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Es ist bekannt, dal3 die angeborene Taubstummheit  sowohl wie 
die F r ie d r eic h sche Ataxie in der Mehrzahl der F~lle mit intellektuellen 
Defekten h6heren oder geringeren Grades einhergeht. Ebenso finden 
wir in der _~tiologie beider Erkrankungen das Moment der Erblichkeit, 
ferner in der Aszendenz Verwandtsehaftsehen, Potatorium, Lues, 
Epilepsie oder Geisteskrankheiten. 

Wir dfirfen also beide Erkrankungen als den Ausdruck einer Degene- 
ration ansehen. 

Eigentlich mill]ten wir daher erwarten, dab heredit~re Ataxie und 
kongenitale Taubstummheit  des 6fteren bei demselben Individuum 
vorkommen. 

In Wirklichkeit ist ein solches Zusammentreffen aber reeht selten, 
jedenfalls enth~lt die Literatur d~riiber nur sehr wenig. 

So werden in der Monographie von B e z o l d  unter den die Taub- 
stummheit begleitenden Anomalien wohl Idiotie, Kretinismus, Augen- 
abnormit~ten, Lues eongenita erw~hnt, aber organische Nervenkrank- 
heiten, insbesondere die F r i e d r e i c h s e h e  Ataxie fiberhaupt nicht auf- 
geffihrt. Ebensowenig finder sich in der Literatur der heredit~ren 
Ataxie fiber begleitende Gehiirsanomalien. 

Die Mitteilung der Krankengeschichten zweier Geschwister, die 
beide an F r i e d r e i c h s c h e r  Ataxie und kongenitaler Taubstummhei t  
leiden, erschien uns daher von Interesse zu sein. 

Robert Seh., 24 Jahr, und Luise Seh. 20 Jahr. 
Anamnese: Beide Eltern hatten Lungentuberkulose. Vater war Alkoholiker~ 

Beide Eltern waren schw~chlich, lebten in schlechten ~uBeren Verh~iltnissen, sind 
beide jung gestorben. Die Mutter hatte 10 Partus in sehneller Aufeinandeffolge. 
Von diesen sind nur 3 Kinder groB geworden, aul~er Robert und Luise ein angeblieh 
gesunder Bruder. Beide Kinder wurden in einem Alter yon 7--8 Jahren in ein 
Pflegehaus aufgenommen. Sie sollen sich in einem sehr schlechten Erniihrungszu- 
stande befunden haben. Bei beiden waren angeblich noch Reste des Gehiirs vor- 
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h8nden, die sich im Lauf der Jahre verloren. Bei beiden fiel sehon damals ihr tau- 
meliger (wie betrunkener) Gang auf, sie fielen oft hin. Ihre geistige Entwicklung 
war m~l]ig. Robert fiel durch sein gedrficktes, ver~rgertes Wesen auf. Ernstliche 
inhere Krankheiten hatten beide nicht durehgemacht. 

Status praesens des Robert Sch. : 
Grazil gebauter Mann. Schwache Muskulatur. Leerer Gesichtsausdruck. 

Vorstehender Unterkiefer. Steiles Gaumendach. Sprache unmoduliert, lallend. 
Gutes AblesungsvermSgen. 

Ohrbefund: HSrt die auf den Proc. msstoideus aufgesetzte Stimmgabel, im 
iibrigen v611ig taub. Trommelfellbefund beiderseits normal. Beim Drehversuche 
tritt  prompt l~ystagmus bei gerader Blickriehtung auf. Ebenso ist kalorischer 
iYystagmus yon beiden Ohrea aus ausl6sbar. 

An den inneren Organen geringeVerdichtungen ~t ber beiden Lungenspitzen, sonst 
keine nachweisbaren Ver~nderungen. Leichte Skoliose der HalswirbelsKule, fiber 
d~s physiologisehe l~IaB hinausgehende Kyphose der oberen Brustwirbels~iule und 
Lordose der Lendenwirbels~tule. Rechts ziemlich ausgepr~gter Pes varoequinus. 
Auffallend hohes Ful]gew61be, groBe Zehe fiberstreckt, ~lso eine FuBbildung, wie 
sie yon einigen Autoren als pathognomonisch ffir Fr iedreichsche Ataxie ange- 
sehen wird. Links leichter Pes varus, 

Nervensytem: Pupillen gleichweit, reagieren prompt attf Licht und Kon- 
vergenz. 

Augenhintergrund: Links markh~ltige Nervev_fasern, sonst normal. Augen- 
bewegungen frei. Nystagmus horizontalis und verticalis bei seitlicher Blick- 
richtung. 

Bauchdeckenreflex und Cremasterreflex pos. Tricepsreflex pos. Patellarreflex 
und Achillessehnenreflexe fehlen. Babinski neg. FnBsohlenreflex pos., Romberg 
auch bei offenen Augen stark positiv. Erhebliehe Ataxie der untern Extremitgten, 
keine Entartungsreaktion. 

