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Zusammenfassung

Der tschechische Komponist Friedrich (Bedrich) Smetana (1824-1884)
erlitt im Alter von funfzig Jahren eine pl6tzliche Horminderung mit star-
kem Tinnitus. Innerhalb weniger Monate verschlechterte sich das Gehor
dermafien, dass er bald praktisch taub war. Sein kompositorisches
Werk fuhrte er weiter und komponierte viele der heute bekanntesten
Werke, ohne diese selbst jemals gehort zu haben. In dem Streichquartett
Nr. 1 I&sst er seinen Tinnitus in Form eines sehr hohen ,e“ durch die
Violine erklingen.

Die Ursache einer Ertaubung war Uber viele Jahre Gegenstand von
Vermutungen und Spekulationen. Heute gilt als wahrscheinlichste Ur-
sache fir die Ertaubung eine Syphilis-Infektion. Die Syphilis und ihr 2 Praxis fur HNO, Phoniatrie
Bezug zur Schwerhdrigkeit werden anhand der aktuellen Literatur vor- und Padaudiologie,
gestellt und in den Kontext der Literatur um Smetanas Schwerhérigkeit Ntrnberg, Deutschland
gesetzt.
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Einleitung

Prof. Dr. Dr. Ulrich Eysholdt zum 75. Geburtstag gewidmet

Friedrich Smetana gilt als tschechischer Nationalkompo-
nist. In diesem Jahr jahrt sich sein Geburtstag zum 200.
Mal. Von seinen Werken ist ,Die Moldau“ wohl das be-
kannteste und am meisten gespielte. Ahnlich wie
Beethoven litt Smetana auch unter grolen Horproblemen
und ahnlich wie Beethoven komponierte er die wichtigsten
Stucke unter nahezu kompletter Surditas [14], [33]. Seine
Erkrankung wurde in zahlreichen Artikeln beleuchtet und
kontrovers diskutiert, insbesondere im Hinblick auf das
angenommene Ursachengefliige im Rahmen einer Syphi-
lis-Infektion. Im Folgenden werden zunachst das Leben
und Werk Smetanas beschrieben. Im Weiteren wird die
Syphilis und deren Bezug zur Schwerhdrigkeit dargestellt.

Leben und Werk

Friedrich Smetana wurde am 2.3.1824 geboren. Nach
dem Studium der Musik sicherte er sich seinen Lebens-
unterhalt durch Klavierunterricht und griindete 1848 eine
eigene Musikschule. Im selben Jahr heiratete er Katharina
Kolar, lebte mit ihr einige Jahre in Goteborg (Schweden),
wo er als Orchesterleiter wirkte. Von seinen vier Kindern
Uberlebte nur seine Tochter Sophie (1853-1902). Seine
Frau starb im Jahr 1859. Er ging zurtck nach Prag. Dort
heiratete er 1860 erneut, die sechzehn Jahre jlingere
Betty Fernandy. Offentliche Anerkennung erreichte Sme-
tana im Jahr 1866 durch seine Opern wie zum Beispiel
,Die verkaufte Braut“, und er erhalt schlieRlich die Stelle
des Kapellmeisters an der Oper in Prag. In dieser Stellung
war er zahlreichen Anfeindungen ausgesetzt. So wurde

ihm vorgeworfen, zu wenig mit dem Orchester zu proben
und zu wenig zu komponieren, was 1873 dazu flhrte,
dass er sein Amt niederlegen wollte. 1874 erkrankte er
schliefRlich an einem ,Eitergeschwir“. Erstmalig im Juli
1874 schrieb er in sein Tagebuch tber Hérprobleme: ,Ich
habe zeitweise verlegte Ohren und gleichzeitig dreht sich
mir der Kopf, als hétte ich Schwindelanfélle. Das Ubel
begann nach einer kleinen Entenjagd, wahrend welcher
sich das Wetter plétzlich veranderte.” [2]

Eindrucklich beschreibt er die Entstehung von akusti-
schen Halluzinationen, Phantomgerauschen, Tinnitus
und die Progredienz der Schwerhdrigkeit in seinem Tage-
buch: ,Es war im August 1874 als ich auf einem meiner
gewohnten Abendspaziergénge durch den Wald plétzlich
so eigenartig schéne Flétenténe zu vernehmen meinte,
dass ich verwundert stehen blieb und ringsum nach dem
vorziiglichen Flbtenspieler Ausschau hielt. Soviel ich auch
suchte, nirgends war etwas zu erblicken. Ich vergaf3 auf
den Zwischenfall, aber als sich am n&chsten Tage der
Vorgang wiederholte, gab ich die Spaziergénge auf. Aber
die Sinnestauschung wiederholte sich spéter im geschlos-
senen Raum und da suchte ich denn bei einem Arzte
Rat. Kurze Zeit spéter gesellte sich ein furchtbares Oh-
rensausen hinzu und wenn ich zu spielen begann, schien
mir das Klavier entsetzlich verstimmt zu sein, besonders
in den mittleren Lagen. Ich fuhr nach Prag und war ge-
zwungen, mich duflerst zu schonen und des Klavierspiels
zu Uberhaupt zu enthalten. Es war aber schon zu spat:
am 20. Oktober verlor ich ganzlich das Gehér.“ [2]
Vollig ertaubt vollendete er in den folgenden Wochen den
sechsteiligen Zyklus ,Mein Vaterland“, zu dem auch ,Die
Moldau*“ gehort. Er suchte unter anderem bei Zoufal in
Prag, Politzer in Wien und von Troltsch in Wlrzburg nach
Rat. Méglicherweise erkannten die Arzte auch schon die
Syphilis als Ursache der Ertaubung, da sie ihm nicht naher
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bezeichnete ,Schmierkuren® verordneten, so wie es be-
reits seit der frilhen Neuzeit Ublich war: Schon Paracelsus
(1493-1541) hatte dabei Quecksilber eingesetzt, das in
einer Mischung mit Schmalz, Terpentin und Schwefel
vermengt war, damit wurde der Patient eingerieben
(,Schmierkur®), mehrfach taglich mit zwischenzeitlichen
Vollbéadern fur einen Zeitraum von 20 Tagen [19]. Véllig
erfolglos blieben bei Smetana alle Behandlungsversuche
mit Salbe, Larmvermeidung, Horlibungen oder ,Elektrisie-
ren“. Im Mai 1875 besuchte er seinen Freund Otakar
Hostinsky. Dieser beschreibt, wie er ihm seine neuesten
Stlicke vorspielte: ,Er spielte so ausgezeichnet wie je
zuvor, nur beim pianissimo bemerkte er manchmal nicht,
dass diese oder jene Taste keinen Ton von sich gab und
im fortissimo wieder Ubertrieb er zuweilen, was er friiher
nie getan héatte.” [2]

Ahnlich schildert auch Adolf Cech ein Erlebnis, wie Sme-
tana gesanglich sein eigenes Klavierspiel begleitete:
»..Stocktaub wie er war, sang er niemals in der gleichen
Tonart, in der er spielte, sondern immer daneben: entwe-
der héher oder tiefer und meist in lauter Dissonanz.” [2]
Erst als er darauf hingewiesen wurde, erkannte er die
Lage: ,Um Gottes Willen, so weit ist es also schon mit mir
gekommen, dass ich die Tonarten nicht mehr unterschei-
de!”

