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Pathologie der angeborenen, famili[iren und 
hereditiiren Krankheiten, speziell der Nerven- 

und Geisteskrankheitenl). 
Von 

IIeinrich l t igier  (Warsehau). 

I. Einleitung. 
Die  Hered i t~ i t s f rage ,  seit Dezennien ein aktuelles Thema in der 

Naturwissenschaft~ hat in den letzten Jahre~l auf sich attch das ~rzt- 
liche Interesse zu lenken gewusst. Fiir den P s y c h i a t e r  ist das 
Studium derselben zun~chst nicht bless veto utilitaristischen, therapeu- 
tisch-prophylaktischen Standpunkte erwfinscht, sondern auch veto rein 
theoretischen. Die Ergebnisse der neueren wissenschaftlichen Unter- 
suchungen in der Psychiatrie sind zum Ausgangspunkt der Forschungen 
geworden, welche die ganze Mtere Erblichkeitslehre zu erschiittern und 
yon Grund auf umzustalten versprechen. 

Den Neuro logen  interessieren in der grossen Gruppe der heredi- 
t~iren Leiden die ausserordentliche Mannigfaltigkeit der Symptome, die 
oft den ganzen Organismus befallen, der hltufige Ausfall in der funktionell 
und prognostisch wiehtigsten BewegurJgssph~re, die nieht se]tene Kom- 
bination mit psychisehen StSrungen und schliesslich der enorme Reich- 
turn der anatomisch nachweisbaren und klinisch diagnostizierbaren Ver- 
i~nderungen im zentralen und peripheren 5~ervensystem und die weit- 
gehenden Divergenzen im pathologiseh-anatomisehen Substrat. 

Die Heredit~tsfrage ist so eng verknfipft mit sehr vielen aktuellen 
Zeit- und Streitfragen der Neurologie und Psychiatrie-- D e g e n e r a t i o n ,  
E n t a r t u n g s s t i g m e n ,  Genea log i e ,  T r a n s f o r m a t i o n ,  K o r r e l a t i o n ,  
Di spos i t ion ,  Endogenit i~t ,  Kongeni ta l i t i~ t ,  T e r a t o l o g i e ,  Kon- 
s a n g u i n i t a L  A u f b r a u c h s t h e o r i e ,  S y s t e m e r k r a n k u n g e n - - ,  dass 
aus diesem Grunde in meinen Ausffihrungen vielleieht manches Wichtige 
wird fibergangen werden mfissen. 

1) Nach einem auf dem internat. Kongress in Badapest am 30. Aug. 1909 ge- 
haltenen Referat. Die im Jahre 1909/10 erschienenen Abhandlungen konnten gar 
nicht oder nut ausnahmsweise bei der Korrektur ganz kurz beriicksichtigt werden. 
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II. Angeborene, ererbte und erworbene Krankheiten. 
,Spricht man in der Neuropathologie yon hereditRr-familiaren Er- 

krankungen" - -  schrieb ich vor 15 Jahren in meiner Monographie 
,fiber die seltenen Formen der hereditiiren und famililiren Hirn- und 
Riickenmarkskrankheiten ~ )  - - ,  ,so ist darunter diejenige Gruppe zu 
verstehen~ bei der die Entstehung des Leidens keiner yon aussen kom- 
menden~ eventuell in den KOrper erst yon aussen her eindringenden 
Sch~dlichkeit zuzusehreiben ist. lhr Entstehen ist vielmehr durch be- 
stimmte~ k o n g e n i t a l  gegebene, besondere Verh~ltnisse der KSrper- 
beschaff&flleit begrfindet~ und eben dutch die yon vornherein wider- 
standsschwache Organisation bestimmter nerv0ser Systeme sind letztere 
y o n  Hause aus zu einem frfihzeitigen Untergange pradisponiert." Die- 
selbe Definition ist auch jetzt aufrechtzuerhalten, trotzdem unsere An- 
sichten fiber Herediti~t bedeutende Modifikationen in den letzten Jahren 
durchgemacht haben. 

Vere rbung  nennen  w i r d e n m a t e r i e l l e n V o r g a n g  d e r U e b e r  
t r a g u n g  k 0 r p e r l i c h e r  und g e i s t i g e r ,  n o r m a l e r  und a b n o r m e r  
E i g e n s c h a f t e n  yon e ine r  G e n e r a t i o n  auf  die n a c h f o l g e n d e n .  
Wir bezeichnen damit die Tatsach% dass Organismen Nachkommen her- 
vorbringen~ die ihren Eltern in hohem Grade ahneln. So natlirlich 
und selbstverstKndlich diese Definition ist, so schwer zu beantworten 
sind manche elementare Erseheinungen der Vererbung. Ich will nut 
nennen nach E. T e i c h m a n ,  dem ich hier folge, die wichtigsten: 
Welches sind die materiellen Gruudlagen der Vererbung und wie li~sst 
sich aus ihnen die Bestiindigkeit des Arttypus ableiten? Was vermag 
das geschlechtliche Geschehen ffir die Erklarung der Vererbung indivi- 
dueller Besonderheiten zu leisten? Wie geschieht die Uebertragung der 
Artkennzeichen yon einer Generation auf die andere? Warum wird in 
pathologischen Fallen nicht die ganze Deszendenz in gleicher Weise 
affiziert? Warum kann nach mehreren, durchaus normalen Generationen, 
bei einem ferneu Deszendenteu dnrch atavistischen Rfickschlag das 
Pathologische des Stammvaters plStzlich sich wieder offenbaren? Warum 
hier Konstanz, dort Abweichungen vom angestammten Typus? Warum 
vererbt sich Krankheit nicht so notwendig~ wie der Typus, wie die 
wesentlichen anthropologischen Merkmale eines Menschen? 

Stfitzt man sich in erster Linie auf Tatsacheu, die zur Erkl'2rung 
der u herangezogen zu werden beanspruchen dfirfen, so muss  

1) It. Higier~ Ueber die selteneren Formen der heredit~ren und famili~ren 
Hirn- und Rfickenmarkskrankheiten. Deutsche Zeitschr. f. Nerven. 1897. Bd. IX. 
S. 1--76. 
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die G r u n d l a g e  e ine r  V e r e r b u n g s t h e o r i e  die A n s c h a u u n g  
b i l den ,  dass  die G e s c h l e c h t s z e l l e n  - -  r i c h t i g e r  die Ch romo-  
somen i h r e r  K e r n e  - -  die Tr i tger  der v e r e r b b a r e n  E igen -  
s e h a f t e n  sind. Der Kern sowohl des unbefruchteten Eies, wie auch 
der Samenzelle enth~lt die Anlagen zur Ausbildung des ganzen nor- 
malen Individuums. Das befruchtete El: d.h.  die Keimzelle: besitzt 
also die Anlage ftir jede zu fibertragende Eigenschaft in zweifacher 
Ausgabe. Warum unter Umst~nden die eine wirksamer und fiber die 
andere latente dominiert~ ist nicht bekannt. Hierdurch wird es erkl~ir- 
lich, dass Ziige der grosselterliehen oder einer noch weiter zuriiek- 
liegenden Generation wieder auftauchen kSnnen, nachdem sie eine oder 
mehrere Generationen iibersprungen haben. Die Entstehung der Ge- 
schlechtszellen bringt es ja mit sieh, dass die bei der Vereinigung yon 
El- und Spermakern entstandenen Merkmalpaare wieder in ihre Kom- 
ponenten zerlegt werden. 

So betrachtet, ist die Vererbung in doppeltem Sinne als die er- 
haltende Maeht im Flusse organisehen Gesehehens zu bezeichnen. Durch 
die b e i  der  B e f r u c h t u n g  v o r  sieh g e h e n d e  Mischung  der  An- 
l a g e k o m p l e x e  zweie r  Indivi :duen - -  A m p h i m i x i e  - -  kann  ein 
Neues  n i e m a l s  en t s t ehen .  Das Kind ist~ nimmt man seine Merk- 
male einzeln vor - -  yon der Form der Nase bis zum Ablauf der Hirn- 
ti~tigkeit ---, niehts wie eine Wiederholung yon u Nur 
die Kombination, in der die Merkmale der Ahnen auftreten, wechselt 
fortwi~hrend wie das BiId im Kaleidoskop. Aber neue E i g e n s c h a f t e n  
kSnnen  auf  dem Wege der Vere rbung  n ieh t  en t s t ehen .  

N o c h  in einem anderen Sinne gebiihrt der Vererbung die Bezeieh- 
hung einer erhaltenden Macht. Die Substanz der Organismen bedarf 
einer fortwi~hrenden Ergi~nzung~ die wiederum yon dem Wandel in den 
Ern/ihrmlgsbedingungen beeinfltast wird. So werden in den Yererbungs- 
tragern individuelle Abweichungen hervorgerufen~ die des Ausgleiches 
bedfirfen 7 um nieht pathologisch zu werden. Die u der u 
erbungssubstanzen zweier verschiedener Individuen kann diese Aufgabe 
erffillen durch die Spaltung der Merkma]sanlagen, die hier eingreift. 
In diesem Sinne wirkt die Vererbung fSrdernd und erhaltend auf den 
Fortbestand der Art. 

Auf den Mechanismus der erblichen Uebertragung gehe ich absicht- 
]ich nicht ein. Bing hat unl~tngst die w i c h t i g s t e n  T h e o r i e n  der  
Heredi t~i t  in ihren Grundzfigen rekapituliert. Weder die -~ltere 
D a r w i n s c h e  m o r p h o l o g i s c h e  P a n g e n e s i s  mit ihren :~Keimehen" 
oder ,,Gemmulae": noch die erweiterte neue T h e o r i e  de Vries  der  
: , in t raze l lu l i~ren  P a n g e n e s i s "  mit ihren ,,Pangenen"~ noch die 
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P o l a r i g e n e s i s  S p e n c e r s  mit ihren ,physiologischen Einheiten" haben 
das Riitsel der u und den atavistischen Rfickschlag auf einen 
Aszendenten zu liisen vermocht. Sowohl die Natur als 6enese der 
Alterationen der Zeugungsstoffe ist ganz r~tselhaft geblieben trotz der 
verlockend klingenden mechanistischen H y p o t h e s e  H a e c k e | s  der  
P e r i g e n e s i s  mit dem ,unbewussten Ged~ichtnis der Plastidulen"~ trotz 
der ihr nahe verwandten T h e o r i e  Naege l i s  mi t  i h ren  , m o l e k e l -  
a r t i g e n  Mizel len"  und  trotz der genialen modernsten Weismann-  
schen h u m o r a l - b i o c h e m i s c h e n  Theor i e  der  Kont inui t~i t  des 
K e i m p l a s m a s  mit ihren ,Biophoren"~ ihrem ,somatischen Plasma", 
den ,,Determinanten uud Iden des Keimplasmas". Die meisten Theorien, 
auch die neuesten~ wie H a a c k e s  Theorie der Gemmarien und 
H a t s c h e k s  der Ergatfilen~ Semons  der Engrammen und He r ings  der 
Mneme, 15sen kein R~tsel, sondern umschreiben ein R~tsel durch ein 
anderes. Hier scheint sich tats'~chlich vor unser Denken eine Schranke zu 
ziehen, hinter der der tiiusehende Schein phantastiseher Spekulation liegt. 

u Tatsachen der Yererbung und der Variabilitiit sind durch den 
gewaltigen Aufschwung der 1Naturwissenschaften und durch das syste- 
matische Stadium der Entwickelungsgeschichte seit Darwin  klargelegt 
worden~ abet gerade beim Mensehen sind unsere Kenntnisse noch ~tusserst 
mangelhaft und unzuverl~issig~ vor allem die pathologischen Beziehungen. 
Die Materie ist an sich ungewShnlich sehwierig und verwickelt~ sodann 
hat die zielbewusste Forschung hier seit kaum 50 Jahren eingesetzt~ 
eine im Ve'rhi~ltnis zur menschlichen Generationsdauer viel zu kurze 
Zeit, um ausreichende exakte und einwandsfreie Beobachtungen zu 
sammeln. Schliesslich sind ja die persOnlichen Erfahrungen des Einzelnen 
in diesem Gegenstand stets zu beschr~tnkt, um auf Grund derselben 
allgemein giiltige Folgerungen fiber die Heredit~tt zu erlauben. 

