die oben beschriebenen Fiille VIII, IX und X herausgesucht.* Man sollte nun
erwarten, dass diese Beispiele im Gegensatze zn unserer Behauptung zeigen, wie
sich eine ,primire Athetose* nach heftigen Initialerscheinungen acut entwickeln
kann, Das Gegentheil trifft zn, Die drei Fille von Sachs sind Beispiele gemeiner
spastischer Parese mit ,Spitchorea® :

Fall VIII: 17jahriger Jiangling. Mit 10 Monaten Krimpfe, gleich nach
dem erstenAnfalleLahmung des rechten Armes und Beines, Wann die im
Status beschriebene Athetose aufgetreten, wird nicht mitgetheilt.

Fall IX: 32jihriger Mann. Im zweiten Jahre plitzlich heftige Conval-
sionen, schon nach den allerersten Convulsionen Lihmung der

ganzen linkenKorperhilfte. Spitathetose, Beginn derselben wiederum nicht
angegehen.

Fall X: 9 Jahre, Ging eines Abends gesund zn Bette, am folgenden
Morgen ohne Fieber und Krimpfe rechtsseitige Hemiplegie und
Aphasie. Die Lihmung blieb wochenlange bestehen. Beginn der Athetose nicht
angegeben,

Wir diirfen da wohl fragen, worin der Widerspruch gegen unsere Auf-
stellung der primér choreatischen Parese begriindet ist. Sachs scheint unsere
berechtigte Unterscheidung einer _Frihchorea® von einer ,Spitchorea®, die er
salbst citirt, fir diese Fiille vergessen zu haben.
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auch wenn sie in die Form der allgemeinen Starre gekleidet ist,
nicht auf die Littlésche Aetiologie zu heziehen wiire, sobald sie
Epilepsie und unzweifelhafte Verschlimmerung entwickelt.

Von den congenital bedingten Diplegien — ich habe wiederholt
anfmerksam gemacht, dass es nicht immer leicht fillt, dieselben von
acquirirten zu trennen — ist eine gemeinsame Art des Verlaufes
ebensowenig wie von den acquirirten zu hehaupten. Wir finden auch
hier abgeschlossene und progressive Krankheitshilder, und miissen an-
nehmen, dass die Kinder ebensowohl fertige Defecte wie floride,
extrauterin fortschreitende Krankheitsprocesse mit anf die Welt
bringen oder auch nur die Disposition zu letzteren. An congenital
bedingter Epilepsie ist nicht zu zweifeln.

Die Therapie der cerebralen Diplegien zu behandeln, liegt ausser-
halb des Rahmens dieser Arbeit. Indess muss ich aufmerksam machen,
dass die allgemeine und paraplegische Starre der Therapie einen
Angriffspunkt bietet, den wir bei den hemiplegischen Formen ver-
misst haben. Widersetzte sich dort die Léhmung den Bestrebungen
der Therapie, so sind hier die Bewegungsstérungen der Therapie zn-
ginglich, insoferne sie von Starre und nicht von Lihmung abhingen.
Je reiner ein Fall diese Eigenthiimlichkeit der allgemeinen Starre
zeigt, desto giinstigere Aussichten bietet er fiir die Behandlung. Da
far einen therapentischen Erfolg ferner erfordert wird, dass die Affec-
tion keinen progressiven Charakter habe, so wird sich der Kreis der
besserungsfihigen Formen etwa mit dem Umfange der Liftle’schen
Krankheit decken. Die Therapie selbst ist eine chirnrgisch-orthopidische,
sie wird sich sowohl auf die Muskeln erstrecken, welche in danernder
Verkiirzung, als auf die, welche in activer Spannung gehalten werden.
Eine Unterscheidung dieser beiden Verhiltnisse wird bekanntlich durch
die Chloroformnarkose ermiglicht.