Doch Cech beruhigte ihn. Er schrieb, dass ,sein inneres
Ohr ganz richtig hére, wie seine Féhigkeit, zu komponie-
ren, beweise“ und erklarte ,...sein duBBeres Ohr, dass
schon so lange keinen Eindruck von aufSen erhalten habe,
sei einfach entwdhnt zu héren, und daher kénne er auch
beim Singen nicht beurteilen, in welchem MaRe er die
Stimmbénder anstrengen musse, wenn ihm die Kontrolle
des duBeren Ohres (ber die Hohe oder Tiefe der Téne
fehlt, die er gerade singe.“ [2]

In den folgenden Jahren akzeptierte er die Ertaubung
zunehmend, und es folgten weitere Kompositionen. Ende
1876 beendete er das Streichquartett e-Moll ,,Aus mei-
nem Leben®. Im Finale des Quartetts beschreibt er den
Tinnitus, der kurz vor der Ertaubung aufgetreten war: ,Ich
wurde nédmlich vor dem Eintritt der volligen Taubheit
viele Wochen lang zuvor immer abends zwischen 6 und
7 Uhr durch den starken Pfiff des Akkordes ais-e-c in
héchster Piccolo-Lage verfolgt...ich habe diese schreckli-
che Katastrophe in meinem Schicksal mit dem hellpfei-
fenden e im Finale zu schildern getrachtet.” [21]
(Abbildung 1)

Abbildung 1: Portraitfoto von Friedrich Smetana (ca. 1878)
[30]

In einem Brief schrieb Smetana 1878 zu dem Streichquar-
tett: ,Was ich beabsichtigte, war den Verlauf meines Le-
bens in Ténen zu schildern. I. Satz: Hang zur Kunst in
meiner Jugend, romantische Stimmung, unaussprechliche
Sehnsucht nach etwas, was ich nicht in Worten aus-
driicken und mir gar nicht in bestimmter Gestalt vorstel-
len konnte; aber gleichzeitig meldete sich schon, in die-
sem Beginn die Warnung vor dem Schicksal, das mir
bevorstand, und der lang anhaltende Ton im Finale. Er
enthélt jenes schicksalsschwere Pfeifen in den héchsten
Ténen, das im Jahre 1874 in meinen Ohren entstand
und meine beginnende Taubheit anmeldete. Dieses
kleine Spiel erlaubte ich mir, weil darin mein Schicksal
verborgen liegt.” [2] (Abbildung 2)

In den folgenden Jahren folgten weitere Kompositionen.
Personlich waren sie fiir Smetana jedoch gepragt von der
Progredienz der Grunderkrankung mit aphasischen
Symptomen, akustischen Halluzinationen, Tinnitus,
Gangstorungen und anderen neurologischen und psych-
iatrischen Stérungsbildern. Nach Jahren zunehmender
geistiger Umnachtung stirbt Friedrich Smetana schlieflich
am 12.5.1884 in Prag.

Syphilis

Die Syphilis ist eine anndhernd ausschliefllich sexuell
Ubertragene, durch die Spirochate Treponema pallidum
verursachte, nichthnamentlich meldepflichtige Infektions-
erkrankung, auch konnatale Falle kommen vor. Zunachst
manifestiert sie sich regional mit einer typischen Primar-
Iasion (Papel, Ulcus) an der Eintrittspforte (zu >90% geni-
toanale Schleimhaut) und einer indolenten regionalen
Lymphadenopathie (Primarsyphilis). Nach etwa 9 bis 12
Wochen und der Abheilung der Primarlasion folgt das
Sekundarstadium mit einer Bakteriamie, Allgemeinsym-
ptomen (grippeartig, Fieber, Kopfschmerz, andere) und
einem sehr breiten Spektrum von Haut- und Schleimhaut-
symptomen.
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Abbildung 2: Takt 231-239 des vierten Satzes des Streichquartetts No. 1 (e-Moll) ,Aus meinem Leben“. Oben: Notendarstellung
fiir 1. und 2. Violine, Bratsche und Cello ([25] CCO Public License
https://creativecommons.org/publicdomain/zero/1.0/legalcode.en#fallback). Unten: Spektrogrammdarstellung aus der
Aufnahme. Die horizontale Linie ab 2,5 Sekunden bei 2.700 Hz entspricht dem von der Violine gespielten ,e*“. Dies wird als
schriller Ton wahrgenommen, der sich liber mehrere Sekunden erstreckt.

Die primare und die sekundare Syphilis werden bis zu
einem Jahr nach der Infektion als Friihsyphilis bezeichnet,
alle anderen Formen werden als Spatsyphilis zusammen-
gefasst.

Unbehandelt verlauft die Sekundarsyphilis bis zu einem
Jahr chronisch-rezidivierend, sie kann dann in eine auch
jahrzehntelange Latenzphase Ubergehen. Im Falle einer
entztndlichen Reaktion gegen die Erreger mit granuloma-
tosen Symptomen in der Spatphase der Erkrankung
spricht man von einer Tertiarsyphilis.

Die Syphilis kann in jedem Infektionsstadium das Zentral-
nervensystem, die Augen und das vestibulocochleare
System betreffen, isoliert, in Kombination und mit einem
sehr breiten Spektrum klinischer Zeichen und Auspragun-
gen. Unbehandelte Falle kdnnen in anhaltende Funktions-
stérungen minden und zum Tod fihren [6].

Geschichte der Syphilis

Bereits im 16. Jahrhundert wurde die Syphilis als veneri-
sche Erkrankung bezeichnet, weil die Schuld fur ihr Auf-
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treten bei der Liebesgbttin Venus gesehen wurde. Im 18.
Jahrhundert setzte sich der Begriff Syphilis durch. Bis
dahin gab es mehrere Hundert unterschiedliche Namen,
dazu zahlten auch schuldzuweisend despektierliche Be-
griffe wie ,Morbus gallicus u.a.m. Bis Mitte des 19.
Jahrhunderts wurde die Syphilis als Preis flir amourdse
Freuden bagatellisiert und als ,galante” Erkrankung ab-
getan [19].

Nach jahrelangen Forschungsaktivitaten gelang 1905
schliefllich Fritz Schaudinn und Erich Hoffmann an der
Berliner Charité der erste mikroskopische Nachweis der
Syphilisspirochaten [24].

