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‘

Familiaris gerinczvelémegbetegedés esete.*

Szaro Jozser dr. I1. tandrsegédtél.

Folyé év augusztusiban két, ugyanazon sziil6ktsl szir-
mazd testvér kereste fel rovid harom heti idékazben klinikdnkat.
Mind a kettdnek panasza az volt, hogy par honapja jardsuk
nagyon megromlott, esak botra tamaszkodva tudnak  jarni,
Ovszer szoritd 6érzésrél, nyilalo fijdalmakrél az alsé végta-
gokban, székelés, vizelés nehézségérsl panaszolt mind a kettd.

Sziiloik, sem nagysziilsik rokonsdgban egymés kozott
nem dllottak. Anyjuk jelenleg is ¢l. Atyjuk 63 éves kordban
elhalt, allitélag agyszélhiidésben. Atyjuk meglehetbs sok alkoholt
élvezett, mulatés ember volt. Osszesen 19-en voltak gyermekek,
két anyatél. A két beteg és még két névériitk — kiket kés6bb
szintén volt alkalmunk megvizsgdlni és rajtuk is érdekes koros
elviltozasokat konstatalhattunk — egy anyatdl, atyjuk el§6
feleségétsl (ki atyjuktol késobb elvalt) szzirrpaznak. A19 tes’tver
koziil egy hiarom éves kordban diphtlle}’lfiban, egy 17 éves
kordaban szivbajban halt el. Igy, a mi ifjabb betegiink iker-
testvére, halva sziiletett. ' o )

A két jelentkezett beteget intézetiink 1deg0§ztalyara fel-
vettiik és ott az id6sebbet két héten at, az ifjabbat nyolez
hétig volt alkalmunk észlelni.

* Eladatott az E. M. E. orvostudomanyi szakosztilydnak 1908 oktéber
hé 10.-én tartott szakiilésén.
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Az id6sebbik, B. Viktor, 38 éves er6teljesen fejlett férfi.
Feltiin6bb degeneratiés stigmai ninesenck, esak a jobb arczfele
elsimultabb, jobb facialis gyongébben beidegzett. Allitasa szerint
ez mindig igy volt ndla. Bels§ szervek részér6l eltérést nem
taldltunk. Az idegreundszer vizsgilatanial mindkét alsé végtagon
tgy a térdiziiletig az érintés érzés csokkent, kifejezett hypal-
gesia, helyzet ¢s izomérzés annyira esdkkent, hogy a ldb nagy-
fokn flexi6jat, illetve extensidjat nem veszi észre, a térdizii-
letben is csak 45%on tali kitérést vesz észre. Combiziletében
mar kis passiv excursiot is azonnal helyesen megjelol. Ho6ér-
zése normalisnak mondhat6. Végtagok passive jol mozgathatdk,
activ mozgasuk feltiinfen ataxias. Mindkét alsé végtag izom-
ereje csokkent, alsé végtagokon paresis. Pupillak egyenlok,
kozépsziikek, szabdlyosaknauk mondhatdék, UGgy directe, mint
consensualisan jol reagdlnak. Szemmozgdsok szabadok. Hasfali,
cremaster reflex kivalthaté. Basmsky-tlinet positiv. Patellaris
reflex és Achilles in-reflex baloldalt nem vdlthaté ki, jobb-
oldalt “patellaris reflex jol kivalthaté, Achilles in-reflex esok-
kent. Kifejezett Rompere-tinet. Beteg jdrdisa a paresises és
ataxids jaras combinatidja. Az idegrendszer részérél mas elté-
réseket, mint degeneratiés bénuldsokat, vérér beidegzési elva-
lasztdsi zavarokat nem talaltunk, valamint a torzson, fejen és
fels6 végtagokon az idegrendszer funectiéi normalisak. Megem-
litendé még, hogy betegnek székrekedése van és vizelése nehezen
inddl meg, de a hélyag jol kitirdl.

Beteg a koérel6zményekre vonatkozéan el6adja, hogy nor-
malis gyermek volt, csak jarni tanult meg, tudomésa szerint
késére. 16 éves koraban mellbirtyalobot dllott ki. Alkohol
élvezetét kis mértékben concedalja, venereds bantalmakat hata-
rozottan tagad. Krés dohdnyos volt. Iigy egészséges 5 honapos
gyermeke van, felesége maskor nem is volt terhes. Mdar nagyon
régéta van szoritdé ov érzése, alsé véglagjaiban lancindlo faj-
dalma, jarasa 2 hénapja romlott meg feltinéhben.