Sensibilitgt ungestSrt. Intelligenz gering, gentigt aber den Anforderungen 
seiner Umgebung. Geistiger Besitzstand primitiv. Jghzornig, leicht erregt. Nei- 
gung zu Mfekthandlungen. 

Status praesens der Luise Sch. : 
Grol]es, sehr grazil gebautes l~dchen. Unterhautfettpolster fehlt fast v61tig. 

l~uskulatur des Rumples und der Extremit~ten augerordentlich gering. Keine 
Muskelgruppen sind besonders yon der Atrophiebevorzugt. _4Jle l~Iuskelgruppen 
~sind dureh galvanischen und faradisehen Strom yore Muskel und Nerv aus in nor- 
maler Weise erregbar. Keine elektrische Entartungsreaktion. Entwicklung der 
l~ammae vollkommen infantil, kein Drtisengewebe. Achselhaare und Pubes 
fehlen. Inhere Organe, sowie die innern Genitalien ohne naehweisbare Ver- 
~nderungen. 

V611ig taub bei normalem Trommelfellbefund. Die Prfifung auf kalorischen 
und Drehnystagmus f/illt einwandfrei positiv aus bei gerader Blickrichtung. 
Spraehe unmoduliert, lallend. Gutes Ablesungsverm6gen. Im Liegen besteht eine 
leichte Kyphose der Lendenwirbels/~ule und angedeutete Lordose der unteren Brust- 
wirbels/~ule. Beide Ftil]e zeigen ausgesprochene Varo-equinus-Stellung. Beider- 
~eits typiseher F r i e d r e i c h -  Fu$, sehr hohes Ful]gew61be, grol]e Zehe iiberstreckt, 
also ger~u wie bei Robert. 

Die 2. bis 5. sehr langen grazilen Finger sind in den beiden distalen Gelenken 
gebeugt. Die den Gelenken entsprechende dorsale Itautfalte ist wulstartig ver- 
dickt. Es gelingt nicht, die Finger passiv zu strecken. 

Nervensystem: GrobsehlKgiger gleiehm~tBiger Tremor der Arme, des Kopfes 
and des Rumples, die sich bei Erregung sehr steigert, Angedeutete Ataxie der 
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Arme. I-Iochgradige Ataxie der Beine. Ataktisch ausfahrcnder schwankender 
Gang. Rombergsches Ph~nomen auch bei offenen Augen stark positiv. Pupillen 
reagieren auf Licht und Konvergenz. Nystagmus horiz, bei seitlicher Blickrich- 
tung. Augenhintergrund normal. Bicepsreflex pos., Tricepsreflex pos., Bauch- 
deckenreflex pos. Die Patellar- und Achillessehnenreflexe sind beiderseits 
nicht auszulSsen. Fullsohlenreflex pos. Babinski neg. Geistiges Niveau be 
schr/~nkt. 

Es ist bislang, soweit mir bekannt geworden, nur ein Fall von Vi c t o r 
H a m m e r s c h l a g ,  Wien, beschrieben, bei dem diese Koinzidenz yon 
heredits Taubheit  und heredit/irer Ataxie beobachtet wurde. Es 
handelte sich um einen 14js Jungen, dessen Eltern nicht bluts- 
verwandt waren, und der sechs angeblich gesunde Geschwister 
hatte.  Er war taubgeboren und begann mit 31/2 Jahren zu gehen. Die 
otoskopische Untersuchung ergab beiderseits ann~hernd normales 
Trommelfel]. Ec wies mehrfache Degenerationszeichen auf und war 
ziemlich hochgradig imbezill. Am Nervensystem befanden sich die 
Stigmata der F r i e d r e i e h s c h e n  Ataxie. H a m m e r s c h l a g  weist darauf 
hin, daD GangstSrungen bei Taubstummen zwar .ls bekannt sind, 
dad aber Gang- und GleichgewichtsstOrungen auf die pathologische 
Vers des peripheren Sinnesorgans, ns des Bogengang- 
~pparates, zuriickgefiihrt wurden. 

Versuche yon F r e y  und H a  m m e r s c h l a g  ilber die Putellarreflexe 
bei Taubstummen ffihrten zu einer auffs Differenz im Verhalten der 
kongenital Tauben und der sps Ertaubten.  Ws sparer Ertaubte  
ein kr~ftiges Kniephs zeigten, fund sich bei den kongenital 
Tauben durchgehends eine bedeutende Abschwgchung der Patellar- 
reflexe. H a m m e r s c h l a g  leitet daraus die Vermutung ab, dull bei 
den kongenital Tauben auDer dem Labyrinth noch ein anderer, den 
Tonus regulierender Nervenmechanismus geschs sein miisse. In 
unsern Fi~llen diirften wir vielleicht noch einen Schritt  weitergehen 
und auf Grund des positiven Ausfalls der Nystagmusversuche grSbere 
VerKnderungen des peripheren Sinnesorgans iiberhaupt ausschlieDen. 
Dann miissen wir also den Sitz der Erkrankung im Zentralorgan suchen. 
Ist  diese Anschauung richtig, so k~nnen wir der Vermutung Raum 
geben, duD das Zusammentreffen von F r i e d r e i c h s c h e r  Ataxie und 
Taubstummheit  durch eine nahe anatomische Verwandtschaft beider 
Erkrankungen bedingt sein muD. Die hereditiire Ataxie ist als eine 
Systemerkrankung des Riickenmarks bekannt, die durch mangelhafte 
Anlage und Degeneration der HinterstrKnge, C la rkeschen  Ss 
Pyramidenseiten- und Kleinhirnseitenstr~nge charakterisiert ist. 