Nach der ,prakolumbianischen“ Annahme existierte die
Krankheit in Europa bereits vor Ende des 15. Jahrhun-
derts, nach der ,postkolumbianischen” Hypothese wurde
sie 1493 durch Kolumbus aus der neuen Welt mitge-
bracht: Diese These wird durch europaische Knochenfun-
de aus der Zeit vor 1493 gestltzt, bei denen sich keinerlei
Hinweise flr syphilitische Veranderungen feststellen lie-
B3en, anders als bei solchen Funden aus Nordamerika.
Die Verbreitung in Europa kann anhand der Kriegsbetei-
ligung von Mannern nachvollzogen werden, die zuvor mit
Kolumbus gereist waren. Die Ausbreitung nach Asien er-
folgte wiederum ,,per Schiff“ [1].

Epidemiologie

In Deutschland wurden im Jahr 2018 beim RKI 7.332
Syphilis-Falle gemeldet. Den hdchsten Anteil hatten
ahnlich wie bei anderen Geschlechtskrankheiten homo-
sexuelle Manner (,MSM*) [18], der Anteil heterosexuell
erworbener Infektionen lag 2018 bei 15%. Prostitutions-
kontakte als mégliche Infektionsquelle waren bei 131
Fallen anzunehmen entsprechend 0,018% aller Infektio-
nen. Weibliche Personen waren in 6,1% betroffen. Bei
Mannern war die Erkrankungshaufigkeit in der Gruppe
der 30- bis 39-Jahrigen am groften, bei Frauen bei den
20- bis 29-Jahrigen.

Die héchsten Inzidenzen waren in der Stadtstaaten Berlin
und Hamburg, Uber dem Bundesdurchschnitt lagen Bre-
men, Nordrhein-Westfalen und Hessen, am niedrigsten
waren die Inzidenzen in Mecklenburg-Vorpommern,
Brandenburg und Thiringen. Hohe Inzidenzen wurden
auch in den Stadten Kéln, Frankfurt/M. und in Minchen
registriert. Daten liegen auch vor zum anzunehmenden
Infektionsland: In 93% war dies Deutschland, 54 Infektio-
nen wurden wahrscheinlich in Spanien erworben und in
Thailand 30.

Die Zahl der Infektionen bei Neugeborenen und bei Kin-
dern liegt in Deutschland im langjahrigen Vergleich bei
weniger als 10 pro Jahr: Méglicherweise ist diese berich-
tete Zahl zu gering bemessen, da Vorsorgeuntersuchun-
gen z.B. wegen fehlender Krankenversicherung nicht
immer genutzt werden, und deshalb eine Dunkelziffer
anzunehmen ist. Weltweit gab es in 2016 nach Schatzun-
gen der WHO 661.000 konnatale Syphilis-Infektionen,
die in zu etwa 355.000 Geburtsschaden einschlieflich
200.000 Totgeburten fuhrten.

Die Koinfektion mit HIV lag 2018 in 33% der Falle vor,
haufiger bei MSM in 46% als in Fallen mit heterosexuel-
lem Infektionsweg (6,7%). Zwar gibt es keine Daten zur
tatsachlichen Inzidenz der Neurosyphilis, sie dlrfte aber
bei einer Koinfektion mit HIV groRer sein [15], [18], [6].

Diagnostik

Die Diagnostik erfolgt leitliniengestutzt. Sie basiert auf
klinischen Zeichen, histophathologischen Befunden von
Haut und Schleimhaut, bildgebenden Verfahren, organ-
bezogener Labordiagnostik einschlieflich der Liquordia-
gnostik, dem direkten Erregernachweis bei friihen erre-
gerreichen Lasionen und auf dem Nachweis von Anti-
Treponemen-Antikérpern im Serum.

Grundsatzlich gilt folgendes: Bei einem klinischen Ver-
dacht wird zunachst ein erregerspezifischer Suchtest
durchgefuhrt. Ist dieser positiv, erfolgt ein spezifischer
Bestatigungstest. Ist dieser positiv, dann wird zur Unter-
scheidung einer friiheren Infektion (,Seronarbe”) von ei-
ner behandlungsbedurftigen Syphilis eine Bestimmung
von sog. Aktivitatsparametern durchgefiihrt. Weiterer
Konsens besteht in der Leitlinie zur Diagnostik der sehr
frihen Primarsyphilis, bei anhaltendem Syphilisverdacht
bei unauffalligen Laborergebnissen, im Hinblick auf die
anzubietende Diagnostik zum Ausschluss anderer Infek-
tionserkrankungen sowie zum Vorgehen bei Reinfektion
oder Reaktivierung [6].

Neurosyphilis

Mit der Bakteridmie kann die Neurosyphilis zu jedem
weiteren Erkrankungszeitpunkt auftreten. Gemeinhin
werden 5 Syndrome als Folge der Neuroinvasion unter-
schieden. Als Frihmanifestationen unter Beteiligung der
Meningen, des Liquors und vaskularer Strukturen gelten:

* Asymptomatische Neurosyphilis
* Syphilitische Meningitis
* Meningovaskulare Neurosyphilis

Spatformen sind die progressive Paralyse und die Tabes
dorsalis, die haufig erst Dekaden nach der Primarinfektion
auftreten und durch die Beteiligung zentraler und spinaler
Strukturen gekennzeichnet sind.

Die otogene und die okulare Syphilis kbnnen den genann-
ten syndromalen Komplexen nicht eindeutig zugeordnet
werden, unterliegen aber im Hinblick auf die Behandlung
denselben Kriterien wie die Neurosyphilis [15].

Die Syndrome sind durch unterschiedliche Befundkonstel-
lationen gekennzeichnet. Hervorzuheben sind bei der
syphilitischen Meningitis auch die Lasionen des VII. und
VIII. Hirnnerven. Bei der meningovaskularen Form treten
mit 50% am haufigsten Sehstérungen auf, ein Horverlust
in 20% der Falle, weiterhin neben unterschiedlichen mo-
torischen Ausfallen auch hirnorganische Psychosyndrome
[15].

Bei der progressiven Paralyse handelt es sich um eine
chronisch-progrediente Enzephalitis mit kognitiven Defi-
ziten, psychotischen Episoden, epileptischen Anfallen,
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Sprachverlust, Demenz uam. Die Tabes dorsalis ist eine
chronisch progrediente dorsale Radikuloganglionitis mit
sekundarer Rickenmarksschadigung und den daraus
folgenden Funktionsausfallen einschlieilich einer
Schmerzsymptomatik [15].

Die Diagnostik der Neurosyphilis ist hoch komplex struk-
turiert und sollte dann erwogen werden, wenn bei nach-
gewiesener Syphilis unklare neurologische, okulare
und/oder otogene Symptome vorliegen.