I n t e r e s s a n t  b le ib t  ffir die P a t h o l o g i e  die Ta t  sache~ dass 
auch ganz g e r i n g e  i n d i v i d u e l l e  a n a t o m i s c h e  Var i a t i onen  ver-  
e rb t  v~erden kSnnen (Nase der Orleans, Unterlippe der Habsburger~ 
LinksMndigkeit maneher berfihmten Dynastie). 

Um ein Beispiel anzufiihren, sei auf das Nervensystem hinge- 
wiesen. Seit lhngerer Zeit schenkt man der Gehirnoberfii~che~ ins- 
besondere der Gestalt~ dem Aussehen, der Form und der Anzahl der 
Windungen und Furchen hervorragender Menschen besondere Aufmerk- 
samkeit, indem man hoffte zwischen den anatomischen Yerschieden- 
heiten und den versehiedenen geistigen Fahigkeiten des Hirnbesitzers 
bestimmte Beziehungen zu ermitte]n. Ohne mich auf die Ergebnisse 
dieser grob makroskopischen Untersuchungen einzulassen~ will ich nur 
darauf hinweisen, dass  die i n d i v i d u e l l e n  Va r i a t i onen  der Geh i rn -  
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obe r f l~che  nach den neues t en  Un te r suchungen  sich v e r e r b e n  
kSnnen. 

Karp lus  suchte dem Vererbungsproblem etwas nliher zu treten 
durch systematische Untersuchung der Frage nach der Familien'Xhnlich- 
keit im Furchenbild des Grosshirns~ vergleichend bei Menschen, Affen, 
Ziegen~ Katzen und Hunden. In den 26 untersuchten Menschengehirnen 
fand sich Vere rbung  der Gehi rnfurchen~ was besonders beachtens- 
wert ist, da die Gyri kaum zufltllige Faltungen darstellen~ sondern in 
dem Furchenbild wohl eine innere Organisationstendenz des Gehirns zum 
Ausdruek kommt. Die famili~ire Zusammengeh6rigkeit der Individuen 
kann sich also nicht nur im ganzen Aeusseren und in ihrem psychisehen 
Verhalten~ sondern auch in dem gesamten tlabitus des Gehirns, bzw. in 
einem Furchenbild kundgeben~ dessen mehr oder minder zahlreiche 
Variablen durch ihre Uebereinstimmung bei mehreren Mitgliedern einer 
Familie die hereditare Uebertragung bezeugen. 

Es ergab sich weiterhin, dass im a l l g e m e i n e n  eine g ]e ich-  
se i t ige ,  ke ine  g e k r e u z t e  heredit i~re U e b e r t r a g u n g  der Geh i rn -  
ober f l l i che  s t a t t f inde t .  Eigentfimlichkeiten der rechten Hemisphftre 
bei einem Familienmitglied fanden sieh bei dem mlderen wieder auf 
der rechten Hemisphare und die der linken links~ worauf wahrschein- 
]ich u. a. auch die yon Ogle bei 50 pCt. der Linksh~tndigkeit festgestellte 
Familiaritat beruht. 

Von analoger Uebereinstimmug der Furchen an den entsprechenden 
Oberfllichen der vier Hemisphi~ren eines Thorakopagen berichtete ziem- 
lich genau B o lk. 

Im Rfickenmark und Hirnstamm weisen sehr stark variierende~ 
phylogenetisch jiingere Teile (Pyramidenbahnen) anscheinend weniger 
deutliehe Familien~thnlichkeiten auf, als weniger stark variierende, 
phylogenetisch viel iiltere Teile, wie z. B. der Hypoglossuskern. 

Fiir die Lehre yon den angeborenen Krankheiten des Nervensystems 
sind noeh b e m e r k e n s w e r t  die Befunde  fami l i l i ren  A u f t r e t en s  
e ine r  A s y m m e t r i e  der Vorders t r l inge ,  e iner  H y d r o m y e l i e ,  eines 
Conduc to r  s o n o r u s ,  m~ichtiger Entwickelung eines Tractus pedun- 
eularis transversus, einer Heterotopie der Substantia gelatinosa trige- 
mini usw. 

Was ist unter a n g e b o r e n e r  E n t w i c k l u n g s h e m m u n g  zu ver- 
stehen? Nach manchen  Autoren  ist  die E n t w i e k l u n g  als ein 
welt  fiber den Z e i t p u n k t  der Gebu r t  h i n a u s r e i c h e n d e r  P rozess  
aufzufassen.  Das Waehstum und die Ausgestaltung des Zentralnerven- 
systems erfahren ihre Zunahme und Vollendung bis fief hinein ins 
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extrauterine Leben, ja es weist differentielle Vollendungsprozesse bis 
i~ber die Pubert~tsjahre auf. Eine Seh~digung der Entwicklung, eine 
Entwicklunghemmung wird somit resultieren, wenn eine Noxe, ausser- 
oder innerhalb entstanden, zur Zeit der Entwicklung zur Wirkung ge- 
]angt. Bei der langen ZeiL fiber die die Hirnentwicklung sich erstreckt, 
kann dies sowohl zur FStalzeit, als extrauterin, in der Kindheit und 
Jugendzeit eintreten. Von diesem Standpunkt ausgehend, wird beispiels- 
weise die grosse Mamfigfaltigkeit derjenigen Entwicklungshemmung ver- 
st~indlieh, die man in der Pattlologie der heredodegenerativen Nerven- 
krankheiten als I n f a n t i l i s m u s  im Laufe der Zeit kennea gelernt hat: 
Myxinfantilismus (Br i s saud) ,  Dystrophiseher Infantilismus ( L o r a i n ) ,  
Mitralinfantilismus (Fe r r ane in i ) ,  Pellagrainfantilismus (Lombroso) ,  
Malariainfantilismus ( L a n c e r e a u x ) ,  Heredoluetiscber Infantilismus 
(Fou r n i e r )  u. A. (Anton ,  Sane t e  de Sanc t i s ,  di Gaspero) .  

Um bloss den Myx in fan t i l i smus  als Paradigma zu w~thlen, sei 
erwahnt, dass das wichtigste Moment des thyreogenen Infantilismus 
neben den infantilistischen Symptomen die Erscheinungen sind, welche 
durch den Schilddriisenmangel bedingt sind. Der Infantilismus kann 
jedoch sowohl durch angeborenen Mangel der Drfise, als durch einen 
mechanischen Verlust derselben im fl'fihen Leben verursaeht sein, dutch 
eine Entwicklungshemmung oder frfihzeitig erworbene krankhaffe Aplasie 
derselben. Die meisten sonstigen merkwtirdigen, typisch wiederkehrenden 
Symptome sind dem infantilistischen Komplex nicht subordiniert sondern 
koordiniert. 

Neben dem Infantilismus bei Ausfall innerer Sekretion verschiedener 
Art (Schilddrtise, Eierstoek) ist besonders erw~ihnenswert die auf Grund  
e iner  p r im~ren  H i r n e n t w i c k l u n g  zu s t an d e  kommende  
Hemmung der a l l geme inen  E n t w i c k l u n g :  I n f a n t i ] i s m u s  info lge  
H i r n a p l a s i e .  

Nieht ohne Recht wird zur selben Gruppe auch der p s y c h i s c h e  
I n f a n t i l i s m u s  im engerea Sinne gez~thlt (Anton,  di G a s p e r o ) ,  be / 
dem es ~eh um einen Stillstand der intellektuellen F~bigkeiten handelt, 
der sich mSglicherweise ebenfal]s infolge Perturbation yon Drfisen- 
sekretion einstellt im Beginn der Pubert~tt oder in der zweiten Kindheit. 

Unter p a r t i e l l e m  I n f a n t i l i s m u s  wollen manche Autoren die- 
jenigen F'Xlle verstehen, die sich dutch beschr'Xnkte Entwieklungs- 
hemmung einzelner Organe oder Systeme auszeicbnen (z. B. Hypoplasie 
des Kleinhirns, Aplasie der Hinterstrange, der VorderhSvner des Riicken- 
markes). 

Der Infan t i l i smus~ im w e i t e s t e n  Sinne aufgefass t ,  ist  
naeh Vogt ein m a n n i g f a e h e r  Komplex  der  k S rp e r l i eh en  und 
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psych i schen  Entwick lungshemmung~ der aus exogenen  und 
endogenen  Ursachen h e r v o r w a c h s e n  kann~ der (lurch den 
Grad~ wie er e inze lne  Tei le  des Organ ismus  oder  den ganzen  
Organismus  und spez ie l l  die H i r n e n t w i c k l u n g  in Mi t le iden-  
schaf t  z ieh t ,  sowie d u t c h  die Ze i t  des E in se t zen s  j e n e r  
Hemmung  die a l l e r v e r s e h i e d e n s t e n  Z u s t a n d s b i l d e r  l i e f e r n  
kann. Es ist immer der Ausdruck einer auf tiefere Ursaehen zurfick- 
gehenden Behinderung im Ablauf und Absclfluss der Entfaltung des 
Organismus und seiner Teile, er wird abet klinisch dadurch so ver- 
schiedenartig~ dass entweder nut  die E n t w i c k l u n g s h e m m u n g  
( I n f a n t i l i s m u s )  a l l e in  fiir uns in E r s c h e i n u n g  t r i t t ,  oder dass 
die ursachliche Krankheit zu einem bestimmten, gelegentlich vor- 
herrschenden Zustandsbild (MyxSdem, Mongolismus) ffihr% in welchem 
der I n f a n t i l i smus  nur e inen Teil  der  K r a n k h e i t s e r s c h e i n u n g e n  
bi ldet .  

Infantilismus und Hemmungsbildung unterscheiden sich ledlglich 
dutch den einen Umstand~ dass die H e m m u n g s b i l d u n g  alas S t eh en -  
b le iben  auf  einem i n t r a u t e r i n e n  S t a n d p u n k t ,  der [n fan t i -  
l i smus resp. J u v e n i l i s m u s  auf einem k i n d l i c h e n  resp. j u g e n d -  
l i chen  e x t r a u t e r i n e n  S tandpunk~ bedeutet. Im Prinzip sind also 
beide vollkommen das Gleiehe ufid es lasst sich schwer denken~ dass 
atavistische Erscheinungen, die doeh ausgesprochene Missbildungen sind~ 
Veranlassung geben kSnnten zu der Bildung einer neuen Art. 

Von grossem Interesse sind beim Studium der Hereditat die eben 
kurz beriihrten a l t r u i s t i s c h e n  E r s c h e i n u n g e n  im Organismus, die 
in den letzten Jahren nliher diskutierten K o r r e l a t i o n e n  im tierischen 
Organismus, unter denen ich h i s t o c h e m i s c h e  und h i s t o g e n e t i s c h e  
unterscheiden m0chte. 