Az ifjabb testvér, B. Gdbor, mint méar emlitettiik, iker-
sziilott volt. Gyermekkorardl annyit tudhattunk meg, hogy
kés6re kezdett jarni, mindig széles alapon jart, futni nem
tudott jol. Kiskoraban diphtheriat dallott ki. Alkohol élvezetét
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kismértékben conceddlja. Venereds bdntalmakat hatdirozottan
tagad. Mérsékelten dohdnyzott. Hét gyermeke volt. Az elss
két és fél hénapos kordban halt el szamdrhuarutban, a mdasodik
esak 3 napig élt, aztin elhalt, felesége ezen terhessége alatt
folyton betegeskedett. -— Azutdn neje hdrmasokat sziilt, kik
koziil egyik él és egészséges, kettd fejletlen volt és halva szi-
letett. Utolsé gyermekével neje 8 hénapra abortalt, még koz-
ben is volt egy abortus, valdszinileg 3-as terhessége elott.
Beteg 1906-ban 3 hétig kett6s képeket ldtott, 1907 aprilistol
deczemberig Gyra ezen dllapot lépett fel nala. Ekkor mdar jardsa
is romlott, 6vérzése, lancinalé fajdalmai voltak. 1908 dprilisében
Jobboldali facialis bénuldsa volt, de ez javult par hénap mulva.

Vizsgilatndl e 35 éves, erfteljes férfi betegen felt{inGbb
degeneratios stigmat nem taliltunk, esak jobb arczfele elsi-
multabb, jobb facialisa gyongébben beidegzett. Beteg alsé vég-
tagjain érintést alig vesz észre, fajdalomérzése nagyon cstkkent,
baloldalt a térdiziiletig, jobboldalt egészen a bordaivig eldl,
hitul a 12 hati csigolydig. Hoérzése eléggé normalis. Izom- és
helyzetérzése alsé végtagokon ertsen csokkent, de a czombizii-
letekben mér kis excursickat ¢szre vesz. Passiv mozgatdsnil,
foleg a jobb also végtag, de kisebb mértékben a bal is rigidnek
bizonyul. Aectiv mozgdsnal feliing ataxia. Alsé végtagok izom-
ereje csikkent. Pupillik egyenlfek, szabdlyosak, kozéptdgak,
gy directe, mint consensualiter j6l reagdlnak. Kisfoka nystagmus.
Roseere-tiinet kifejezett. Hasfali, cremaster reflex normalis.
Bapixsky-tiinet positiv. Patellaris reflexek excessive fokozottak.
Jobboldalt libelonus, Achilles in-reflexek nagy mé*’tékb‘_f“ foko-
zottak. Beteg jardsa az ataxia és s]mstic-.us. jfu*'ﬁs kiilonos ‘(3011'1-
binatigja. Bétcg székrekedésben szenved, vizelése lne:hczcn Ill(i:l:ll
meg, de a holyag jol kiiirdl. Gyakran panaszol bver?ésen, faj-
dalmain Igiv[ill zsibbaddsokrdl, hangyamiszdsrol a Jjobb test—l
félben. Mas koros eltérést betegnél nem taldltunk. Bels6 szervei
Normalisak. )

Bz utébbi esetiink kérlefolydsabél még meglemhtq.endﬁmlak
tartok annyit, hogy szeptember 18.-dn }u'aves 16taj4s  lépett fel
nila, majd a jobb szemgolyé nagyon t{uda]mas. l.ezt.' A szgn*;
fencki vizsgilat ekkor, a mdr az els6 szemfenéki \flzsgﬁlzttnf
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talalt koros cltérések mellett, szdmos orsé és pontszerii friss
vérzést allapitott meg a retina peripheridjan, féleg a nasalis
részen. ligyébirant sem ezen utébbi, sem az el6z6 betegész-
lelés alatt korképiik valami 1ényeges véltozast nem mutatott.

A két betegen, valamint még két egészséges, ugyanazon
sziiloktsl szarmazdé noétestvéritkon a szemfenék vizsgdlata a
kovetkezé érdekes és fontos lelet birtokdba juttatott:

1. Victornal a bal szemfenék periferids részein kifejezett
Forster-féle chorio-retinitis pigmentalt foltjai lathatok. A jobb
szemen kezdGd$ opticus atrophia és Forster-kérra gyants elval-
tozdsok. Visus mindkét szemen ¢/, Szinldatds normalis.