Der stadienhafte Verlauf der Syphilis gilt auch in Fallen
einer komorbiden HIV-Infektion, es treten dort aber mehr
atypische und schwere Verlaufe auf, so auch haufiger
eine Neurosyphilis mit neurokognitiven Defiziten [17],
[26].

Therapie der Syphilis

Die Therapie erfolgt grundsatzlich antibiotisch mit Peni-
cillin, im Falle einer Penicillinallergie mit Doxycyclin oder
Ceftriaxon. Dosierung, Applikationsweise und Therapie-
dauer sind fur die unterschiedlichen Krankheitsstadien
und auch fur die Neurosyphilis definiert. Erganzend erfolgt
die Behandlung der klinischen Symptome, dies wird zu-
meist leitliniengestuitzt erfolgen kdnnen. Grundsatzlich
folgt die Therapie auch bei einer komorbiden HIV-Erkran-
kung diesen Eckpunkten [6].

Otosyphilis

Der Pathophysiologie der Otosyphilis beruht wohl auf
unterschiedlichen Mechanismen. Der VIII. Hirnnerv kann
auBer- und innerhalb des Liquorraums angegriffen wer-
den, der cochleovestibulare Apparat kann betroffen sein
oder auch das Felsenbein. Die Erreger kbnnen in frihen
Stadien die Perilymphe des Innenohrs infiltrieren mit der
Folge einer Entzindung spater auch des kndchernen
Labyrinths. In Fallen der Beschrankung auf die Cochlea
und das Labyrinth waren Symptome zu erwarten wie bei
der Meniérschen Erkrankung mit einem unauffalligen Li-
quor. Ein anderer angenommener Mechanismus ist die
Verbreitung der Erreger Uber den Liquor und den Suba-
rachnoidalraum und via Aquaeductus cochlearis in die
Perilymphe des Innenohrs - in solchen Fallen wirde man
einen auffalligen Liquorbefund erwarten. Auch wurden
Osteitiden und Periosteitiden im Felsenbein gefunden,
weiterhin auch eine Beteiligung der Ossikel. Auf der Basis
einer Endarteriitis kdnnte die Gefalversorgung beeintrach-
tigt werden mit der Folge von Knochennekrosen. Diese
unterschiedlichen Mechanismen wirden auch divergie-
rende Befundkonstellationen beim interindividuellen
Vergleich erklaren [16], [23], [27].

Zur Epidemiologie der Otosyphilis sind folgende Daten
bedeutsam: Jackson et al. [15] berichten auf der Basis
von 41.187 diagnostizierten Syphilis-Erkrankungen von
166 Fallen mit syphilitischen Ohrmanifestationen. Sie
differenzieren dabei 12 gesicherte Falle, 27 wahrschein-
liche und 127 mdgliche Falle. In diesem Kollektiv war
das Auftreten von Ohrsymptomen unabhangig vom HIV-
Status. Ahnlich wie bei neurologischen und Augensympto-

men treten Ohrsymptome haufiger in Fallen mit unklarer
Erkrankungsdauer und in Spatstadien auf.

Die vielfaltige Symptomatologie der Otosyphilis wird durch
folgende Angaben belegt:

Garcia-Berrocal et al. [12] beschreiben apodiktisch den
plétzlichen oder rasch progredienten bilateral sensori-
neuralen Hoérverlust mit oder ohne milde vestibulare
Symptome als fur die spate Syphilis typische Ohrmanifes-
tation; der Horverlust ist haufig asymmetrisch. Bei der
Frihsyphilis wird eine Horminderung moglicherweise
weniger haufig festgestellt, v.a. bei der tertiaren Syphilis
kommen auch fluktuierende Horverluste vor.

Yimtae et al. [32] legen auf der Basis von 85 Fallen diffe-
renziert die klinischen Manifestationen gesicherter syphi-
litischer Ohrerkrankungen dar. Danach liegt ein Horverlust
bei 90,6% vor, ein Tinnitus bei 72,9%, Schwindel bei
52,9%. Ein schleichender Horverlust wurde von 75,3%
Patienten angegeben, bilateral symmetrisch bei 42,4%,
bilateral asymmetrisch bei 32,9%. Ein plotzlicher Horver-
lust lag bei 23,5% vor, symmetrisch bei 10,6%, asymme-
trisch bei 9,4%. Ein einseitiger Horverlust lag bei 3,5%
der Patienten vor. Eine akute Schwindelsymptomatik gab
es bei einem Patienten. Bei 9,4% war das initiale Horver-
mogen normal, bei 32,9% lag ein Horverlust von 21 bis
40 dB vor, bei 27,1% einer von 41 bis 55 dB, bei 14,1%
einer von 56 bis 74 dB und bei 10,5% einer von >75 dB.
Die Horschwellenverlaufe in diesem Kollektiv waren sehr
unterschiedlich, am haufigsten bei 42,3% ein abfallender
Verlauf des Tonaudiogrammes.

Theeuwen et al. [29] sehen in ihrem 12 Falle umfassen-
den Bericht ebenfalls eine grofe Heterogenitat der ge-
klagten Symptome und der klinischen Befunde.

Nach Ogungbemi et al. [20] kann es bei langanhaltenden
Krankheitsverlaufen auch zu Schallleitungsstérung
kommen auf der Basis einer Kompromittierung der Ossi-
kelkette.

Die prazise Diagnose der Otosyphilis wird dadurch er-
schwert, dass die Symptomatik des Einzelfalls andere
Ohrerkrankungen zu imitieren scheint. Fir die klinische
Praxis bedeutet dies, dass andere mogliche Ursachen
mit bedacht und ggf. ausgeschlossen werden mussen,
in der Regel wird es ein interdisziplinares Vorgehen
brauchen, auch mit einer frihzeitigen bildgebenden Dia-
gnostik, die jedoch nicht spezifisch beweisend ist [1], [4],
(8], [28], [31].

Die Therapie der Otosyphilis folgt denselben Prinzipien
wie die Syphilis und Neurosyphilis im Allgemeinen. Bei
komorbid HIV-positiven Patienten muss beim symptoma-
tischen Einsatz von Steroiden unbedingt deren immun-
supprimierende Potenz berucksichtigt werden [5], [7].
Die Prognose der behandelten Otosyphilis ist abhangig
vom individuellen Krankheitsstadium und damit auch
vom Ausmaf der moglicherweise irreversiblen Gewebe-
veranderungen. In einer alteren Arbeit [7] werden sehr
stark divergierende Behandlungsergebnisse der Ohrsy-
philis dargelegt, insgesamt ist danach die Prognose
»Schlecht”. Song et al. [26] berichten kasuistisch von ei-
nem HIV-positiven homosexuellen Mann mit einem
asymmetrischen, fluktuierenden Horverlust und einem
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beidseitigen Vestibularisausfall. Nach der Penicillin-The-
rapie war das Gehor bei der Folgeuntersuchung nach 6
Monaten diskret gebessert, die vestibulare Symptomatik
nicht. He et al. [13] beschreiben einen reversiblen Hor-
verlust.