Beriicksichtigen wir die Versuche yon F r e  y und H a m m e r s c h l a g ,  
so kommen wir zu dem Schlusse, dad enge anatomische Beziehungen 
dieser Bahnen und der Acusticusbahnen bestehen miissen. Aus dem 
Umstande, dad F r i e d r e i c h s e h e  Ataxie und kongenitale Taubstumm- 
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heir beide auf degenerativer Basis entstehen, dab Intelligenzdefekte 
und k6rperliche Degenerationszeiehen ihre gemeinsamen Begleiter- 
seheinungen sind, kann man sehlieBen, daB die den beiden Erkrankungen 
gemeinsame Grundursache in Entartungsvorg~ngen, resp. Entwick- 
lungshemmungen im Zentralnervensystem zu suchen ist. Diese St6- 
rungen haben in bestimmten Bahnen ihre Pr~dilektionsstellen. Be- 
stehen anatomisehe Beziehungen zwisehen diesen Bahnen, so kann es 
nieht wundernehmen, wenn bei der vorzugsweisen Erkrankung des 
einen Systems auch das andere eine ganz leichte Sch~digung erf~hrt~ 
Sind aber die degenerativen Prozesse besonders umfangreich, so er- 
geben sich eben solche Symptomenkomplexe, wie sie unsere beiden 
F~lle bieten. 

Den Einwand, dab diese SehluBfolgerungen gesuehte Kombinationen 
und dab das Zusammentreffen zweier derartiger Krankheitsbilder 
lediglich auf einem ZufaU beruht, widerlegt zur Geniige die Tatsaehe, 
dab es sieh um ein Geschwisterpaar handelt. 

Wir kOnnen nieht annehmen, dab in unsern beiden F~llen das Zu- 
sammentreffen yon Fr i ed re iehscher  Ataxie und kongenitaler Taub- 
stummheit ein rein zuf~lliges sei. Es miiBte schon ein ganz besono 
deres Spiel des Zufalls sein, wenn ausgesueht zwei Geschwister yon 
zwei an und fiir sich unverh~ltnism~Big seltenen Krankheiten befallen 
w~ren. 

Wir miissen vielmehr einen inneren Zusammenhang der beider~ 
Krankheiten annehmen und danach suehen. 

Der Vestibularapparat ist naeh den vorgenommenen Prfifungen 
als v011ig intakt anzusehen, sowoht in seinen Endorganen, den Bogen- 
g~ingen, als in seinem nervfsen Teil. Er seheidet also aus der Betrach- 
tung aus. 

Anders verh~lt sieh der eigentliche HOrapparat. Er ist auf das 
allerschwerste gesch~digt. Bei Robert sind nur noch minimale Reste 
der HOrfiihigkeit vorhanden, bei Luise iiberhaupt nichts mehr. Das 
Trommelfell ist bei beiden intakt. Der Sitz der Erkrankung kann also 
nur da~ innere Ohr oder der nervfse Apparat sein. Eine siehere Ent- 
scheidung dariiber diirfte ohne anatomische Untersuchung kaum mOg- 
lieh sein. 

Es w~re mOglieh, dab das Cortische Organ gar nieht oder nur 
mangelhaft angelegt ist, oder dab die supranucle~ren Acusticus- 
bahnen nicht angelegt sind. 

Diese Annahmen wiirden ein Analogon bilden zu den anatomischen 
Verh~ltnissen, die wir bei der Fr iedre ichschen  Ataxie zu finden ge- 
wohnt sind, niimlich eine kongenitale, mangelhafte Anlage gewisser 
Bahnen, die dureh die physiologische Inanspruchnahme aufgebraucht 
sind (Edinger) .  
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Mag dem sein, wie es wolle. Das gleichzeitige Vorkommen  yon 
F r i e d r e i c h s c h e r  Ataxie  u n d  kongeni ta ler  Taubhe i t  bei e inem Ge- 
schwisterpaar  schien mir  der Mit te i lung wert  zu sein. 

LiterattLrverzeichnis. 

~Hammerschlag,  Vic tor ,  ~ber cincn mutmaBlichen Zusammenhang zwischen 
hcredit~rcr Taubhcit und heredit~rer Ataxie. Zeitschr. f. Ohrenheilk. 56. 

Ha s sla uer ,  HSrpriifungen ira Wiirzburgcr Taubstummeninstitut. Zeitschr. f. 
Ohrenhcilk. 37. 

B e z o I d,  F r i c d r., Die Taubstummheit auf Grund ohren~rztlichcr Beobach- 
tungen. 1902. 