Die Versuche einer chirurgischen Therapie cerebraler Diplegien,
welche das Gehirn zum Angriffspunkte nehmen, hier zusammenzustellen,
wie ich es mit Rie fir die halbseitigen Lihmungen gethan habe,
unterlasse ich mit Riicksicht auf den Umfang dieser Arbeit.

Ich will schliesslich noch eines geistreichen Verfahrens Er-
wihnung thun, dessen sich nach Sachs’ Mittheilung der amerikanische
Chirurg Gibney zur Behandlung der stirenden Spontanbewegungen der
oberen Extremititen bedient. (ibney lisst die Kranken an den athetoti-
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schen Hinden eine genau angepasste eiserne Platte tragen, welcl
durch ihre Schwere der Unruhe entgegenwirkt. Wir haben an uns
Ordination gleichfalls mit der Einfithrung dieser Therapie begonne:

*¥) Prof, Ewlenburg wirft den Auntoren der ,Klinischen Studie® in einer
liehenswiirdigen Kritik ihrer Arbeit vor, dass sie ,von den nicht ganz erfo
mechano-therapeutischen, orthopéidischen und elektro-therapeutischen Bestrebun
keine Kenntniss genommen haben. Prof. Ewlenbury schligt diese Bestrebu
wohl selbst nicht sehr hoch an. Wir haben den Eindruck, als passe diese
rakteristik: ,Aeusserst miithselig, aber auch nicht ganz erfolglos®, auf die The
der allgemeinen Starre, nicht anf die der cerebralen Hemiplegien, £5

Wir stehen ferner mit dieser Schitzung der Therapie bei den cerebralen
Hemiplegien nicht allein, wenngleich der Abschnitt fiber Therapie bei andarmg
Autoren ehrenhalber etwas linger ausgesponnen wird. Wir kénnen mit einem
Ausspruch von Allen Starri®) schliessen: Hemiplegia, sensory defects and imbe-
cility occurring with or without epilepsy in children are chronic diseases, in-
curable by medical treatment.* !
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Einige Ergebnisse iiber die Cerebrallihmungen der Kinder.

1. Die cerebralen Lihmungen des Kindesalters treten
unter verschiedenen klinischen Formen auf, als deren Typen die
folzenden anzufithren sind:

1. spastische Hemiplegie, 2. choreatische Hemi-
parese, 3. bilaterale Hemiplegie, 4. allgemeine Starre,
5. paraplegische Starre, 6. paraplegische Lihmung,

1. bilaterale Chorea oder Athetose.

Sie zeigen ferner eine grosse Mannigfaltigkeit von Uebergangs- und
Mischformen zwischen diesen Typen.

2. Threr Entstehung nach kénnen sie eingetheilt werden in
@) congenital bedingte, &) bei der Geburt entstandene,
¢) extrauterin acquirirte. Es ist aber nach den klinischen Eigen-
thiimlichkeiten des Falles hiichst selten, nach dessen Anamnese nicht
immer maglich, diese Unterscheidung zu treffen.

3. Die anatomischen Befunde, welche diesen Lihmungen zu
Grunde liegen, sind sehr mannigfacher Natur, theils Ergebnisse
von evident vasculiiren Erkrankungen, wie sie auch beim Erwachsenen
gefunden werden, theils dem Kindesalter eigenthiimliche Verinde-
rungen wie die Porencephalie, die lobire atrophische und die hyper-
trophische Sklerose. In einer Reihe von Fillen sind auch diese
letzteren Befunde als Ausgiinge einer vasculiren Erkrankung erkannt
worden.

4. Es ist im Allgemeinen nicht miglich, einzelne der klini-
schen Bilder auf einzelne der anatomischen Verdnderungen
zii bezichen. Man muss vielmehr die ganze Reihe klinischer Formen
der ganzen Reihe pathologisch-anatomischer Befunde gegeniiberstellen.