Smetana und Syphilis

Feldmann [10] schloss aus eigenen Recherchen von Ta-
gebuchaufzeichnungen im Smetana-Museum Prag folgen-
des: Smetana litt zunachst unter einer syphilitischen An-
gina, nach etwa 16 Wochen an einem generalisierten
Exanthem und entwickelt zwei Wochen spater Ohrsympto-
me, namlich eine Schwerhorigkeit, Ohrensausen und
Schwindel. Nach zehn Jahren folgte schliefilich der Exitus
durch Taboparalyse. Nach Feldmann war die Ursache der
Ertaubung der Syphilis zuzuschreiben, auch die Obdukti-
onsbefunde stutzen diese Einschatzung.

Borik und Borikova [3] zeichneten ein anderes Bild und
forderten, ,dass die irrtimliche und durch nichts zu bele-
gende Behauptung von einer luetischen Erkrankung un-
seres grofiten und verdienstvollen Komponisten aus dem
wissenschaftlichen Schrifttum getilgt werde“. Die Autoren
beschrieben, dass Smetana bereits in der fruhen Kindheit
ein Explosionstrauma erlitt und schon im Alter von 18
Jahren Uber Ohrprobleme klagte. Er habe sehr larmende
Ensemblespiele mit mehreren Klavieren geliebt und sich
somit schwerer akustischer Belastung ausgesetzt. Ferner
habe er bei der Jagd Schusswaffen verwendet und sei
somit regelmafig hohen Schallpegeln ausgesetzt gewe-
sen. Auch habe er schon im 38. Lebensjahr akustische
Halluzinationen beschrieben. Mit 46 Jahren sei sein
schlechtes Gehor bereits Freunden aufgefallen und er
habe sehr laut gesprochen, ,wie es bei Schwerhorigen
Ublich sei“. Er sei oftmals krank gewesen und ihm wurde
bereits 1872 von einem Arzt geraten, dass er sich ,.einige
Wochen im Walde mitvergraben solle*, damit ... sich seine
zerrissenen Nerven erholen kdnnten“. Seine korperliche
Verfassung sei auch 1881 so gut gewesen, dass er noch
dirigierte.

Sowohl nach Feldmanns Bewertung [10], [11] als auch
nach dem heutigen Kenntnisstand zur L&rmschwerhorig-
keit kdbnnen diese Uberlegten Mechanismen als Ursache
von Smetanas Ohrerkrankung verworfen werden. Smeta-
nas ,Gehdrillusionen” (Horen eines Doppelgesangs einer
Stimme in G-Dur mit Orgelbegleitung) wurden von Borik
und Borikova [3] nicht im Hinblick auf ihre Ursache disku-
tiert, namlich als Teil einer luetisch verursachten psych-
iatrischen Symptomatik. Sie sahen die (luetischen)
Hautsymptome als Teil oder Folge einer langeren Vorge-
schichte mit wiederholten Geschwtiren der Haut an, die
syphilitische Angina wurde als Rezidiv bereits zuvor erlit-
tener Rachenerkrankungen, die progressive Paralyse
wurde ohne weitere Diskussion als nicht bewiesen einge-
schatzt. Feldmann [9] beantwortete die Arbeit von Borik
und Borikova mit einer nochmaligen sachlichen und
prazisen Zusammenfassung der Fakten. Auch heute gilt,
dass Smetanas Erkrankung eine Syphilis war.

Schlussfolgerung

Die Syphilis ist - heute wieder - eine relevante Infektions-
erkrankung mit einer fir den Betroffenen potentiell erheb-
lichen Krankheitslast bis hin zum Tod. Die kasuistische
Betrachtung der Erkrankung des tschechischen National-
komponisten Friedrich Smetana belegt dies eindrucksvoll
aus einer historischen Perspektive.

Die epidemiologischen Daten zur konnatalen Syphilis
sind bedenklich. Fur Deutschland gilt, die praventive
Diagnostik auch fir Schwangere mit nicht definiertem
rechtlichen Status und / oder fehlender Krankenversiche-
rung zuganglich zu machen.

Fur komorbid HIV-positive Patienten gelten auch bei der
Therapie keine anderen Gesichtspunkte als bei nicht mit
HIV infizierten Personen, lediglich beim symptomatischen
Einsatz von Steroiden im Falle einer Otosyphilis muss
deren potentiellimmunsupprimierende Wirkung beachtet
werden.

Die Spatformen der Syphilis sind jenseits der Primarpra-
vention durch eine fruhzeitige Diagnostik und Therapie
vermeidbar.

Die Otosyphilis ist nach aktuellen epidemiologischen
Daten eine Raritat, moglicherweise weil sie ,unterdiagno-
stiziert” ist. FUr den Klinisch-audiologischen Gebrauch
liegt nahe, bei einer akuten beidseitigen Horminderung
und bei einem (asymmetrisch) fluktuierenden Gehor eine
gezielte Klarung herbeizufihren.

Das Schicksal Friedrich Smetanas mit einer zum Tode
fihrenden komplexen Symptomatik einschliefllich der
Otosyphilis ist heute vermeidbar.

Anmerkungen
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Research Article

The deafness of Bedrich Smetana

Abstract

The Czech composer Bedrich Smetana (1824 -1884) suffered sudden
hearing loss with severe tinnitus at the age of fifty. Within a few months,
his hearing deteriorated so much that soon he was deaf. He continued
his work and composed many of today’s best-known works without ever
having heard them himself. In the String Quartet No. 1 he lets his tinnitus

sound in the form of a very high “e” through the violin.

The cause of Smetana’s deafness has been subject of conjecture and
speculation for many years. Today, the most likely cause of his deafness
is a syphilis infection. Syphilis and its relationship to hearing loss are
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the literature about Smetana's deafness.

Keywords: syphilis, lues, deafness, hearing loss, tinnitus, music

Introduction

Dedicated to Prof. Dr. Dr. Ulrich Eysholdt on his 75"
birthday.

Bedrich Smetana is regarded as the Czech national
composer. This year marks his 200" birthday. Of his
works, “Die Moldau” is probably the best known and most
frequently performed. Like Beethoven, Smetana also
suffered from severe hearing problems and, like Beeth-
oven, he composed the most important pieces with al-
most complete deafness [14], [33]. His illness has been
analysed and controversially discussed in humerous ar-
ticles, especially with regard to the assumed causal
structure in the context of a syphilis infection. Smetana’s
life and work are described below. Syphilis and its rela-
tionship to hearing loss are then described.