Als augenf~ l l iges  Beispiel  der p a t h o l o g i s c h e n  chemischen  
Korre la t ion~ die besonders beim jugendlichen und fStalen Organismus 
yon durchgreifendem Einfiuss ist~ sind die v ie l fachen~ oben ge- 
n a n n t e n s c h w e r e n E n t w i c k l u n g s s t S r u n g e n a n z u f f i h r e n ,  welche  
ih ren  U r s p r u n g  in der  Fami l i e  v e r d a n k e n  der  a b n o r m e n  
Ti~tigkeit  manche r  dr i i s iger  E p i t h e l a b k S m m l i n g e  (Dysgen i t a -  
lismus~ Dyspineal i smus~ D y s p i t u i t a r i s m u s ,  D y s t h y r e o i d i s m u s  
usw.): die anomalen sekund~ren und terti~ren Geschlechtscharaktere 
bei fehlerhaft angelegten Geschlechtsdrfisen (somatischer Infantilismus)~ 
die vorzeitige Pubertfitsentwicklung bei Affektion der Glandula pinealis~ 
die r~ttselhaften Beziehungen der schweren StSrung der Psyche und der 
Skelettbildung beim kongenitalen Kretinismus zur Schilddriis% manche 
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Formen yon Psyehoinfantilismus bei Thymuserkrankungen, die akro- 
megalische Waehstumsaffektion der Knoehen und Weichteile, die tiber- 
massige Fettentwicklung bei Wucherung der Hypophyse, die somatischen 
(sekundare Geschleehtseharakteristika) und psychischen Ausfallserschei- 
nungen bei angeborenen und strumaarligen Nebennierenlasionen usw. Die 
Kor re l a t ion  der Drfisen un te re inander~  die K o m p e n s a t i o n  
des Ausfal les  e iner  Drfise mit  i n n e r e r  S ek re t i o n  (Hypo-  
funk t ion)  d u r c h V e r g r S s s e r u n g  e iner  a n d e r e n ( H y p e r f u n k t i o n )  
ist beim k ind l i chen  Organ ismus  r ege r  und ev id en t e r ,  ebenso 
wie die gegenseitigen Beziehuugen des Zentralnervensystems zu den 
Driiseti. Experimentell ( F i c h e r a ,  Biedl ,  Fa l t a ,  Rud inge r ,  Theo-  
dos ie f f  u. A.) uad klinisch ist nachgewiesen u.A., dass nach Aus- 
scheidung der Keimdriisen korrelativ eine Hypertrophie der Hypo- 
physis eintritt, bei Kastratien oder Seh~digung der Hypophyse ein 
besonderes Wachstum, namentlich des Knochen- und Fettgewebes, 
nach Entfernung der EierstScke Vergr0sserung der Nebeanieren, 
nach Degeneration der Nebennieren (suprarenale Strumen) Pseudo- 
hermaphroditismus, der sich auch auf sekmld~re 6eschlechtscharakteristika 
erstreckt (miinnliche Behaarung und Stimme bei Frauen), sich einstellen. 
Die Weehselbeziehungen der Organe, welehe der inneren Sekretion vor- 
stehen, die der Hyperfunktion gelegentlich im selben Organe nach- 
folgende Hypofunktion (z. B. Hyper- und Athyreoidismus) erkl~ren die 
grosse Mannigfaltigkeit der klinischen Bilder in der menschliehen 
Pathol0gie der angeborenen Driisenanomalieen. 

Wir brauchen also nicht nur auf die anatomische F o r m -  wie 
H ansemann sieh ausdriiekt - -  des Individuums einzugehen, auf seine 
aussere Gestaltung, die Variation seiner Knochen und innerer Organe, 
sondern wir sehen, dass diese Variationen auch in dem a l l geme inen  
S t o f f w e c h s e l  zum Ausdruek kommen, der abhi~ngig ist yon der 
Funktion s:~tmtlieher Organe gemeinsam. Wir sehen also, dass die 
hauptsachlichsten der Blutdrfisen wegen ihres in vieler Beziehung anta- 
gonistisehen Verhaltens in eine den S t o f f w e e h s e l  s t e i g e rn d % 
a c e e ] e r a t o r i s c h e  Gruppe  (Thyreoidea, chromaffines System, In- 
fimdibularteil der Hypophyse) und eine hemmende ,  r e t a r d i e r e n d e  
G ruppe  (Pankreas, EpithelkSrperchen)getrennt werden kSnnen, er- 
worbener und angeborener Herkunft. 

Es di i r f te  j e d e n f a l l s  das S tudium der Organe  mit i n n e r e r  
Sek re t i on  ungemein  f r u e h t b a r e  G e s i c h t s p u n k t e  fiir die Be- 
u r t e i l u n g  der k o n s t i t u t i o n e l l e n ,  meis t  a n g e b o r e n e n  Momente 
bei tier En t s t e hung  von N e r v e n k r a n k h e i t e n  ergeben.  Es ist 
gewiss kein Z~ffall, bemerkt riehtig Margul ies ,  dass gerade bei der 
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Mehrzahl jener Erkrankungen, bei denen das ~ussere krankheitserregende. 
Moment so gering ist, dass wir sie als Konstitutionserkrankungen zu be- 
zeichnen pflegen, immer hiiufiger pathologische Zust~inde in den Organen 
mit innerer Sekretion nachgewiesen werden~ und gewiss wird ein ge- 
naueres Studimn dieser Organe auch eine gleich bedeutsame Rolle bei 
der Entstehung yon Nervenkrankheiten nachzuweisen imstande sein, da 
die Beziehungen dieser Organe zum Nervensystem innige and viel- 
verzweigte sind. 

Lassen alle diese, gelegentiich kongenital und heredofamili~r auf- 
tretenden Krankheitszust~tnde die Erkliirung zu~ dass gewisse yon be- 
stimmten Driisenorganen gebildete Substanzen durch Vermittiung des 
Nervensystems fernliegende Teile des Organismus trophisch beeinfiussen 
(ehemisehe Korrelation), so sind vie[ weniger bekannt die kausalen 
Beziebungen in den h i s t o p l a s t i s c h e n  oder  h i s t o g e n e t i s c h e n  
K o r r e l a t i o n e n ,  die bei den ererbten Zustanden eine grosse Rolle 
spielen. Diese Korrelationen sind besonders gut am Auge zu studieren. 

W~thrend Gesichtszfige, Stirnfurchen und andere K6rperformen, in 
deren Bildung Kinder den Eltern und u ahnlich sind, nicht 
mathelnatisch formuliert werden kSnnen, besteht eben das Auge r dessert 
Refraktion nichts weiter ist, als seine Konstruktionsformel, aus an- 
nliherend kugeligen Gebilden, Hornhaut~ Linsey deren Radien wir messeJl 
und in ein Ve,'h~lmis zu ihrer gegenseitigen Lage bzw. zur Augenachse 
setzen kSnnen. Dutch Messung der Hornhautkrfimmung und Gesamt- 
refi-aktion ganzer Familien wurde yon Best ,  dem ieh bier folge, das 
statistisch gewonnene Material der Vererblichkeit bestimmter Refraktions- 
anomalieen bestatigt. Es zeigte sich dabei, dass  die e r b l i c h  t iber-  
k o m m e n e  g e f r a k t i o n  n ich t  a l l e i n  auf  b e s t i m m t e r  K r f i m m u n g  
der  H o r n h a u t  b e r u h t ,  sonde rn  dass  sie ein u  der  
e inze lnen  f o r m g e b e n d e n  F a k t o r e n  der  Augen  ausdr f i ck t  
(der Hornhaut, Linse, Distanz der Hornhaut yon der Linse, Litnge der 
Augenachse), dass  somi t  die h i s t o g e n e t i s c h e  K o r r e l a t i o n  der 
e inze lnen  Te i l e  des Auges  v e r e r b t  wird ,  wo famililtr Astigma- 
tismus, Kurz- oder Fernsichtigkeit vorliegt. 

Auf die erbliche Korrelation weist aueh besonders bin die Kom- 
bination maneher Refraktionsanomalieen mit angeborenen Fehlern an  
den Geweben des Auges (querovale Form des Sehnerven~ Fehlen der 
Linse, zentrale Amblyopie), wo es doeh seheinen k6nnte, dass die 
Sehnervenbildang mit der Hornhautrefraktion gar nichts miteinander zu 
tun haben. Es miissen somi t  enge entwicklungsgeschichtliehe Be- 
ziehungen zwischen Netzhaut und dioptrischem Apparat des Auges an-: 
genommen werden and bei F e h l e r n  des n e r v 6 s e n  A u g e n a n t e i l s  

hrehiv f. Psychiatrie. Bd. 48. Heft 1. 4 
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eine hliufige k o r r e l a t i v e  F e h l b i l d u n g  an a l len  anderen  Ge- 
weben des Auges  e rwar t e t  werden. 

Als eine weitere Illustration zu diesem Satz ffihrt Best die Ver- 
hi~ltnisse bei der par excellence angeboreneu und heredit~ren Farben- 
blindheit an. Hier kommt es oft zu einer typischen Korrclation, einem 
festen Symptomenkomplex; Makulaherd, Nystagmus, Photophobie, totale 
Farbenblindheit, trotzdem an sich der Makulaherd der Netzhaut mit 
der Farbenblindheit nichts zu tun hat, denn die normale Peripherie 
des Augenhintergrundes ist ebenfalls farbenblind. Wit werden sp5ter 
zu sehen bekommen, dass iihnliehe Verh'altnisse herrschen bei gleich- 
zeitig vorkommendem Pektoralisdefekt und Brustdrfisenhypoplasie, 
Bauchmuskeldefekt und Kryptorchismus, famili~rer Marie'scher Hypo- 
plasie des Kleinhirns und Optikusatrophie, famili~trer amaurotischer 
ldiotie und Makuladegeneration~ kongenitaler pigment6ser Retinitis und 
Atrophia familiar'is 11. optiei usw. 

In der Tat bedeu teu  die s o g e n a n n t e n  , ,Degene ra t ions -  
ze ichen" ,  die so viel you sich in der Hereditatslehre sprechen lassen, 
auch n ichts  anderes  als angebo rene  Verb i ldungen  i rgend  
we lche r  KSrper te i l e  oder  Organe,  die in K o r r e l a t i o n  zu der 
de fek ten  G e h i r n a n l a g e  stehen. Es geniigt wohl dieser Hinweis, 
um das Bestehen tells lockerer, tells mehr fester Korrelationen zvdschen 
den einzelnen Organen und Geweben als allgemeines Gesetz in der Ver- 
erbungslehre zu best~ttigen und um das Kapitel yon den Entartungs- 
zeiehen (Stigmata hereditatis) yon diesem Gesichtspunkte aus zu inter- 
pretieren. ,Das Bindeglied - -  meint B i t t o r f  - -  zwischen den ~usseren 
Zeichen der nicht gesetzm:~issigen Entwickelung und der Anomalie des 
Nervensystems bildet der gemeinsame Ursprung der ausseren Bedeckung 
und des Zentralnervensystems aus dem ektodermaleu Keimblatte, Die 
meisten und wiehtigsteu der siehtbaren Degenerationszeieheu spielen sich 
am Ektoderm ab oder Mind yon primi~ren Wachstumsstiirungen desselben 
abh~tngig. Viel seltener spielen sie sich an deren epithelialen Keim- 
bllittern ab, die abet ihrerseits wieder innigere Beziehungen zum Ekto- 
derm habeu. So muss man wohl den Zusammenhang unct die wissen- 
schaftliche Berechtigung, yon ~usseren auf innere Anomalien zu schliessen, 
anerkennen. Man darf analog den StSrungen am sichtbaren Teil des 
ausseren Keimblattes am unsiehtbaren (Nervensystem) Veri~ndertmgeu 
annehmen. D e g e n e r a t i o n s z e i e h e n  und neu ropa th i sc l l e  Anlagen  
werden also racist n ich t  in einem Abh~ tng igke i t sve rha l tn i s ,  
sondern  in P a r a l l e l e  stehen.  Beide Mind wohl bedingt durch an- 
geborene StSrungen der Zelltgtigkeit, des Ze]lwachstums nnd der Lebens- 
energie (sei es Ueber- oder Mindermass), im ungleichm'assigen Waehs- 
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~um und Stehenbleiben der Zellkomplexe auf frfiheren Stufem Miss-~ 
Hemmungs- und Rfickschlagsbildungen sind so leicht erkl~rlich." 

Es wi~re unbedingt Zeit, an die Stelle des nebligen Begriffes ,Dege- 
neration"~ womit jetzt Missbrauch getrieben wird, eine biologische De- 
finition treten zu lassen. Alle Krankheiten und a]le entwickelungs- 
naechanischen Abweichungen sollen als Ursache der Degeneration aus~ 
geschlossen werden~ der Begriff der Krankheit /iberhaupt aus der Dege- 
nerationverschwinden. Degenera t ion  ist  eine bei d e r K o p u l a t i o n  
e n t s t e h e n d e  K o r r e l a t i o n s s t 6 r u n g  s o m a t i s c h e r  oder  p s y -  
c h i s c h e r N a t u r .  D e r K o r r e l a t i o n s v e r l u s t k a n n  s e i n q u a n t i t a t i v  
(z. B. Disproportion einzelner K6rperteile, Mikrocephalie, Prognathie) 
resp. q u a l i t a t i v  und zwar 5r t l i ch  oder h e t e r o t o p i s c h  (z. B, 
das u mi~nnlicher Merkmale bei Frauen) und zeit l icl~ 
oder h e t e r o e h r o n i s e h  (z. B. vorzeitige Senescenz oder versp~tete 
Pubertat usw.). 