2. Gdborndl a bal szemfenék periferids részein kifejezett
Forsrer-kor. Jobb szemen a papilla nervi optici sziirkés-halvany,
kissé excavilt, orri szélén elmosédott, arteridk a rendesnél
sziikebbek. Tehdt a vizsgalat mar ekkor (szept. 11.-én) atrophia
nervi opticit constatdlt a szemen. A jobb szemen a retina
nasalis részén inszerlien fehér folt és koriilotte halvany pigment-
rogok. Ekkor a visus jobboldalt ¢/;, baloldalt ¢/;. Latétér nor-
malis. Utébb, oktéber 10.-én, a szemfenéki vizsgalat a szept.
18.-4n constatalt vérzés lassh felszivodasat allapitotta meg. Az
opticus atrophia el6rehalad. Beteg visusa jobboldalon 2/,-ra
romlott, baloldalon ¢/5 maradt. Latétere jobboldalon erdsen
sziikiilt, f6leg a temporalis részén. Kéket, sargit nehezen tud
megkiilonboztetni, vorgset, zoldet nem. Balszemen a szinlitds,
l4tétér normalis maradt.

3. Egy id6sebb nétestvérnél Forster-kérra nagyon gyanus
elvaltozasok mindkét szemen.

4. Egy ifjabb notestvérnél mindkét szemen kifejezett
Forster-féle chorio-retinitis. Ezen testvér vizsgalatanal feltiinik,
hogy patellaris reflexei nem voltak kivalthatdk.

A két betegen a fentebb vdzolt kérkép alapjan chronicus
gerinczvels megb-tegedést kellett felvenniink.

Vietornal a tabes dorsalis tiinetei vannak talsalyban, de
taldlunk oly jelenségeket, melyek ezen kéralaktdl idegenek, igy
az alsé végtagok paraparesise, azonkiviil hianyzik az Aravrr-
Rogerrtson-tiinet 6s a Wrsrerar-tiinet sines meg az egyik oldalon.

Gabor esetében a paralysis spinalis spastica tiinetei mellett
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(paraparesis, rigiditas, fokozott reflexek az alsé végtlagokban)
ezen koralakhoz nem tartozé egész sorozatit taldljuk a tiine-
teknek, mint az érzési sphaera eltérései, vizelés, székelés nehézség
sth., azonkiviil az atrophia nervi optici. A tiinetek ozen com-
binatiéja alapjin mindkét testvérnél a Gorn- s Burbaou- és a
pyramis-pialydk egyiittes megbetegedését véljiik megdllapithatni.

Orpexneme tankonyvében ezen combindlt systemds megbe-
tegedést két alesoportra osztja.

@) A paralysis spinalis spastica korképe, melyhez tabes
tinetei jarulnak. Ilyen a Gdbor esete.

b) A tabes tiineteihez kezdett6l fogva paraparesis csatla- |
kozik, mint Vietor esetében.

Differentialis diagnosis szempontjibél Oppesamin a sclerosis
multiplexre és a lues spinalisra figyelmeztet. A sclerosis multi-
plexnél azonban az agyi symptomdk egészen mdsok (beszéd-
zavar), az opticusnak partialis atrophidgja van jelen. Tremor
mindkét  kéralakndl eldfordalhat, de ez combindlt systemds
megbetegedésnél nem intentids tremor. A nystagmusnak diffe-
rentialis diagnosis tekintetében fontossiga kevés. Lues spinalis
egész  kdérképe viltozékonyabb, kevésbbé dllandd, gy, hogy
Orpeexnent éppen ebben 14t a lues spinalisra nézve characteris-
ticust. Azonkiviil gyakoriak a degeneratiés bénuldsok és ha
agyi symptomdk vannak, azok rendesen gécz tinetek. Megjegy-
zend6 azonban, hogy a szébanforgé két béntalmat gyakran
még hosszasabb észlelés utdn sem sikeriil elkiiloniteni.

Combindlt systemds megbetegedések rendesen sﬁ'lyos cea-
lidi dispositio alapjan fejlddnek, bir anaemia, cachexia kovet-
keztében is latott fellépni (Liacurment, Nosse, v. Noorpes €s
masok). .