Life and work

Bedrich Smetana was born on March 2™ 1824. After
studying music, he earned his living by giving piano les-
sons and founded his own music school in 1848. In the
same year, he married Katharina Kolar and lived with her
for several years in Gothenburg (Sweden), where he
worked as an orchestra conductor. Of his four children,
only his daughter Sophie (1853-1902) survived. His wife
died in 1859 and he returned to Prague. There, in 1860,
he married Betty Fernandy, sixteen years younger than
him. Smetana achieved public recognition in 1866 with
his operas such as “The Bartered Bride”, and he was
eventually appointed conductor at Prague opera house.
In this position, he was subjected to a great deal of hos-
tility. He was accused of rehearsing too little with the or-

and paediatric audiology,
Nuremberg, Germany

chestra and composing too little, which led to his resigna-
tion in 1873. In 1874, he finally fell ill with an “ulcer”. He
first wrote about hearing problems in his diary in July
1874: “At times | have misaligned ears and at the same
time my head is spinning as if I’'m having dizzy spells. The
sickness started after a little duck hunt, during which the
weather suddenly changed.” [2]

He impressively described the development of acoustic
hallucinations, phantom noises, tinnitus and the progres-
sion of hearing loss in his diary: “It was in August 1874
when, on one of my usual evening walks through the
forest, | suddenly thought | heard such strangely beautiful
flute sounds that | stopped in amazement and looked all
around for the marvellous flute player. No matter how
hard I looked, there was nothing to be seen. | forgot about
the incident, but when it happened again the next day, |
gave up my walks. But the sensory illusion was repeated
later in a closed room and | sought advice from a doctor.
A short time later, a terrible ringing in my ears joined in
and when | started to play, the piano seemed to be ter-
ribly out of tune, especially in the middle registers. |
travelled to Prague and was forced to take extreme care
of myself and refrain from playing the piano at all. But it
was already too late: on October 20" | lost my hearing
completely.” [2]

Completely deaf, he completed the six-part cycle “Ma
vlast”, which also includes “Vitava”, in the following
weeks. He sought advice from Zoufal in Prague, Politzer
in Vienna and von Troltsch in Wirzburg, among others.
The doctors may have already recognised syphilis as the
cause of his deafness, as they prescribed him unspecified
“smear cures”, as had been commonly used since early
modern times: Paracelsus (1493-1541) had already
used mercury in a mixture with lard, turpentine and sul-
phur, which was rubbed into the patient (“smear cure”)
several times a day with full baths in between for a period
of 20 days [19]. All attempts to treat Smetana with oint-

GMS

GMS Zeitschrift fir Audiologie - Audiological Acoustics 2024, Vol. 6, ISSN 2628-9083

8/14



Hoppe et al.: The deafness of Bedrich Smetana

ment, noise avoidance, hearing exercises or “electrifying”
were completely unsuccessful. In May 1875 he visited
his friend Otakar Hostinsky. He describes how he played
his latest pieces for him: “He played as excellently as ever
before, only at pianissimo he sometimes didn't realise
that this or that key didn't make a sound, and at fortis-
simo he sometimes exaggerated, which he would never
have done before.” [2]

Similarly, Adolf Cech describes an experience in which
Smetana accompanied his own piano playing: “...Stone-
deaf as he was, he never sang in the same key in which
he played, but always off key: either higher or lower and
usually in loud dissonance.” [2]

It was only when this was pointed out to him that he
realised the situation: “For God’s sake, I"'ve come so far
that I can no longer tell the difference between the keys!”
But Cech reassured him. He wrote that “his inner ear
hears quite correctly, as his ability to compose proves”
and explained “...his outer ear, which has not received
any impression from the outside for so long, is simply
weaned from hearing, and therefore he cannot judge the
extent to which he has to strain his vocal cords when
singing if he lacks the control of the outer ear over the
height or depth of the notes he is singing.” [...]. [2]

In the following years, he increasingly accepted his deaf-
ness and further compositions followed. At the end of
1876, he completed the string quartet in E minor “From
my life” (Z mého Zivota). In the finale of the quartet, he
describes the tinnitus that had occurred shortly before
his deafness: “For many weeks before the onset of com-
plete deafness, | was always haunted in the evening
between 6 and 7 o’clock by the strong whistle of the
chord a sharp-e-c in the highest piccolo position...I have
endeavoured to describe this terrible catastrophe in my
fate with the bright whistling e in the finale.” [21]
(Figure 1)

Figure 1: Portrait photo of Friedrich Smetana (ca. 1878) [30]

Smetana wrote about the string quartet in a letter in
1878: “My intention was to describe the course of my
life in words. The first movement: an inclination towards

art in my youth, a romantic mood, an inexpressible long-
ing for something that | could not express in words and
could not even imagine in a specific form; but at the same
time, in this beginning, the warning of the fate that
awaited me and the long-lasting tone in the finale already
made itself heard. It contains that fateful whistling in the
highest notes, which arose in my ears in 1874 and sig-
nalled my incipient deafness. | allowed myself this little
game because my destiny lies hidden in it.” [2] (Figure 2)
Further compositions followed the years after. For
Smetana personally, however, they were characterised
by the progression of the underlying illness with aphasic
symptoms, acoustic hallucinations, tinnitus, gait disorders
and other neurological and psychiatric disorders. After
years of increasing mental derangement, Bedrich
Smetana finally died in Prague on 12 May 1884.

Syphilis

Syphilis is an almost exclusively sexually transmitted in-
fectious disease caused by the spirochete Treponema
pallidum, which according to German law does not have
to be reported by name; connatal cases also occur. It
initially manifests itself regionally with a typical primary
lesion (papule, ulcer) at the site of entry (>90% genitoanal
mucosa) and indolent regional lymphadenopathy (primary
syphilis). After about 9 to 12 weeks and healing of the
primary lesion, the secondary stage follows with bacter-
aemia, general symptoms (flu-like, fever, headache, oth-
ers) and a very broad spectrum of skin and mucous
membrane symptoms.

Primary and secondary syphilis up to one year after infec-
tion are referred to as early syphilis, all other forms are
summarised as late syphilis.

If left untreated, secondary syphilis is chronically recurrent
for up to a year and can then turn into a latency phase
that can last for decades. In the case of an inflammatory
reaction against the pathogens with granulomatous
symptoms in the late phase of the disease, this is referred
to as tertiary syphilis.

Syphilis can affect the central nervous system, the eyes
and the vestibulocochlear system at any stage of infec-
tion, in isolation, in combination and with a very broad
spectrum of clinical signs and manifestations. Untreated
cases can lead to persistent dysfunction and death [6].