In d i a g n o s t i s c h e r  H ins i ch t  werden wohl besondere  Be- 
a c h t u n g  d i e j e n igen  D e g e n e r a t i o n s z e i c h e n  verdienen~ die auf 
d i r ek te  Schwache  des e k t o d e r m a l e n  K e i m b l a t t e s  h inwei sen  
and  somi t  in inn iger  K o r r e l a t i o n  mit  dem N e r v e n s y s t e m  
s t ehen ,  somit in erster Linie Abnormit~ten und Deformieruugen der 
Gehirnschi~delkapsel, der Schltdelbasis und des Gesichtsschiidels (fiiehende 
Stirn~ wenig ausgebildetesHinterhaupt, Assymmetrien des Gesichtsskelettes, 
Prognathie. Spaltbildungen) und StSrungen innerhalb nerv6ser Organe 
(Ties, Nystagmus~ Muskeldefekte, angeborene Labyrinthtaubheit). Da das 
Auge als Tell des Gehirns entsteht, so kSnnen wir bier erwarten~ viele 
korrelative Beziehungen zu finden. Und tatslichlich besti~tigt sich das 
schon bei geringer geistiger Minderwertigkeit ( G o e l p k e ,  Schoen  und 
Thorey),  die yon Refraktionsanomalien, Farbenblindheit, Schielen sehr 
oft begleitet wird. Angeborene Augenfehler finden sieh auch viel hi~ufiger 
bei geistigen Erkrankungen mit erblicher Belastung, als bei solchen 
ohne (Pilcz und Win te r s te ine r ) .  

GehSren somit die Hemmungsfolgen - -  sowohl in der ganzen 
kSrperlichen Entwiekelung als auch in der Gestaltung einzelner Organe 
oder einzelner Systeme - -  in das weite Gebiet der Degenerationszeichen, 
so haben viele unserer Kenntnisse in der Ursaehenlehre das Dogma yon 
ihrem hohen prognostischen Wert erheblich eingeengt. Diese Dinge sind 
in ihrer Bedeutung eine Zeit lange welt iibersehatzt worden, indem man 
fibersah, dass die w ich t ig s t en  D e g e n e r a t i o n s z e i c h e n ,  auch wenn 
sie gehauft bei einem Individuum auftreten, hSchstens als eine Unter- 
stiitzung bei der Beweisfiihrung angesehen werden kSnnen nnd nut  den 
Hinweis  en tha l ten~  dass auch  das Nervensys t en l  an d iese r  

4:* 
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E n t w i c k e l u n g s h e m m u n g  oder -Anoma l i e  
abe t  n ich t  mfisse. 

t e i l haben  k6nne,  

Die Vererblichkeit norm.~ler individuel|er Variationen und patho|o- 
giseher Entartungszeichen zwingt uns dazu, streng zu trennen in der 
Heredit~itslehre die Pr l id i spos i t ion  oder den krankhaften KSrperbau 
yon pathologischen Verlinderungen, die sieh unter dem Eiufluss der 
Krankheit bilden. Nur die Dispos i t ion  wird vererbt~ die als  
e rh0hte  Vulnerabili t~it  be s t eh t  und eines i iusseren Anlasses  
beda r f  (Exposition)~ um muni fes t  zu werden.  Die drohende erb- 
liehe Krankheitsanlage, welche bei gfinstiger Kreuzung schon in der 
naehsten Generation gemildert sein kann, bleibt ohne iiussere pathogene 
Ursachen h~ufig eben nur Drohung, die nicht zur Tat wird. 

Ist tatsachlich unter Krankheit zu verstehen die Reaktion eines 
Organismus auf den Krankheitsreiz, so muss man als Disposition deft- 
nieren die Eigenschaft des Menschen, auf gewisse  Reize mit einer ge- 
wissen Krankheit zu reagieren, auf die eine andere Tierspezies nicht 
reagiert. 

Mit Recht g]aubt F. H a m b u r g e r  in seinen interessanten Aus- 
fiibruugen fiber Pathogenese des Kindesalters, dass~ sowie verschiedene 
Arten wegen der Verschiedenheit ihrer Zellen eine versehiedene Dispo- 
sition zu derselben Erkrankung - -  A r t d i s p o s i t i o n  - -  zeigen, es auch 
innerhalb derselben Art je naeh Rasse und sogar nach Familie eine 
quantitativ verschiedene Disposition ffir dieselbe Erkrankuag gebe 
(Rassen- und Fami l i end i spos i t ion ) .  Und eben so gebe es indivi- 
duelle Sehwankungen in der Krankheitsdisposition, die sieh besonders 
in dem Yerlaufe ein und derselben Erkrankung bei verschiedenen Indi- 
viduen zeigt. 

Wo Familiendisposition vorliegt, sei in der Regel ein bestimmtes 
Alter - -  meistens das jugendliche - -  besonders gefi~hrdet (sogenannte 
Al te r sd i spos i t ion) ,  wobei Summation seh~idlieher Momente die Dis- 
position steigert (sogenannte e rhSh te  Disposi t ion) .  Wir werden unte~ 
-- bei Besprechung der Hereditiitsfrage in der Psychiatrie - -  sehen, 
dass manche namhaften Psycbiater noch spezie l le  D i spos i t i onen  zu 
bes t immten  K r a n k h e i t s g r u p p e n  unterscheiden. Dasselbe, was fiber 
Disposition~ gilt auch yon der Immunitlit, mag dieselbe humoraler oder 
zellul~trer 5~atur sein. Wir mfissen annehmen~ dass die v~ter-  
l iche und mf i t te r l iche  G e s c h l e c h t s z e l l e  n ich t  nur  die Art-  7 
Rassen-  und  Fami l i ene igen t i iml i ehke i t en~  sonde rn  auch die 

' I n d i v i d u a l e i g e n t f i m l i c h k e i t e n  des Vaters bezw. der  Mutter  in 
sich tragen.  Und wenn wir uns nun vorstellen~ dass alle diese Eigen- 
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tfimlichkeiten yon Vater end Mutter in der bei der Zeugung ass den 
Geschlechtszellen entstandeneu Misehungszelle vorhanden sind, end dass 
alle diese Eigenttimlichkeiten~ die auf einer ganz bestimmten Zusammen- 
setzung des Zellprotoplasmas beruhen, durch Assimilation des Nahr- 
materials auf jede einzelne Zelle des Kindes fibergeht, so ist es begreif- 
iich~ warum das Kind den Eltern selbst bis in individuelle Eigentiimlich- 
keiten gleicht. 

Sehr fiberzeugend hat Martius im Anschluss an Weismann das 
ffir die allgemeine Pathologie so wichtige Gesetz in der Weise formuliert~ 
dass nut solche Eigenscbaften der Eltern auf das Kind vererbt werden 
k5nnen, die in deren Geschleehtszellen irgendwie niedergelegt sind. 
Unter ,ererbt" will er biologisch nur solche Eigenschaften verstehen, 
die als Anlagen im Keimplasma der elterlichen Geschlechtszellen er- 
halten waren. Ist Verschmelzung der Geschlechtszellen vollendet, so 
ist der Akt der Yererbung erledigt. Was dann im Mutterleib auf den 
wachsenden Embryo hinzukommt, ist eine aussere Einwirkung. 

Angeboren  ist also der a l l geme ine  Begriff .  Er umfass t ,  
was zur Zei t  der Gebur t  in end an dem I n d i v i d u u m  vor-  
handen  ist, e rerb t  ist der spez ie l l e re ,  er umfass t ,  was nut  
du rch  die Keimstoffe  dem I n d i v i d u u m  zu Tell wurde. Das 
Anlagekapital an geistigen end k6rperlichen Eigenschaften end Eigen- 
ttimlichkeiten, das ein Jeder mit auf die Welt gebracht, verdankt er 
heiden Elteru zu gleichen Teilen. Die Mutter ,  die das Kind aus-  
t r~g t ,  kann wohl die E n t w i c k e l u n g  mod i f i z i e r en  (hemmend ,  
f5rdernd) ,  aber  der f ix ier ten  E r b m a s s e  n ichts  Neues, keine 
De te rminan te  i m W e i s m a n n s c h e n  Sinne hinzuffigen.  In diesem 
streng begrifflichen Sinne gebe es also keine hereditaren Krankheiten. 
Aeussere Ursachen 15sen Krankheiten nur ass, wenn sie auf vererbte 
Anlagen stossen, wobei letztere sehr variabel sind end der Grad der 
Widersmndsfiihigkeit eines Jeden Schwankungen unterliegt. Die Krank- 
heitsanlagen k6nnen natfirlich im Einzelleben erworben werden. Hubert die 
Eltern ihrerseits eine Krankheit geerbt, nicht erst erworben~ so ist die CHance 
der Kinder, an gleiehen Leiden zu erkranken, natiirtich eine sehr grosse. 

W~,hrend also die Dispos i t ion  zu e iner  Erkrankung~ d .h .  
die e rb l ich  f ibe r t ragene  Ke imese igen t i im l i chke i t  nach Martins 
ve re rb t  werden kann,  kann  eine K r a n k h e i t  se lbst ,  die eben 
immer  ein u  end nicht  eine E i g e n s c h a f t  oder ein Zu- 
s t and  ist,  hie v e r e r b t  werden. Eine E r k r a n k u n g  kanu web1 
z. B. yon der Mutter auf  das Kind i iber t ragen ,  aber  nie yon 
tier Mutter  auf  das Kind ve re rb t  werden. Dasselbegiltauch you 
tier immunitiit. Manche sogenannte angeborene Erkraakungen wares 



54 Dr. Heinrich Higie U 

besser als , , i n t r a u t e r i n  e r w o r b e n e "  bezeiehnet. Ataxie, Chorea, 
Diplegie sind somit zuweilen heredit~ U Tuberkulose oder Syphilis nie. 
Es g i b t  ke ine  , , he red i t~ re  Lues ~'~ als  h e r e d i t a r e  K r a n k h e i t ,  
sondern  als a n g e b o r e n %  veto v ~ t e r | i c h e n  oder  m f i t t e r l i c h e u  
Ke ime  h e r s t a m m e n d e  ( g e r m i n a t i v e )  oder  i n t r a u t e r i n  er-  
worbene  ( p l a z e n t ~ r e )  Lues c o n g e n i t a l i  s. 

Eine ~hnliche Ansicht iiussert Z i e g l e r  bei Bespreehung der Ver- 
erbungsgesetze in der Biologi% indem er zwei u yon der eehten 
Vererbung getrennt sehen will: erstens den Uebergang yon Krankheits- 
erregern aus dem elterlichen Individuum in die Keimzellen oder in den 
Embryo ( i n t r a u t e r i n e  I n f e k t i o n )  und zweitens die Sch~digung der 
Keimzellen durch S'Mte oder anormale Stoffwechselprodukte, wenn der 
elterliche Organismus mit solchen belastet ist ( i n t r a u t e r i n e  I n t o x i -  
ka t ion) .  Wenn neben den K S r p e r z e l / e n  auch noch die  
f e ine ren  K e i m z e l l e n  gesch i td ig t  werden  (z. B. d u t c h  Tube r -  
kulose~ Alkoho/~ Lues) ,  dann wird die ~ a c b k o m m e n s c h a f t  
geschi~digt~ degene r i e r t .  Was die vielfach ventilierte Frage der 
Keimvariation anbelangt~ so sind nach Lorenz  und Mar t ius  die wich- 
tigen Determinanten im Keimpiasma der Ahnen zu loka|isieren. Neben 
der Kontinuitat des Keimplasmas~ das die Art verbfirgt, steht die 
u des Keimes~ die jedem sein Gepr~ge gibt. Jedes [ndividuum 
erbt yon seinen Ahnen (z. B. 4096 Ahnen in der zwSlften Generation!) 
eine oder mehrere besondere Determinanten~ die sich kombinieren. 

Die Krankheitsanlagen~ als funktionelle~ wahrscheinlich spezifische 
Eigenschaften unserer KSrperzellen, bleihen nach Wie land  trotz aller 
5rtlich und zeitlich bedingter~ yon inneren und i~usseren Momenten ab- 
hlhlgiger Schwankungen ihrer Intensitat, mehr oder weniger konstant% 
im individuellen Bauplan unseres Organismus begrfindet liegende Fak- 
toren und Lebensbegleiter. 