5. Es ist bis jetzt fast niemals miglich, aus dem klinischen
Bilde eines Falles dessen pathologische Anatomie zun er-
schliessen. Der umgekehrte Schluss ans dem Sectionsbefunde auf
die Krankheitssymptome wiihrend des Lebens diirfte noch seltener

gelingen und wird vielleicht niemals méglich werden.
Beitrige zor Kinderheilkonde. N. F. 111, 11
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6. Die pathologisch-anatomischen Bedingungen fiir die
Entstehung einer choreatischen Parese und einer bilateralen Athetose
sind unbekannt. Die Bedingungen fiir die allzemeine und paraplegische
Starre scheinen folgende zu sein: 1. dass die Lidsion hauptsichlich
den medialen Rand der Hemisphiren betrifft, 2. dass sie nur ober-
flichliche Schichten der Rinde intensiv beschiddigt hat. — Spastische
Hemiplegie und bilaterale Hemiplegie rithren von intracerebralen
Liasionen oder tiefgehenden Rindenerkrankungen oder completen
Defecten her.

7. Die Sectionsbefunde gestatten zumeist die Unterschei-
dung der congenital bedingten Lihmungen von den anderen,
da mit einer intrauterinen Gehirnerkrankung eine oder die andere Weise
von Entwickelungshemmung verkniipft ist. Die Unterscheidung
der Geburtslihmung von der extrauterin erworbenen ist
bis jetzt nicht mit Sicherheit méglich, aber nicht aussichtslos.

8. Die Processe, welche die Hirnlihmungen der Kinder hervor-
rufen, sind sicherlich verschiedenartiger Natur, zum grisseren Theile
nach ihren wesentlichen Eigenthiimlichkeiten derzeit noch unbekannt.
Dem Verlaufe nach setzen sie theils acut ein und gelangen bald zum
Abschlusse, theils setzen sie sich nach acutem Beginne in ein chro-
nisches Stadium fort, und endlich scheinen sie auch von vorneherein
chronischer Natur sein zu’ kinnen.

9. Die Processe, welche intrauterine Gehirnerkrankung
und Entwickelungshemmung machen kénnen, sind nahezu villig
unbekannt. Von den itiologischen Momenten, welche solche Pro-
cesse bedingen, sind: acute Erkrankung, psychische Alteration und
allgemeine Kachexien der Mutter (Syphilis) als bestimmend fiir die
Aushbildung der Hirnlihmungen der Kinder sichergestellt.

10. Der Process, welcher die Geburtslihmungen der Kinder
erzeugt, ist bekannt. Er ist traumatischer Natur und besteht in
einer Blutung aus den Gefissen der Gehirnhiute, welche zunichst
oberflichliche Rindenschichten schiidigt. Auch intracerebrale Blutungen
kinnen bei der Geburt zu Stande kommen. Zur Entstehung
dieser Blutungen coneurriren zwei Momente, der tranmatische Factor
der protrahirten und asphyktischen, auch der beschleunigten Geburt,
und die Zerreissbarkeit der Hirngefisse in Folge von allgemeiner
Sehwiiche (Frithgeburt) und Kachexien.

11. Die Processe, welche im Extrauterinleben bei Kindern
Hirnlihmungen hervorrufen, sind (abgesehen von Tumor, tuberculiiser
Meningitis w. & w.) nur fiir einen Bruchtheil der Fille bekannt.
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Fir diese Fille steht es fest, dass der Krankheitsprocess infectioser
Natur ist und entweder in der directen Localisation des Krankheits-
trigers im Gehirn oder in einer Lision der Gehirngefisse, die direct
oder indirect vermittelt ist, besteht.

12. Zahlreiche Fille, die sich so nach der Einwirkung der
bekannten Affectionen des Kindesalters entwickeln, migen trotzdem
einer congenitalen Bedingung nicht entbehren. Zahlreiche Fille,
die im Extrauterinleben acut auftreten, wo die Infection nicht sicher
nachweishar ist, mdgen eigentlich auf eine bereits congenitale oder
schon bei der Geburt gesetzte Schidigung zuriickzufithren sein.