1‘2 mi esetiinkben mar akkor, mikor ecsak az .1dﬁsgb.h
testvér volt 6szlelésiink alatt, felmeriilt a csalddi 41sp051t10
alapos gyantja. Jesprassik tandr, kinek az (jr?‘;k.li‘itt ’idegbﬁn-
talmak terén nagy tapasztalata van, mar 1896-iki egyik dolgo-
zatdban is hangsilyozza, hogy azon kél'csett.‘k, melyek a r(:mdes
exogen okok dltal elsidézett korformdkiol eltérok, dfok egylkébe
sem illenek bele, mindig arra gyanisak, hogy f““}‘]'al'ls_r_f;ffg'
betegedések, mert az oroklott idegbajok esctei egészen kildn-
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all6 kérképeket adnak és csak az egyes esalddokon beliil hasonldk,
ugy, hogy ha szigortian ragaszkodndnk ahhoz, hogy familiaris
megbetegedéseket is teljesen meghatdrozott, typusos korfor-
makba osszunk, jéforman annyi kéralakot kellene felallitanunk,
a hdny csalddban fordul eclé ilyen megbetegedés. A familiaris
megbetegedés gyanujit teh:it éppen a kérkép atypusos volta, a
mely szigordan véve még a combinalt systemds megbetege-
dések kozé sem illik éppen teljesen bele, méltan felkelthette.
Ez a gyani jogosult lett volna akkor is, ha tébb csalddtagon
nem is taldlunk semmi kéros eltérést; Jenprassik kiemeli, hogy
. tévedés ecsak azon megbetegedéseket venni orokolteknek, a
melyek tobb esaladtagon fordulnak el6, hiszen a legterheltebb
csaladban is vannak és lehetnek egészséges egyének is. A meg-
betegedett egyének életkora sem dont§ arra nézve, hogy a
betegség familiaris-e vagy nem. Jenprassik mar tobbszor idézett
dolgozataiban, arra a tapasztalisra jut azonban, hogy ugyan-
azon csaladhoz tartozé egyének rendesen hasonlé korban bete-
gednek meg. Kzt a tapasztalatot szintén megerdsiti a mi esetiink
is, bar megjegyzendd, hogy az anamnesisekben vannak olyan
adatok (Viktor késtre kezdett jirni, Gabor mindig széles alapon
jart), a melyek arra mutatnak, hogy a bantalom sokkal kordabbi
keletli, hogy talan mar gyermekkorban is lehetett voina az ideg-
rendszer pontos vizsgdlatdnal valamely eltérést konstatalni.
Mindez természetesen csak feltételezhetd, de hatdrozottan 4lli-
tani a mai status és anamnesis alapjan nem lehet.

Jenprassik tanar jobbdra dystrophidak, Frieorricu-koér stb.
eseteinek észleléseib8l vonja le tételeit, ezek vannak esetei
kozott nagyobb szdmmal, bar spinalis spastica paralysissel is
foglalkozik egyik régebbi dolgozataban és ezen fejtegetései
kozott nehdany széval a combinalt systemds bantalmakat is
felemliti. Mindazonaltal, hogy 6 teljesen analog esetet a mienkkel
nem emlit, mint fentebb littuk, tapasztalatainak helyességét
bizonyitja a mi esetiink is.

Jenprassik tanar nagy fontossdgot tulajdonit a csaladi
megbetegedések létrejottében a nagyszilék, illetve a sziil6k
kozotti rokonsagnak. (Egyik dolgozataban 21 esetbsl 17-ben
ilyen rokonsig dllott fenn.) A mi esetiinkben a degeneratiéndl
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ez a fontos korilmény hidnyzik, de a szemtiikorrel végzett
vizsgalatok mads, a degeuneritiét kivalté okra figyelmeztettek, a
mennyiben 4 testvér kozil, kiket alkalmunk volt vizsgilni, 8
esetben teljes bizonyossiggal constatdlhattunk typusos Forsrer-
féle chorio-retinitist, egy esetben pedig ennek gyanuja meriilt
fel. A Forsrer-féle kor pedig lues hereditariiban szenveddknél
fordul el6, igy joggal mondhatjuk, hogy egyik sziils luese volt
az, a mely a esaladi dispositio tulajdonképpeni oka. Mellékesen
felhozhatjuk itt azt is, hogy az atya meglehet6sen sok alkoholt
is élvezett. :

A betegségnek ezen dispositio alapjin valé kifejlodésére
nézve Epineer tandr elmélete szolgalhat felviligositassal. Az
idegrendszer egyes részei kevesebb vitalis energiaval, kevesebb
ellendllé képességgel birnak ilyen egyéneknél, mint normalisan,
igy hamardbb vainak functio képtelenekké, hamarabb kopnak
el, konnyebben betegednek meg. Ezen theoria szerint esetiinkben
éppen a Gorr-, Burpacu- és a pyramis-palyak systemdjahoz
tartozé idegelemek lehettek azok, melyek mar ,ab ovo* gyon-
gébbeknek fejlédtek és ezen pdlyak megbetegedése, functio kép-
telensége teszi az esetiinkben észlelt koérkép anatomiai alapjat.