Dass nicht alle Forscher diese Ansicht fiber Krankheitsanlage 
teilen~ beweisen die neuesten Ausffihrungen Dfir ings fiber Krankheit. 
Auch er geht davon aus~ dass die Disposition, als spezifische Reaktions- 
form des Organismus, im weiteren biologischen Sinne eiae komplizierte 
Erscheinung darstellt. Auch er sieht in ihr das Prodnkt aus zwei 
Faktoren: erstens einer , a n g e b o r e n e n  W e r t i g k e i t "  der Ze]len~ Ge- 
webe~ Organe und des Organismus und zweitens einer durch voraufge- 
gang'ene Reize , e r w o r b e n e n  Wer t i gke i t " .  Auch er setzt die Begriffe 
der Disposition und Resistenz mit S o b e r n h e i m  im Gegensatz zuein- 
ander~ so dass Verminderung der Disposition einer erhShten Resistenz, 
und umgekehrt Erh0hung der Disposition einer verminderten Resistenz 
cntspricht. 1Surwil l  er in k e i n e m A u g e n b t i c k e  die D i spos i t i on  7 
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die K o n s t i t u t i o n ,  die Anlage ,  die R e s i s t e n z  des O r g a n i s m u s  
a ls  g]e ieh  au f f a s sen  und glaubt, dureh diesen dauernden Zustands- 
wechsel die Vererbung somatisch erworbener Eigenschaften als Postulat, 
als unbestreitbare Tatsaehe aufstellen zu kSnnen. 

Aschof f ,  der eine sch~trfere Trennung der Krankheitsprozesse 
(,~;~or und dec krankhaften Zust~tnde @d~oz) fordert, ~ussert sich fiber 
diese Frage folgendermassen: ,,Die krankhaften Zust~tnde eines Orga- 
nismus k6nnen zweier]ei Ursachen haben, entweder einen, man m6chte 
sagen, krankhaften Befruchtungsprozess am Keimp]asm% dann k~nnen 
sie vererbbar sein, oder einen Krankheitsprozess am Soma, dann sind 
sie nach unseren bisherigen l~;rfahrungen nicht vererbbar." 

Teilt man mit MSbius die pathogenen Faktoren in zwei f~tiolo- 
g i sche  Hauptgruppen ein: exogene  und e n d o g e n e ,  so versteht man 
unter ersterer s~tmtliehe ~tussere Momente (Trauma, chemische Substanzen, 
direkt yon aussen eingeffihrte oder innen beim Stoffweehsel entstandene 
Produkte~ makro- und mikroskopische Parasiten tierischer und pflanz- 
lieher Natur), unter letzterer nur die Heredit~t, oder riehtiger, Ursachen, 
die in der Organisation selbst begrfindet sind. S~mtliehe heredit~tre 
Krankheiten besitzen somit eine angeborene Anlage. 

Manche a n g e b o r e n e  K r a n k h e i t e n ,  d. h. die das Kind mit auf 
die Welt bringt, sind e x o g e n e r  N a t u r ,  nur  ha t  der  exogene  
F a k t o r  i n t r a u t e r i n  auf  den O r g a n i s m u s  e i n g e w i r k t :  1. in 
ganz f r f iher  E m b r y o n a l z e i t ,  2. im s p ~ t e r e n  F S t a l l e b e n ,  
3. oder  soga r  i n t r a  pa r tum.  Hierher gehSren beispielsweise v ie le  
F~tlle a n g e b o r e n e r  Mis sb i ldungen  des He rz ens  und Fehler an den 
Herzostien~ beruhend auf f6taler Endokarditis, A n o m a l i e n  des Zen t r a l -  
n e r v e n s y s t e m s ,  Porencephalien, Mikrogyrien, Defekte mit nachfo]gen- 
den Verwaehsungen und Verlagerungen im Nervensystem, viele Kern- 
l~hmungen, Para- und Diplegien, insofern sie Z e i c h e n  t r a g e n  e ine r  
i n t r a u t e r i n  d u r e h g e m a c h t e n E n c e p h a l i t i s ,  M e n i n g i t i s , T h r o m -  
bose ,  s p e z i f i s c h e r  a k u t e r  oder  c h r o n i s e h e r  I n f e k t i o n s k r a n k -  
heit .  Die exogene Natur dieser ,scheinbar ererbten" Krankheiten 
haben unlangst aachgewiesen Vogt ffir viele FN]e yon Mikrocephalie, 
L i e b s c h e r  f/Jr die Mikrogyrie, R a b a u d  ffir die Anencephalie, Pseudo- 
encephalie, Myelomeningocele, Raehisehisis. Die fStaleEntzfindmag gewinnt 
deshalb eine viel ausgedehntere Entwicklung als die im extrauterinen 
Leben entstandene, well das ,~parasit~re" Leben des F6tus diesem gestattet 
- -  selbst nach vSlligem Verlust des zentralen Nervensystems, naeh 
Einschmelzung der Dura und des periostalen Gewebes und uaeh dem 
Auseinanderweichen der Knochenspangen tier Seh~del- und Wirbel. 
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knoehen - -  nicht nur weiterzuleben, sondern sich auch weiter zu ent- 
wiekeln. 

Sehr wiehtig ist also die Zeit der Einwirkung der stSrenden, 
hemmenden und die Waehstumstendenz verlangsamenden Momente. Die 
E n t w i c k l u n g s h e m m u n g  kann nur b e t r e f f e n  Organe ,  Sys teme  
und Gewebe,  die noch n ich t  ganz e n t w i e k e l t  sind. DerUmfang 
des Defektes ist somit desto grSsser, je weniger vorgeschritten die histo- 
logische Differenzierung ist, und die sekundlire Atrophie (P s eud o hy p e r- 
plasie)  eines Systems infolge Entwicklungshemmung ist nicht immer 
leieht von,einer angeborenen gen uin en t I y p o p l a s i e  zu unterscheiden. 

Sind die st6renden Momente schwach oder kurzdauernd, so degene- 
riert nicht das embryonale oder fStale Geweb% sondern wird wider-  
s t andsun f~h ig ,  weniger lebensf/~hig, fl'iih sieh involvierend. Dieses 
Ph/~nomen des v o r z e i t i g e n  Al te rns ,  auf das unten n/iher eingegangen 
werden soll, insofern es intrauterin und mtitter]icherseits bedingt ist 
(s~ndscenee pr6coce  soma tog6n ique -Ca to l a ) ,  kann bedeutend 
intensiver ausfallen, sobald das Gewebe sehon morphologisch und funk- 
tioneil herabgesetzt ist infolge eines angeborenen fehlerhaften Zustandes 
der Keimzellen (s6n6seence pr6coce  ovo-spermog6n6t ique) .  Die 
heredi t~tre  Sch/~digung l i eg t  somi t  in den K e i m e l e m e n t e n ,  
die k o n g e n i t a l e  beweis t  eine e m b r y o u a l - f S t a l e  E n t s t e h u n g  
der klinischen Hyposthenie, physiologischen Hypofunktion und ana- 
tomisehen Hypoplasie. Die minimalste Entwicklungshemmung kann hie 
und da als wichtiges morphoiogisches Zeugnis einer krankhaften Prfi- 
disposition gelten. Die Pr'~disposition ist etwas abnormes, sie besitzt 
meist ihre Ursaehen, Symptome und organisches Substrat. 

Die Krankheit kann somit, wie wir sehen, angeboren (kongenital) 
und intrauterin entstanden sein: dennoch durehaus nicht endogen sensu 
strietiori sein. 

Dasselbe gilt, wie erwi~hnt, yon den seheinbar angeborenen Leiden, 
die ihre Entstehung einem~ bei s ehwerem G e b u r t s a k t  s t a t t g e -  
fundenen  T ra uma  verdanken und zuweilen durch das Vorkommen 
bei mehreren Mitgliedern der Familie desto ]eichter eine angeborene 
f.'~mili~re Organopathie simulieren. Zu dieser differentiell diagnostisch 
in~eressanten Gruppe gehOren: angeborene Optikuserkranknngen infolge 
diffuser Retinalblutungen Neugeborener (Ens]in),  spastische Diplegieen 
infolge zeutraler Meningealb]utungen (Sarah Nutt), Paraplegieen infi)lge 
zentraler H/imatomyelie bei mehreren Geschwistern (Sehultze) ,  die 
samtlich naeh protahierten Geburten beobachtet women sind. 

Als heredo-famili~re Krankheit ist aueh mit Unreeht aufgefasst 
worden die Verk i immerung  einzeiner Extremitaten bei mehreren Ge- 
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schwistern in fo lge  von D r u c k w i r k u n g e n ,  yon a m n i o t i s c h e r  Ab- 
schni i rung  oder  ungenf igende r  Menge des F r u c h t w a s s e r s .  
Diese u ist ebenso wenig vererbbar und fibertragbar, wie 
irgend welche durch eiu anderes Tcauma im extrauteriuen Leben her- 
vorgerufene Verkrfimmung, Sehnenkontraktur oder Verbildung sich auf 
die Nachkommenschaft fibertr~gt (rituelle Circumcision der Semiten, 
Yerstiimmelung von Ohren, INasen, Lippen, Schadeln~ Fiissen bei 
verschiedenen wilden VSlkerschaften, kiinstliches Schwanzlosmachen 
yon Tieren in l~ngeren Generationsreihen. 

Die nebenbei beriihrte Frage iiber die Y e r e r b b a r k e i t  e rwor -  
bene r  E i g e n s e h a f t e n  16st sieh ohne weiteres negativ nach den oben 
gegebenen Definitionen des ,u und der ,Uebertr~tguug", denen 
zufolge nur  so lehe  Merkmale  yon e iner  G e n e r a t i o n  auf  die 
andere  f ibe r t r agen  werden  k6nnen ,  die nach  Weismanns  Hy- 
p o t h e s e  der Kontinuit i~t  des K e i m p l a s m a s  a l s A n l a g e n  in der  
V e r e r b u n g s s u b s t a n z  der G c s c h l e c h t s z e l l e n  r e p r a s e n t i e r t  
sind. Ein e i n w a n d f r e i e r  Fa l l  von u  e iner  Ver- 
s t f immelung  oder einer individuell erworbenen Immuniti~t is t  nie- 
m 'ds  w i s s e n s c h a f t l i c h  b e g l a u b i g t  worden.  Praktisch hat iibrigens 
die den Biologen sehr interessierende Frage der Vererbung somatiseh 
erworbener Eigensch~ften ffir den Mediziner ~'eniger Bedeutuug, well 
sie, wenn fiberhaupt vorhanden, erst nach sehr vielen Generationen 
auffritt. 

Bei der zweiten Gruppe - -  der endogenen  - -  handelt es sieh 
um wirklich angeborene, in der Regel hereditare Krankheiten~ bedingt 
durch Vererbung einer fehlerhaften Anlage. Da gibt es ganze Familien, 
wo ohne irgend welehe nliher bekannte •ussere Ursache in mehreren 
Generationen Li~hmungen, Sehnen- und Muskelkontrakturen, Amaurose, 
Syr~daktylien als wirkliche Degenerationskrankheiten auftreten, die ana- 
tomiseh-pathologisch insofern eine merkwiirdige Elektivititt verrateu, 
dass sie ganz bestimmte Teile oder Systeme des Nerven- und Muskel- 
apparates primi~r, genuin affizieren. 

Ihre Endogenitlit aussert sich u. a. uuch darin, dass bei demse]ben 
Individuum oder in derselben Familie anderweitige Affektionen des 
Nervensystems und Zeichen geringer vitaler Energie, sowie aaderweitige 
Missbildungen vorkommen (Mikrogyri% Infantilismns~ Aplasie, tier- 
~hn]iehe ~indungstypen, Porencephalie, Heterotopie des Riickenmarks, 
Spina bifida anterior, Myelocystocele) entwicklungsgeschichtlichen Ur- 
sprungs. Bei den endogenen  Le iden  f e h l t  der  d i r e k t e  Naeh-  
weis eines a t i o l o g i s c h e n  Momentes  und die abnorm k l e i n e  
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An lage  des ganzen  N e r v e n s y s t e m s  o d e r  e i n z e l n e r  Tei le  des-  
s e lben  (sog. partieller somatischer oder psychischer Infantilismus)~ 
das Feh len  e i n z e l n e r  Systeme~ D e f e k t e  in b e s t i m m t e n  mi t  
u n g e w S h n l i c h  g e r i n g e r  W i d e r s t a n d s k r a f t  a u s g e s t a t t e t e n  
Bahnen  7 s che ine n  ganz  p r i m e r  zu sein. 