13. Die congenital bedingten Lihmungen erscheinen vor-
zugsweise in den Formen der spastischen Diplegien (hilaterale Hemi-
plegie und paraplegische Lihmung), ferner als spastische Hemiplegie
und bilaterale Athetose, doch ist auch die congenitale Entstehung einer
allgemeinen und paraplegischen Starre nicht ausgeschlossen.

14. Die Geburtslihmungen erscheinen vorwiegend als allge-
meine und paraplegische Starre, ferner als bilaterale Athetose (primir
oder nach einem Stadium von Lihmung). Spastische Hemiplegien sind
als Geburtslihmungen sichergestellt, schwere spastische Diplegien nicht
ausgeschlossen.

15. Die extrauterin erworbenen Lihmungen erscheinen
vorwiegend als spastische Hemiplegien, ferner als schwere spastische
Diplegien. Allgemeine und paraplegische Starre sind als extrauterin
erworbene Affectionen nicht ausgeschlossen, halbseitize und bilaterale
Athetosen sichergestellt.

16. Die spastische Hemiplegie ist zumeist eine extrauterin
erworbene, in seltenen Fillen Ausdruck einer Geburtslihmung oder
congenital entstanden. Ein Drittel der erworbenen Fille ist infectidser
Herkunft. Die diesen Hemiplegien zn Grunde liegenden Processe
scheinen acut einzusetzen, und dann einen secunddren chronischen
Process im Gehirn anzuregen. Das Symptom des letzteren Processes
ist die hinzutretende Epilepsie, die in seltenen Fillen auch der Lih-
mung vorangeht. Die Lihmung dieser Fille nimmt einen regressiven
Verlauf, complicirt sich aber hiufig mit einer zunichst progressiven
(Spét-) Chorea.

17. Die seltenere choreatische Hemiparese ist ausgezeichnet
durch ihre allmilige Entwickelung und das Fehlen der Epilepsie. Thre
itiologischen und pathologisch-anatomischen Bedingungen sind unbe-

kannt. Der ihr zu Grunde liegende Process scheint von vorneherein
11*
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ein chronischer zu sein. In einer Reihe von Fillen ist das psychische
Trauma fiir ihre Auslésung massgebend.

18. Die allgemeine Starre, ausgezeichnet durch zwei klini-
sche Ziige: 1. das Ueberwiegen von Starre iiber die Lihmung,
und 2. die stirkere Affection der Beine, hat ihre anatomische Bedin-
gung in einer Lision, welche am intensivsten die Umgebung des
medialen Randes der Hemisphire und dort die oberflichlichsten Schichten
der Rinde betrifft.

19. Die allgemeine Starre ist zu allermeist eine Geburts-
lihmung, indess ist auch erworbene allgemeine Starre sichergestellt,
und eine ganze Reihe von Fillen muss congenital bedingt sein.

20, Der Process der Meningealblutung, welcher der mit-
geborenen allgemeinen Starre zu Grunde liegt, scheint binnen Kurzem
zum Abschlusse zu kommen, denn diese Fille von Geburtslihmung
zeigen regressiven Verlanf und geringe Neigung zur Entwickelung von
Convulsionen. In der Aetiologie der allcemeinen Starre als Geburts-
lihmung spielt die Schwergeburt die Hauptrolle, Frithgeburt eine
Nebenrolle.

21. Die allgemeine Starre ist durch fortlanfende Ueber-
gangsformen mit der bilateralen Hemiplegie und mit der para-
plegischen Starre verkniipft. Auch der einzelne Fall von allgemeiner
Starre kann sich in seinem Verlanf in paraplegische Starre umwandeln.

22. Die bilaterale spastische Hemiplegie, die schwerste
Form der Cerebrallihmung, ist ebenso hiinfiz congenital bedingt, als
durch extrauterine Erkrankung erworben.