History of syphilis

As early as the 16" century, syphilis was referred to as a
venereal disease because the goddess of love, Venus,
was considered to be responsible for its occurrence. The
term syphilis became established in the 18" century.
Until then, there were several hundred different names,
including disrespectful terms such as “morbus gallicus”
and others. Until the middle of the 19" century, syphilis
was trivialised as the price of amorous pleasures and
dismissed as a “gallant” disease [19].
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Figure 2: Bars 231-239 of the fourth movement of String Quartet No. 1 (E minor) “From my life”. Above: Score for 1* and 2™
violin, viola and cello ([25] CCO Public License https://creativecommons.org/publicdomain/zero/1.0/legalcode.en#fallback).
Below: Spectrogram representation from the recording. The horizontal line from 2.5 seconds at 2,700 Hz corresponds to the
“e” played by the violin. This is perceived as a shrill tone that extends over several seconds.

After years of research, Fritz Schaudinn and Erich Hoff-
mann finally succeeded in 1905 at the Charité hospital
in Berlin in obtaining the first microscopic evidence of
syphilis spirochetes [24].

According to the “pre-Columbian” hypothesis, the disease
already existed in Europe before the end of the 15" cen-
tury; according to the “post-Columbian” hypothesis, it was
brought from the New World by Columbus in 1493: this
thesis is supported by European bone findings from be-
fore 1493, in which no evidence of syphilitic changes
could be found, in contrast to such from North America.
The spread in Europe can be traced back to the war par-

ticipation of men who had previously travelled with
Columbus. The spread to Asia was again “by ship” [1].

Epidemiology

In Germany, 7,332 cases of syphilis were reported to the
Robert Koch Institute in 2018. As with other sexually
transmitted diseases, homosexual men (“MSM”) account-
ed for the highest proportion [18], while the proportion
of heterosexually acquired infections was 15% in 2018.
Prostitution contacts were assumed to be a possible
source of infection in 131 cases, corresponding to
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0.018% of all infections. Females were affected in 6.1%
of cases. Among men, the incidence was highest in the
30 to 39 age group, and among women in the 20 to 29
age group.

The highest incidences were in the city states of Berlin
and Hamburg, above the national average were Bremen,
North Rhine-Westphalia and Hesse, while the lowest in-
cidences were in Mecklenburg-Western Pomerania,
Brandenburg and Thuringia. High incidences were also
recorded in the cities of Cologne, Frankfurt/M. and Mu-
nich. Data is also available on the presumed country of
infection: in 93% of cases this was Germany, 54 infections
were probably acquired in Spain and 30 in Thailand.

In a long-term comparison, the number of infections in
newborns and children in Germany is less than 10 per
year: this reported figure may be too low, as preventive
examinations are not always utilised due to a lack of
health insurance, for example, and a number of unreport-
ed cases can therefore be assumed. According to WHO
estimates, there were 661,000 congenital syphilis infec-
tions worldwide in 2016, which led to around 355,000
birth defects including 200,000 stillbirths.

Co-infection with HIV was present in 33% of cases in
2018, more frequently in MSM in 46% than in cases with
a heterosexual route of infection (6.7%). Although there
is no data on the actual incidence of neurosyphilis, it is
likely to be higher in cases of co-infection with HIV [15],
[18], [6].

Diagnostics

The diagnosis follows evidence based guidelines. It is
based on clinical signs, histopathological findings of the
skin and mucous membrane, imaging procedures, organ-
related laboratory diagnostics including cerebrospinal
fluid diagnostics, direct pathogen detection in early
pathogen-rich lesions and the detection of anti-treponema
antibodies in serum.

In principle, the following applies: In the event of a clinical
suspicion, a pathogen-specific screening test is carried
out first. If this is positive, a specific confirmation test is
carried out. If this is positive, a determination of so-called
activity parameters is carried out to differentiate an
earlier infection (“seronarcosis”) from syphilis requiring
treatment. There is further consensus in the guideline on
the diagnosis of very early primary syphilis, in the case
of persistent suspicion of syphilis with inconspicuous
laboratory results, with regard to the diagnostics to be
offered to exclude other infectious diseases and on the
procedure in the case of reinfection or reactivation [6].

Neurosyphilis

With bacteraemia, neurosyphilis can occur at any other
time of the disease. A distinction is generally made
between 5 syndromes as a result of neuroinvasion. Early
manifestations involving the meninges, cerebrospinal
fluid and vascular structures are recognised:

* Asymptomatic neurosyphilis
* Syphilitic meningitis
* Meningovascular neurosyphilis

Late forms are progressive paralysis and tabes dorsalis,
which often occur decades after the primary infection
and are characterised by the involvement of central and
spinal structures.

Otogenic and ocular syphilis cannot be clearly assigned
to the syndromal complexes mentioned, but are subject
to the same treatment criteria as neurosyphilis [15].
The syndromes are characterised by different constella-
tions of findings. In syphilitic meningitis, the lesions of
the Vil and VIl cranial nerves should also be emphasised.
In the meningovascular form, visual disturbances occur
most frequently (50%), hearing loss in 20% of cases, as
well as various motor deficits and organic brain psycho-
syndromes [15].

Progressive paralysis is a chronic progressive encephalitis
with cognitive deficits, psychotic episodes, epileptic
seizures, loss of speech, dementia, etc. Tabes dorsalis
is a chronic progressive dorsal radiculoganglionitis with
secondary spinal cord damage and the resulting function-
al deficits including pain symptoms [15].

The diagnosis of neurosyphilis has a highly complex
structure and should be considered if there are unclear
neurological, ocular and/or otogenic symptoms in the
presence of proven syphilis.

The staged course of syphilis also applies in cases of co-
morbid HIV infection, but there are more atypical and
severe courses, including more frequent neurosyphilis
with neurocognitive deficits [17], [26].

Syphilis therapy

Treatment is generally antibiotic with penicillin, in the
case of a penicillin allergy with doxycycline or ceftriaxone.
Dosage, method of application and duration of therapy
are defined for the different stages of the disease and
also for neurosyphilis. This is supplemented by treatment
of the clinical symptoms, which is usually guideline-based.
In principle, therapy also follows these key points in the
case of comorbid HIV disease [6].

Otosyphilis

The pathophysiology of otosyphilis is probably based on
different mechanisms. The VIII" cranial nerve can be at-
tacked outside and inside the cerebrospinal fluid space,
the cochleovestibular apparatus can be affected as well
as the petrous bone. In the early stages, the pathogens
can infiltrate the perilymph of the inner ear, resulting in
inflammation of the bony labyrinth later on. In cases of
restriction to the cochlea and labyrinth, symptoms similar
to those of Meniére’s disease with an unremarkable CSF
would be expected. Another hypothesised mechanism is
the spread of the pathogens via the CSF and the subarach-
noid space and via the cochlear aqueduct into the
perilymph of the inner ear - in such cases a conspicuous
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CSF finding would be expected. Osteitis and periosteitis
were also found in the petrous bone, as well as involve-
ment of the ossicles. On the basis of endarteritis, the
vascular supply could be impaired, resulting in bone
necrosis. These different mechanisms would also explain
divergent constellations of findings in inter-individual
comparisons [16], [23], [27].