Bei der Mehrzahl der yore endogenen Leiden betroffenen Familien- 
mitglieder beginnt letzteres ungef[thr im selben Alter (Homochronie)7 
weist dasselbe Zustandsbild auf (H om o 1 ogi e)~ hat denselben funktionell- 
anatomischen Sitz (Homotopie) ,  identischen c h r o n i s c h - p r o g r e s s i v e n  
Yer l au f  und pathologisch-anatomischen Charakter eines nicht entzfind- 
lichen~ sondern a t r o p h i s c h - d e g e n e r a t i v e n  oder a p l a s t i s c h e n  Pro- 
zesses. 

Mit dem Zuriickfiihren auf endogene Ursachen ist natfirlich d a s  
Dunkel der Aetiologie keineswegs gekl~rt, die letzte Antwort auf diese 
Frage ist nur verschoben. 

Es s te l l t  sich v i e l l e i c h t  doch  heraus~ dass  auch bei 
d ie se r  G r u p p e  das p r i m u m  nocens  e x o g e n e r  N a t u r  is t ,  insofern 
die Krankhei~en auf dem Boden der angeborenen Lues: der chronischen 
Alkoholintoxikation oder anderer spezifischer i~usserer S c h a d l i c h -  
ke i t en  der  wei t  e n t l e g e n e n  Ascendenz  zustande kommen. 

Es sei daran erinnert~ dass bei Tabikern systemartige~ ,endogen" 
aussehende Hinterstrangsdegenerationen~ bulbo-spinale Kernlahmungen und 
genuine Optikusatrophien m e t a s yp  h i I i t i s ch  vorkommen, dass bei Para- 
lytikern primare Degeneration der Hirnrinde h~ufig ist~ dass bei Syphi- 
litikern spastische ParaIysen mit primarer~ nicht entzfndlicher Seiten- 
strangdegeneration sich finden~ dass in der Ascendenz der scheinbar 
endogenen Hebephrenie alkoholische und metaluetische Nerven- und Ge- 
hirnkrankheiten h~iufig notiert werden. 

Kommen doch fast alle Zeichen, die wir als die Folgen der ,,endo- 
genen habituellen Entartung" kennen, auch in den sp~teren Generationen 
yon syphilitischen Familien vor. Wissen wir doch yon der hereditaren 
Lues, dass sie gelegentlich schwere, mikroskopisch nachweisbare Ver- 
wiistungen an den Geschlechtsdrfisen des Neugeborenen hervorruft (Ca- 
stratio subalbuginea) und konsekutive Missbildungen verursacht (soma- 
tischen Infantilismus) mit Fehlen der sekundaren Geschlechtscharaktere 
(Eunuchoidismus). 

]st doch klinisch vom chronischen T r u n k  bekannt, dass er den 
Gesamtstoffwechsel schRdigt, neben anderen parenchymat6sen Organeu 
auch die Keimdriisen affiziert 0mpotenz) und die Keimzellen unter andere 
Lebensbedingungen versetzt und in ihrer Konstitution vielleicht der- 
massen ~tndert~ dass sie bei der Entwickelung abnorme Produkte liefern. 
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Itaben doch in dieser ttinsicht die you vielen Autoren zitierten 
Versuche F~r4s und Loebs gezeigt~ dass ftir die ,Va r i a t i on"  
p h y s i k a l i s c h - c h e m i s c h e  Bee in f lu s sungen  des Keims mass-  
gebend sein kSnnen,  dass d e r A e t h y l a l k o h o l  t e r a t0gen  wirk t ,  
dass gerade  die An lagen  des Z e n t r a l a p p a r a t e s  dadureh  
sehwer  gesch~d ig t ,  zu a l l e r h a n d  Missb i ldungen  ver~iadert  
werden~ sobald das Hfihnerei mit Alkoholdiimpfen oder Spiritus- 
hljektionen behandelt wird. 

Die aussere  G r u n d u r s a c h e  der Keimessch~tdigung bei den 
heredodegenerativen Leiden insofern eine solche sich vermuten l~tsst, ist 
jedenfalls nicht im intrauterinen Leben des ]ndividuums und nicht bei 
den Eltern sondern wel ter  rfickw~trts im F a m i l i e n s t a m m b a u m  zu 
suchen. 

MSglicherweise sind es schwere Infektions- oder Stoffwechsel- 
krankheiten eines weiten Ahns geweseu~ welche die Bildung und das 
Wachstum seiner Keimzellen derart modifizierten, dass dis vererbbare 
Anlage zu perversem Wachstum und prSmaturem Schwund des Nerven- 
oder Muskelgewebes entstehen musste. Sollten genaue statistisehe Nach- 
forschungen, - -  die zurzeit ganz fehlen, --  in der weiten Ascendenz 
positiv ausfallen, so w~re da sein Beweis dafiir, dass die erworbene Ent- 
artung vererbbar ist und dass manche Schadlichkeiten, die das einzelne 
Individuum nach der Geburt treffen, yon verderblichem Einfluss auch 
ffir seine Descendenz sein kSnnen, insofern sie die Mischungszelle histo- 
chemisch alterieren (Blastophtorie). 

Die H~tufigkeit der heredit~ren endogenen Nervenkrankheiten unter 
den Juden, - -  falls dieselbe sich statistisch feststellen liesse, - -  bei denen 
bekanntlich Lues und Alkoholismus zu den Ausnahmen gehSren, wtirde 
jedenfalls beweisen, dass diese zwei Momente, die immer und immer 
am meisten beschuldigt zu werden pflegen~ nicht die einzigen siad bei 
den endogenen Krankheiten. 

Sowohl die Genese als Natur der vorliegenden Alterationen der 
Zeugungsstoffe sind, wie wir sehen, heute noeh ziemlich r~tselhaft. 

Die h e r e d i t a r e n  Krankhe i t en ,  je naehdem sie als solehe schon 
bei der Geburt vorhandcn sind oder sich sp~ter in den vollkommen 
entwickelten K6rperteilen ausbilden, werden  a u f g e f a s s t  als Ent-  
w i e k e l u n g s h e m m u n g e n ,  als t e r a t o l o g i s c h e  Ver~aderungen ,  
als f r i ihre i fe  A u f b r a u e h k r a n k h e i t e n  (senium p raecox  eines 
Systems), analog der physiologischen Rtickbildung der KSrperelemente 
mit dem vorsehreitenden Alter oder infolge der Abnutzuug. 

Die Frf ihseneseenz  gewisser  o r g a n i s c h e r  Sys teme ist  so- 
mit  eine angeborene ,  hervorgehend und ausgehend ~-om Keime des 
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Individuums selbst, und folglieh in bezug auf das betreffende Individuum 
e ine  p h y s i o l o g i s e h e  D e g e n e r a t i o n .  

Von der Anwendung tier sehr in der Pflanzen- und Tierlebre aktu- 
ellen M ende l ' schen  Gesetze und de Vriesschen Mutations- und Vari- 
ationshypothesen 1) zur Erk15rung des Mechanismus mancher angeborener 
hereditSrer Missbildungen und einzelner Vererbungsformen des Menschen- 
geschlechtes (soganannte atavistische) sind vereinzelte (A p e r t, S t ~ r c k e, 
Cox),  vorlSufig nicht vial versprechenda Versuehe gemacht worden. 
Die Experimenta der Tier- und Pfianzenziichter an natiirliehen mid 
kfinstlichen Variet'~ten sind ziemlich einfach, diirfan deswegen nicht 
ohue weitares ffir den Menschen verallgemeinert werden. A p e r t  geht 
yon der richtigen oben kurz gestreiften Voraussatzung aus, d i e  a n g e -  
b o r e n e n  M i s s b i l d u n g e n  und  die  famil i i~ren K r a n k h e i t e n  se ien  
i d e n t i s e h  resp.  i n n i g  eng  z u s a m m e n h a n g e n d .  ,Les malforma- 
tions inn6es - -  heisst es bei ibm - -  existent d6jk an puissance d6s 
qua, par l'union de l'ovule et du spermatozo~de, l'individu s'est eonsti- 
tu6; elles sont susceptibles de survenir 6galement darts las descendants 
et dans les collat6raux du sujet atteint; leur cause est ant6rieure h 
l'existence m~me des individus qui en sont porteurs, c'est dans l'ascen- 
dance de ces sujets qu'il faut trouver la raison des malformations que 
ils portent . . . . .  Malformations familiales et maladies familiales 
forment, en reali[6, un mgme groupe nosologique; la distinction fond6e 
sur l'apparition avant ou apr~s le passage de la vie intraut6rine h la 
vie libre 6tablit simplement une d6marcation chronologique, qui n'a 
du reste rien d'absolu. Beaucoup de maladies familiales sont amor- 
c6es d6s la via intraut6rine; la tara reste latente, et les troubles 
morbides ne deviennent manifestes qu'ultdrieurement." 

Die gegenseitige Stelluug der angeborenen Missbildungan und familiaren 
Krankheiten 15sst sich sehr gut an der Netzhaut studieren. So alternieren 
bekanntlich in durch Haredodegeneration ausgezeichneten Familien die 
g e n u i n e  O p t i k u s a t r o p h i e  als Krankheit mit der a n g e b o r e n e n  
N e t z h a u t d e g e n e r a t i o n  (gew6hnlich Retinitis pigmentosa genannt) als 
Missbildung~ die gelegentlich beide zm" kompletten Erblindung ffihren. 

In anderen darartigen Familien begegnet man der g e n u i n e n  At ro-  
p h i c  dec N a t z h a u t p a p i l l e n  a/s Krankheit abweclaselnd mit dem an- 

1) Als unzutreffend, scbreibt in seincr ::Vererbung erworbener Eigen- 
schaften" I~. Semon, hat sich die vielfach vertretene Behauptung erwiesen, 
die erbiichen Variationen, die ,,Mutationen~ licssen sich dadurch yon den 
nicht erblichen unterscheiden, dass sic diskontinuierlich, sprungweise auftriiten. 
P la t e  hat dem bereits 1903 mit l~echt widersprochen. 



Pathologie der angeborenen~ famili~ren und hereditSren Krankheiten usw. 61 

g e b o r e n e n  D a l t o n i s m u s  als Missbildung, die beide partielle Blind- 
heir (Dyschromatopsie) verursachen. 

Da die a n g e b o r e n e n  Missb i ldungen  und f a m i l i ~ r e n  K r a n k -  
he i t en  d e n s e l b e n  V e r e r b u n g s g e s e t z e n  g e h o r c h e n  und die 
letzteren gelegentlich darch die ersteren bedingt werden, so is t  es 
w a h r s c h e i n l i c h ,  dass  beide dense lben  E n t w i c k e l u n g s m o d u s  
z u r V o r a u s s e t z u n g h a b e n .  F 6 r v i e l e a n g e b o r e n e  M i s s b i l d u n g e u  
(Polydaktylie, Luxatio congenita coxae, Chondrodystrophie) sei es nach  
A p e r t  w a h r s c h e i n l i c h  gemacht~  dass  sie du reh  Muta t ion  en t -  
s tanden~ als  Z w i s e h e n s t u f e n  im Sinne  de Vr ies '  zu deu teu  
w~ren.  

Das B e v o r z u g e n  d ieses  oder  j e n e n  G e s e h l e c h t s  wird  ge- 
l e g e n t l i c h  durch  das famil i /~re Le iden  als so l ches  b e d i n g t  
(Hypospadie~ Phimos% Hydrocele) oder  du rch  die a n a t o m i s c h e  
G e s t a l t  des b e t r e f f e n d e n  Organs  (Pr~idilektion der Frauen zur 
famili/iren kongenitalen Luxatio coxae infolge grSsserer Breite des weib- 
lichen f6talen Beekens). 

Das A u f t r e t e n  m a n c h e r  f a m i l i / i r e r  Le iden  zu e inem be- 
s t i m m t e n  L e b e n s a l t e r  is t  g e l e g e n t l i c h  e b e n f a l l s  a n a t o m i -  
sehen V e r h ~ l t n i s s e n  z u z u s c h r e i b e n ;  so pfiegt gewShnlich die 
L e b e r ' s c h e  f ami l i / i r e  B l i n d h e i t  in den 30er Jahren zum Abschluss 
zu gelangen~ da sie nach Koenig ,  R ick l in  und Ape r t  dadurch zu- 
stande kommt~ dass das Gerfist des zu eng angelegten fibrokartilaginSsea 
Kanals des Sehnerven zu dieser Zeit seiner endgiiltigen physiologischea 
Verkn6eherung unterliegt. 