23. Die paraplegische Starre i1st, wie die allgemeine, zu-
meist Geburtslihmung, selten congenital bedingt, in einer Anzahl von
Fillen acqnirirt. In ihrer Aetiologie spielt das Moment der Friih-
geburt die fiberwiegende Rolle; klinisch ist sie durch die hiufige
Complication mit Strabismus ansgezeichnet.

24. Die paraplegische Lihmung ist, wie die bilaterale
Hemiplegie, congenital oder durch frithzeitige extrauterine Erkrankung
erworben.

25. Die bilaterale Chorea oder Athetose kann ehbenso-
wohl congenital bedingt, als bei der Geburt oder extrauterin erworben
sein. Im ersteren Falle scheint psychisches Trauma der Mutter fiir
sie bestimmend zu sein. Die congenitale Athetose ist stets eine
primiire, die erworbene kann eine primiire sein oder (als Spitathetose)
einem Stadium von Lihmung folgen. Von allen dhnlichen Affectionen
mit Chorea oder Athetose unterscheidet sie sich durch das bei ihr
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5 Tﬂ fehlende spastische Element. Sie kann jede Combination mit
~ einer Hemiplegie, allgemeinen oder paraplegischen Starre eingehen.

26. Die erste Stelle in einer Generationsreihe scheint
das Kind zn Geburtslihmungen, eine spite Stelle zu congenital
bedingten Affectionen zu disponiren,

27. Die infectitse Aetiologie sowie die sogenannten Little-
schen Momente sind vielleicht in einer Reihe von Fillen, die sich
durch starke Beeintrichtigung der Intelligenz auszeichnen, nicht die
wirklichen Ursachen der Cerebrallihmung, sondern concurrirende
Ursachen bei congenitaler Disposition (Syphilis?)

28. Asphyktische schwere Geburt disponirt zumeist zu
allgemeiner Starre, ist aber mit jeder anderen Form einer Cerebral-
lahmung vertriglich,

29. Frithgeburt zeigt eine innige #tiologische Beziehung zur
paraplegischen Starre, keine zu den Athetosen, und ist mit den
Hemiplegien unvertriglich.

30. Extraunterine Erkrankung erzeugt die Mehrzahl der
Hemiplegien und die schwersten Formen von spastischen Diplegien.

31. Psychisches Trauma der Mutter scheint, wie psychi-
sches Trauma des Kindes selbst, Athetose des Kindes zu erzeugen.

32. Die motorischen Symptome der Cerebrallihmungen
sind als Herdsymptome der motorischen Hirnpartien aunfzufassen und
laufen den Allgemeinsymptomen (Idiotie, Verspitung oder Aufhaltung
der Entwickelung der Hirnleistungen), der Intensitiit nach nicht gleich.

33. Convulsionen sind zu Beginn der acquirirten und in den
ersten Tagen der Geburtslihmungen hinfig. Sie entwickeln sich bei
den congenitalen wie bei den extranterin bedingten Fillen znr
Epilepsie, wihrend sie sich bei den Geburtslihmungen verlieren.

34. Es kommen zahlreiche Fille vor, welche in ihren Allgemein-
symptomen (Schwachsinn, Epilepsie) den Cerebrallihmungen vollig
gleichen, aber deren motorische Symptome vermissen lassen. Solchen
als Idiotie oder als Schwachsinn, als gemeine Epilepsie
bezeichneten Fillen liegen wahrscheinlich die némlichen Processe wie
die der Hirnlihmungen zu Grunde.

35. Die sogenannte gemeine Epilepsie ist demnach keine
Neurose, sondern ein congenital bedingtes organisches Leiden
(bei dem dann die zngehirige congenitale Diplegie) oder ein acqui-
rirtes (bei dem die acquirirte Hemiplegie ausgefallen wiire). In
manchen dieser Fille, die als Epilepsie beginnen, tritt die Lihmung

noch spiter hinzu.

——
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