The following data on the epidemiology of otosyphilis are
significant: Jackson et al. [15] report 166 cases with
syphilitic ear manifestations on the basis of 41,187 dia-
gnosed syphilis cases. They differentiate between 12
confirmed cases, 27 probable and 127 possible cases.
In this group, the occurrence of ear symptoms was inde-
pendent of HIV status. Similar to neurological and eye
symptoms, ear symptoms occur more frequently in cases
with an unclear duration of illness and in late stages.
The diverse symptomatology of otosyphilis is evidenced
by the following data:

Garcia-Berrocal et al. [12] apodictically describe sudden
or rapidly progressive bilateral sensorineural hearing loss
with or without mild vestibular symptoms as a typical ear
manifestation of late syphilis; the hearing loss is often
asymmetrical. In early syphilis, hearing loss may be less
common; fluctuating hearing loss also occurs, especially
in tertiary syphilis.

Yimtae et al. [32] differentiated the clinical manifestations
of confirmed syphilitic ear diseases on the basis of 85
cases. According to this study, hearing loss was present
in 90.6%, tinnitus in 72.9% and dizziness in 52.9%.
Gradual hearing loss was reported by 75.3% of patients,
bilaterally symmetrical in 42.4% and bilaterally asymmet-
rical in 32.9%. Sudden hearing loss was presentin 23.5%,
symmetrically in 10.6%, asymmetrically in 9.4%. Unilateral
hearing loss was present in 3.5% of patients. Acute vertigo
symptoms were present in one patient. Initial hearing
was normal in 9.4%, 32.9% had a hearing loss of 21 to
40 dB, 27.1% had a hearing loss of 41 to 55 dB, 14.1%
had a hearing loss of 56 to 74 dB and 10.5% had a
hearing loss of >75 dB. The hearing threshold curves in
this group were very different, with 42.3% most frequently
showing a decreasing curve in the tone audiogram.
Theeuwen et al. [29], in their report comprising 12 cases,
also see a great heterogeneity in the symptoms com-
plained of and the clinical findings.

According to Ogungbemi et al. [20], long-lasting disease
progression can also lead to sound conduction disorders
based on a compromise of the ossicular chain.

The precise diagnosis of otosyphilis is made more difficult
by the fact that the symptoms of the individual case ap-
pear to mimic other ear diseases. In clinical practice, this
means that other possible causes must be considered
and possibly ruled out; usually, an interdisciplinary ap-
proach is required, including early diagnostic imaging,
which, however, is not specifically conclusive [1], [4], [8],
[28], [31].

The treatment of otosyphilis follows the same principles
as syphilis and neurosyphilis in general. In comorbid HIV-
positive patients, the immunosuppressive potency of

steroids must be taken into account when using them
symptomatically [5], [7].

The prognosis of treated otosyphilis depends on the indi-
vidual stage of the disease and thus also on the extent
of the possibly irreversible tissue changes. An older study
[7] describes very strongly divergent treatment results
for ear syphilis, according to which the overall prognosis
is “poor”. Song et al. [26] report casuistically on an HIV-
positive homosexual man with asymmetrical, fluctuating
hearing loss and bilateral vestibular loss. After penicillin
therapy, the hearing was slightly improved at the follow-
up examination after 6 months, but the vestibular symp-
toms were not. He et al. [13] describe a reversible hearing
loss.

Smetana and syphilis

Feldmann [10] concluded the following from his own re-
search of diary entries in the Smetana Museum in Prague:
Smetana initially suffered from syphilitic angina, after
about 16 weeks from a generalised exanthema and two
weeks later developed ear symptoms, namely hearing
loss, ringing in the ears and dizziness. After ten years, he
finally died of taboparalysis. According to Feldmann, the
cause of the deafness was syphilis, and the autopsy
findings also support this assessment.

Borik and Borikova [3] painted a different picture and
demanded “that the erroneous and unsubstantiated claim
of a Luetian disease of our greatest and most deserving
composer be erased from the scientific literature”. The
authors describe that Smetana suffered an explosion
trauma in early childhood and complained of ear problems
at the age of 18. He loved very noisy ensemble playing
with several pianos and thus exposed himself to severe
acoustic stress. He also used firearms when hunting and
was therefore regularly exposed to high sound levels. He
had also described acoustic hallucinations as early as
the age of 38. At the age of 46, his poor hearing had
already been noticed by friends and he had spoken very
loudly, “as is usual with hearing impaired people”. He
was often ill and was advised by a doctor as early as 1872
that he should “bury himself in the forest for a few weeks
so that ... his torn nerves could recover”. His physical
condition was also so good in 1881 that he was still
conducting.

Both according to Feldmann’s assessment [10], [11] as
well as according to the current state of knowledge on
noise-induced hearing loss, these considered mechan-
isms can be ruled out as the cause of Smetana’s ear
disease. Smetana’s “auditory illusions” (hearing a double
voice singing in G major with organ accompaniment) were
analysed by Borik and Borikova [3] with regard to their
cause, namely as part of a luetic psychiatric symptomatol-
ogy. They regarded the (luetic) skin symptoms as part or
consequence of a longer history of repeated ulcers of the
skin, the syphilitic angina was regarded as a recurrence
of previously suffered pharyngeal diseases, the progres-
sive paralysis was regarded as unproven without further
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discussion. Feldmann [9] responded to the work of Borik
and Borikova with a further objective and precise sum-
mary of the facts. After all, today it is recognised that
Smetana’s illness was syphilis.

Conclusion

Syphilis is - today again - a relevant infectious disease
with a potentially considerable burden of disease for the
person affected, including death. The casuistic view of
the illness of the Czech national composer Bedrich
Smetana impressively demonstrates this from a historical
perspective.

The epidemiological data on congenital syphilis is ques-
tionable. In Germany, preventive diagnostics should also
be made available to pregnant women with undefined
legal status and/or no health insurance.

For comorbid HIV-positive patients, no other aspects apply
to therapy than for persons not infected with HIV; only in
the symptomatic use of steroids in the case of otosyphilis
their potentially immunosuppressive effect has to be
taken into account.

Beyond primary prevention, the late forms of syphilis can
be avoided through early diagnosis and treatment.
According to current epidemiological data, otosyphilis is
a rarity, possibly because it is “underdiagnosed”. For
clinical audiological use, it makes sense to seek specific
clarification in cases of acute bilateral hearing loss and
(asymmetrical) fluctuating hearing.

Bedrich Smetana's fate with complex symptoms leading
to death, including otosyphilis, is avoidable today.
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