Die angeborene und vererbbare Mi g r~ t nekons t i t u t i on  erkliirt 
neuerdings Sch i i l l e r  durch eine Missbildung, bei der entweder der 
Sehadelinhalt zu gross oder die Schadelkapsel zu klein ist. Dass 
Sehadelformen und -Gr~ssen sich vererben - -  meint er - -  ergibt die 
Erfahrung des taglichen Lebens. Und dass auch die GrSsse und Ge- 
stalt des Gehirns vererbt werden kann, ist durchaus wahrscheinlieh; 
wird doeh~ wie die vergleiehende morphologische Methode gezeigt 
hat~ sogar das Relief der Hirnwindungen mit charakterischen De- 
tails auf die Naehkommenschaft tibertragen. 

in manchen Fallen von familiarem i n t e r m i t t i e r e n d e n  H i n k e n  
konnte eine angeborene Minderwertigkeit des Gef~isssystems in Form 
einer zwerghaften Femoralarterie oder sehr enger peripherer Gefasse 
naehgewieseu werden (Oppenheim) .  

Das B e v o r z u g t w e r d e n  des N. op t i cu s  vor allen sonstigen Ge- 
hirnnerven und zwar seines p a p i l l o - m a k u l a r e n  Biinde.ls wird 'con 
manchen Klinikern dadareh erkllirt~ dass dieser Nerv und zwar das ge- 
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nannte Bfindel am spiitesten yon alien Nerven seine physiologische 
Myelinisation vo]lendet. 

Die bekannten h e r e d o - f a m i ] i ~ r e n  r e z i d i v i e r e n d e n  a k u t e n  
F a z i a l i s l i i h m u n g e n  sind durch die Annahme zu erklaren, dass, wie 
die iiusseren und inneren KSrperformen in den einzelnen Familien sich 
wiederholen, so in diesen Familien die Ausbildung des peripheren Endes 
des Canalis Fallopiae so ungSnstig erfolgt ist, dass der Gesichtsnerv der 
Einwirkung der K~lte, oder der Kompression bei eventueller Periostitis 
mehr ausgesetzt ist, als bei anderen Individuen. 

In dieser Weise liesse sich das hereditiire Vorkommen vieler 
anderer Nervenkrankheiten durch region~res Abweichen veto Norma]en 
erklaren. 

In zwei Familien (Webers ,  Thompsons )  mit heredit~rer beider- 
seitiger Atrophie der kleinen Handmuskeln entpuppte sich eine bei 
mehreren F~tmilienmitgliedern angeborene Halsrippe. 

In einem Falle heredit~trer und in einem anderen famili~rer Epi- 
]epsie (Bratz)  land sich bei Mutter und Sohn bzw. bei einem Ge- 
schwisterpaar Hypoplasie einer Hemisph~tr% in einem dritten Falle bei 
dem Bruder Ammonshornglios% bei der Schwester tumorartige Hirngliose. 

Die endogene L u x a t i o n  der  Linse~ die sich gewShnlich um die 
Mitte der 40er Jabre bei Geschwistern einznstellen pfiegt, beraht nach 
den neuesten Untersuchungen auf einer mangelhaften Entwicke]ung des 
die Linse fixierenden ZiliarkSrpers~ der mit diesem Alter atrophisch 
wird. Also wiederum eine homochrone Vererbung mit einer mystischen 
Disposition~ unter der sich eine angeborene Missbildung eines Organs 
verbirgt~ als  Beweis~ dass  zwischen  a n g e b o r e n e r  D i spos i t i on  
und Mis sb i l dung  ein p r i n z i p i e l l e r  U n t e r s c h i e d  n i ch t  besteht~ 
sondern  l e d i g l i c h  ein g r a d u e l l e r .  

Die angeborene~ h i s t o l o g i s c h  n a c h w e i s b a r e  n e r v e n z e l l i g e  
S c h w a c h e  geh6rt auch nicht zu de~l Seltenheiten und sie kann streng 
l o k a l i s i e r t  (z. B. Apiasie der motorischen Rfickenmarkszelleu bei der 
familii~ren M usk eldystro phie) oder g e n e r a 1 i s i e r t (zytologisch e Sehwiiche 
s~mtlicher 1Nervenzellen bei der famili~ren amaurotischen ldiotie) sein. 
:N'eben diesem Momente der topischen Lokalisation odex" des E x t e n s i t / i t  
der  Schwi iche  spielt in der Erscheinungsweise und Ablaufsart der 
Krankheit auch das Moment der I n t e n s i t a t  der a n g e b o r e n e n  
Schwl i ehe  eine sehr wichtige Rolle (Schaffer) .  

Bei der u  unterseheidet man bekanntlich die d i r e k t e ,  
homologe ~'on der i n d i r e k t e n ,  heterologen~ transformierenden. [nter- 
essant und klinisch wichtig ist nur die erstere, bei der die Krankheit 
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als FamiIienform vorkommt und derselbe degenerative Prozess yon 
selbst erkrankten resp. yon gesuad gebliebenen Eltern durch Genera- 
tionen auf die Kinder fiberliefert wird. Viel weniger Bedeutung besitzt 
die indirekte Hereditat (z. B. hereditare Ataxie und cerebrale Dip]egie, 
Myotonie und spastische Spinalparalyse in derselben Familie), bei der 
weder Zufall ausgeschlossen ist noch der urs~chliche Zusammenhang 
tier Uebertragung strikt nachweisbar ist. 

Neben den oben besprochenea s c h e i n b a r  e n d o g e n e n  und 
s c h e i n b a r  k o n g e a i t a l e n ,  bei denen intrauterine Erwerbung und 
Vererbung identifiziert werden~ gibt es auch s c h e i n b a r  h e r e d i t a r e  
und s e h e i n b a r  famili~tre Leiden. Wir sprechen davoa dana, wean 
z.B. der Sohn eines Riickenmarksleidenden (Tabes) zufallig mit eiaer 
giickenmarkskrankheit (akute Poliomyelitis) affiziert wird, oder wenn 
luetische Kinder eines luetischen Tabikers selbst taboparalytisch werden. 

S c h e i n b a r  f a m i l i a r  sind z. B. F~tlle von wiederholt in derselben 
Familie auftretender akuter spinaler Kinderllihmung oder akuter Chorea. 
Solche Falle bilden nach tier richtigen Ausdrucksweise J e n d r a s s i k s  
keine Familienkraakheit, sondern ein Familienunglfiek, wie etwa ein 
Typhus oder eine andere Infektionskrankheit im Hause. 

Yon s e h e i a b a r e r  T r a n s f o r m a t i o n  in der Heredit~t dfirfte dann 
die Rede sein, wena die Heredit~tt bloss auf die fehlerbafte Anlage des 
Nervensystems sich bezieht und ein "~usserer atiologischer Faktor als 
Reiz hinzugetreten ist, tier alas KrankheitsbiId entsprechend transformiert 
hat (Vater dement - -  Sohn alkoholische Psychose bei Hinzutreten des 
Alkoholreizes, \rater epileptiseh - -  Sohn tabiseh bei Hinzutreten des 
Syphilisreizes). 

Auf die in der Psyehiatrie iiusserst wiehtige Grappe der sehein- 
baren Transformation komme ieh im speziellen Tell ausffihrlieh zu 
sprechen. 

Dass in den belasteten und entartetea Familien infolge Kumulation 
der schi~dlichen Ursachen sehr oft verschiedenartige hereditare Leiden 
( p o l y m o r p h e  H e r e d i t ~ t )  vorkommen, ist langst bekannt. 

I I I .  Vererbungstypen and Vererbungsrege l .  

Obwohl wir eine erschSpfende Erkenntais der Bedeutung p a t h o -  
l og i s eh  e r b l i c h e r  B e l a s t u n g  erst dann gewinnen k5nnen~ wenn ein- 
real die mannigfaltigen p h y s i o l o g i s c h e n  V e r e r b u n g s g e s e t z %  oder 
riclltiger die Wahrscheinlichkeitserscheinungen resp. Durchschnittszahlen- 
wer te  klargelegt seia werden, so ]iegen jetzt schon einige wertvol]e 
Detailuntersuehuugen in dieser Frage vor, a u s  denen sich bestimmte 
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Folgerungen tibet' das allgemein-pathologische Problem der Heredo- 
familiarit/it ziehen lassen. Bemerkt sei jedoeb mit Sommer ,  dass 
manches yon dem~ was man Vererbungsgesetz nennt, lediglich als ein- 
fache T a t s a c h e ,  hSehstens als eine Rege l ,  nicht aber als Gosetz  im 
naturwissenschaftliehen Sinne erscheint. 

Die Betraehtung nosologischer Stammbfiume an erkrankten Mit- 
gliedern reicher Familien neben Ahnentafeln talentvoller Familien ergab 
zun~chst die Tatsache, dass die Heredi t i~t  dur 'chaus  n ich t  i m m e r  
als  p a t h o g e n e r ,  d. h. als  k r a n k h e i t e r z e u g e n d e r  F a k t o r  auf-  
zu fas sen  is t  7 dass gute Eigenschaften der Ahnen ebenso sicher vererbt 
werden. 

Wie nun schon L a m a r q u e  nnd Darwin  gelehrt haben~ gibt es it) 
der Natur manche den Einfiuss der Hereditat begfinstigende and stSrende 
Momente. Auf die Vererbung als erhaltende Macht in der Natur wurde 
sehonobenteilweisehingewiesen. Als die w i c h t i g s t e n  v e r b e s s e r n -  
den F a k t o r e n  ge l t en :  1. der  a l t e  K a m p f  urns Dasein~ bei dem 
die Minderwertigen, die Degenerierten~ die wenlger Resistenten - -  inso- 
fern humanistisch-altruistische Massregelu nicht entgegen arbeiten - -  
leichter den Susseren Schliden unterliegen und allm~hlich zugrunde 
gehen; 2. die m '~cht ige  A u s g l e i c h u n g s t e n d e n z  der Natur~ die 
jedes Individuum yon 2 Eltern, 4 Grosseltern und in der zehnten Ge- 
neration etwa Tausend hetevosexuellen Ahnen herstammen lasst. Wfirde 
die Natur ihr Selektionsprinzip nicht mit grausamer Konsequenz durch- 
ffihren und wtirden nieht die die Rasse  v e r b e s s e r n d e n  m a c h t i g e n  
r e p a r a t o r i s c h e n  Kri~fte mitwirken~ so mtissten - -  um bloss yon 
Hysterie und Psychosen zu sprechen - -  die exogenen Neuropsychosea 
ja immer hfiufiger auftreten, innerhalb weniger Generationen Rassen- 
degeneration eintreten und die gauze Kulturmenschheit endogen dis- 
poniert zur Welt kommen. Und doch kennt man Stammb~iume genug~ 
in denen aus durchgehend psychopathischen Famiiien schliesslieh eine 
geistig gesunde Generation resultiert. 

Nach Orchansky~  der sich auf eigene und auch auf/~lterer Autoren 
(Morel) ausgedehnte statistische Untersuchungen sttitzt, be s t eh t  ein 
k o n s t a n t e s  Gese tz ,  dem zufo]ge  die D e g e n e r a t i o n  der F a m i l i e  
zuni~chst  die F r u c h t b a r k e i t  s t e i g e r t  und die fr t ihe M o r t a l i t a t  
der  N a c h f o l g e r  bed i ng t ,  welche  p r o g r e s s i v  z u n i m m t ,  bis die 
l e t z t e n  V o r s t e h e r  der  p a t h o l o g i s c h e a  H e r e d i t ~ t  n ieh t  zu- 
g r u n d e  gehen.  Die pathologische Hereditlit kommt sehr sparsam in 
der ersten Generation, nimmt stufenweise zu~ bis sie sich schliesslich 
bei der 6.--7. Generation infolge vollstandiger Fruchtlosigkeit der Nach- 
folger giinzlich auflSst. Bei schweren alkoholistiscben Degeneranten 
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hat man neuerdings festgestellt, dass die Gesamtzahl ihrer Nachkommen 
schon zu ihren Lebzeiten nicht einmal die Zahl der Eltern erreicht. 

Dass das alte and bekannte Gesetz Morels  von der notwendig 
fortschreitenden Degeneration der Nachkommenschaft zum Tell wenigstens 
unrichtig ist, haben wir eben gesehen und werden es unten noch wieder- 
holt zu seben bekommen. Es kommt eben nach S t r o h m a y e r  nicht 
nur -aft die erbliehe Belastung an, sondern aueh auf diejenigen Momente 
der Ahnentafel eines Individuums, die geeignet sind~ belastendes Material 
uuwirksam zu machen (Zufuhr frisehen gesunden Blutes). Die Gefahr 
der Erkrankung eines belasteten Deszendenten ist durchaus nieht gr6sser~ 
sobald er n~her in der Ahnentafel dem pathelogischen Erblasser steht: 
ffir die N a e h k o m m e n s c h a f t  e ines  I n d i v i d u u m s  k o m m e n  eben 
w e n i g e r  dessert  Q u a l i t ~ t e n  (als des d i r e k t e n  p a t h o | o g i s c h e n  
E rb l a s se r s )  in B e t r a c h t ,  als v i e l m e h r  die Chancen ,  die se ine  
A h n e n t a f e i  f i b e r h a u p t  gibt .  

Als besonders schwer ist die ,,konvergente Belastung" yon v~ter- 
licher und mtitterlicher Seite zugleieh anzusehen. 

Die spez i f i s ch  v e r s c h i e d e n e n  Vere rbungs t l endenzen  beim 
Vater  und bei der  Mut te r  (Orchansky)  s ind n i ch t  bewiesen .  
Dass dem Vater die Vererbung der Charaktereigensehaften mehr oblieg% 
die Mutter mehr die Form/ihnlichkeit vererbe, wird ohne Recht be- 
hauptet: be ide  E l t e rn  s ehe i neu  g l e i c h w e r t i g e  l n d i v i d u e n  bei 
der  Zf ich tung  zu sein. Nach den Gesetzen der Biolog[e kann die 
An]age, die sieh in einer beliebigen krankhaften Abweiehung des Baues 
oder der Funktion kundgibL nur aus dem Keimplasma der Eltern 
stammen, aus dem dieses [ndividuum sich entwickelt hat, entwickelt 
mit allen typischen Eigenschaften der Ar~ und mit allen individuellen 
Abweichungen yon eben diesem Typus. 

Die Krankheitsanlage kann sich latent durch mehrere Generationen 
hindurch mittelst gesunder Familienmitglieder forterben. Der Vererbung 
einer Erkrankung oder Anomalie wohnt eine grosse Stabilit/it inne 
( Jendrass ik~  Higier) .  Die Stabilit~tt ist ausgezeichnet (Merzbacher )  
durch a) die Gleichheit des Vererbungstypus innerhalb einer Familie, 
b) die Aehnlichkeit des Krankheitsbildes in ein und derselben Familie: 
auch dot L we die Krankheit im allgemeinen versehiedenartige Krank- 
heitsbilder hervorzurufen bef~higt erschein L e) dureh die Tatsaehe, dass 
die Krankheit gewShnlieh im gleichen Lebensalter zur Entwicklung zn 
gelangen pflegt. 

Die U e b e r t r a g u n g s f ~ h i g k e i t  d u t c h  Weiber  bei den fami-  
li~tren p r o g r e s s i v e n  O r g a n o p a t h i e n  des N e r v e n s y s t e m s  ist  
e twa  3real  i n t e n s i v e r  als  durch  M~nner (S~tnger-Brown~ Eich-  

Archly f. Psyehiatrie.  Bd. 48. Hef t  1. 5 
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hors t ) ,  d. h. dass yon vier erkrankten AngebSrigen der Familie etwa 
drei ihr Leiden als mfitterliehes Erbteil empfingen. 

In n e u r o p a t h i s c h e n  F a m i l i e n  sind am meis ten  pr~idispo- 
n ie r t :  I. die Al te~ ' sk inder ,  d .h .  die bei v o r g e s c h r i t t e n e m  
Al t e r  der  E l t e r n  geborenen~ 2. die nach  ] angem I n t e r v a l l  
naeh f r f i h e r e n S e h w a n g e r s e h a f t e n  g e b o r e n e n  und 3. die Ers t -  
g e b o r e n e n .  Der letzte Punkt seheint nieht allgemein giiltig zu sein, 
wie mein Material beweist, wo die el'sten Kinder in den meisten Familien 
gesund b]ieben. Ganz entgegengesetzt ]autet das grosse Material 
S t e i g e r s  fiber die Vererbung des Astigmatismus, der bei den jiingsten 
Geschwistern seltener a]s bei den ii]teren beobachtet wird. Die Zahlen 
S t e i g e r s  maeheu geradezu den Eindruek, als wtirde die Energie der 
patho]ogischen Vere~:bung im u der Ehe sinken, als wiirden die 
Eltern in der Erzeugung des Normalen Uebung erwerben. 

Der A l t e r s u n t e r s e h i e d  der E l t e rn  sp i e l t  e ine  viel  ge- 
r i n g e r e  Ro l l e ,  als man ihm z u z u s c h r e i b e n  pf leg t .  Die auf die 
Ehe durchschnittlich entfallende Zahl der defekten Kinder scheint mit 
dem H e i r a t s a l t e r  des Mannes:  wenn aueh langsam~ zu wachsen. 

Bei manchen familiaren Leiden (Myotonie) seheint die dutch T6chter 
vererbte Krankheit dauernder zu sein und sieh welter zu vererben. Ist 
die Krankheit in einem Gliede erlosehen, so tritt sie in der Mehrzalfl 
der FMle bei den Nachkommen nicht mehr auf (Myotonie-Kamp, 
spastische Spinalparalyse, Huntingtonsche Chorea, heredit:,'tre Ataxie- 
Bay l ey ,  Newmark) .  

Mehrere heredo-familii~re Leiden (Daltonismus, Hamophili% neuro- 
tisehe Amyotrophie, genuine Opticusatrophie: Pseudohypertrophie, spasti- 
sehe Spinalparalyse) bevorzugen stark das m~nnliche Gesehleeht, wobei 
sie durch weibliche gesund bleibende Familienmitg]ieder fortgepflanzt 
werden. In manchen neuropsyehopathischen Familien werden somit die 
Kinder der erkrankten M~,inner ausnahmsweise krank, dagegen werden 
die Kinder - -  speziell Knaben - -  der gesunden Mutter in der Regel 
krank. Dureh scheinbar intakte Generationen hiudurch schreitet also 
die pathologische Progression welter. 

Dass die j i i n g e r e n  Kinder  im f r f iheren  A l t e r  als  die 
~,tlteren e rk ranken~  wird vielfach behauptet. Letztere Tatsache is t  
j edoch  v i e l l e i c b t  nur  s e h e i n b a r ,  da die Eltern bei den n~ehsten 
Kinderu schon bedeutend frfiher die geringsten Krankheitserscheinungen 
angstlich untersuehen and gewissenhaft nachforsehen. Die : , i n fan t i l en"  
Fo rmen  sind g e w S h n l i e h  f a m i l i a r ,  s e l t en  h e r e d i t a r ,  da in 
der Rege l  H e i r a t  und F o r t p f l a n z u n g  a u s g e s e h l o s s e n  sind. 
Die , s p o r a d i s c h e n " .  scheinbar nicht familiarea Falle kommen gar 
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nicht selten, namentlich in kinderarmen Familien vo U oder wo das 
Zweikindersystem herrscht. 

Bei mehre ren  e n d o g e n e n K r a n k h e i t e n  (ChoreaHunt ingtoni :  
Heredoataxie M arie~ Myoklonie, spastische Spinalparalyse) wird  die 
1Neigungstendenz beobach te t :  von Gene ra t ion  zu Genera t ion  
im a l lgemeinen  immer  frfiher sich e inzus te l l en  ( a n t e p o n i e r t e  
s. p r o g r e s s i v e  s. h e t e r o c h r o n e  Heredi t~ t )  und schwere r ,  sym- 
p t o m e n r e i c h e r  und h/ iuf iger  vorzukommen.  

Die Generation der Enkel verfiel bei Cur schmann  dem Familien- 
sehicksal, der Chorea chronica, in einem fiber 30 Jahre frfiheren Lebens- 
alter~ als der Grossvater. Somit ist nicht nut die Krankheit des In- 
dividuums~ sondern auch die famili/ire Neigung zu ihr eine progressive: 
worin sich eben am anschaulichsten die sehwer degenerative Natur der 
endogenen Leiden dokumentiert (M o r b i d i t ~ t s z u n a h me). 

Es ist von verschiedener Seite versucht worden, so lange eine 
rationelle Genealogie nicht zur Verffigung steht, die eben besprochenen 
Vererbungsarten zu rubrizieren. 

Krause  zitiert eine mi t t e l ba r e ,  u n m i t t e l b a r e ,  k u m u | a t i v e ,  
progressive~ regress ive ,  homochrone ,  a n t i c i p a t o r i s c h e ,  homo-  
loge oder h o m o m o r p h e  und h e t e r o l o g e  oder h e t e r o m o r p h e  
Heredit i t t .  

Aper t  nnterscheidet 2 Hauptgruppen: eine d i r ek te  und 
ko l l a t e ra le .  

h d e r  I. direkten gibt es: 
1. eine k o n t i n u i e r l i c h e  Form (z. B. Chorea hereditaria), wo 

das Leiden unaufh0rlich vererbt wird und eine Generation nur dann 
iibersprnngen wird, wenn sic ffir immer in der Deszendenz gesund 
bleibt, und 

2. eine d i s k o n t i n u i e r l i c h e  oder a l t e r n i e r e n d e  oder a ta-  
vistische~ wo eine oder mehrere Generationen fibersprungen werden. 

In der If. k o l l a t e r a l e n  Herediti~t, bei der beispielsweise nicht 
die Kinder der Patienten, sondern ihre seitlichen Verwandten - -  Neffen, 
Kusinen - -  krank sind, gibt es: 

1. eine gemiseh te  oder k o l l a t e r a l d i r e k t e  Form und eine 
2. reine oder e x k l u s i v - k o l l a t e r a l e .  

Von der letzteren ist besonders erw~hnenswert die m a t r i a r c h a l e  
Herediti~t~ bei der die Krankheit nut durch Frauen fortgepflanzt wird~ 
wobei sie: 

5* 
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a) entweder nur M'~nner betrifft (z. B. famili~re Neuritis optiea 
Nachtblindheit, Dystrophie, Daltonismus, H~mophilie): H e r e d i t a s  
m a t r i a r e h a l i s  c o n t i n u a  s. m a s c u l i n a ,  

b) oder beide 6eschleehter gleichm~ssig affiziert (z. B. periodische 
familiS, re LS, hmung): H e r e d i t a s  m a t r i a r e h a l i s  c o n t i n u a  b i sexua l i s .  

Nicht selten ist die p o l y m o r p h e  Heredit~t, bei der neben dem 
direkten der kollaterale, neben dem homo- der heterosexuelle Ueber- 
tragungstypus vertreten ist. Bei derselben soll ab und zu die Ueber- 
tragung einer Missbildung durch T e l e g o n i e  beobaehtet werden, wobei 
alas endogene Leiden yore ersten Mann einer Frau angeblich auf ihre 
Kinder vom zweiten Mann iibertragen wird (z. B. Hermaphroditismus), 
ein Vererbungsmodus, tier in der Tierwelt nieht zu den Ausnahmen ge- 
hSren sell. 

Eine eminente Rolle spielt in der Genealogie~ speziell in der Bluts- 
verwandsehaftsfrage die sog. p o t e n z i e r t e  Herediti~t.  Bekanntlich 
fiihrt einerseits die Heirat mit gesunden Familien zur Verdiinnung der 
pathologischen Heredit~t und fiihrt andererseits die genannte Progression 
der Entartung (potenzierte Heredit~tt) dazu, dass die Krankheit am Ende 
aus der kinderlosen Familie versehwindet. Es handelt sich also nieht 
etwa nur um eine Affektion~ die bei zahlreichen Mitgliedern derselben 
Familie ausbricht~ sondern um einen pathologischen Vorgang (famili~tre 
Degenera t ion)~ der diese Familie zu einer neuen  k r a n k h a f t e n  
A b a r t  der  Spez i e s  gemacht hat, zu einer degenerierten, den An- 
forderungen des Lebens nicht entsprechenden, also untauglichen Varietat. 

Wer teleologischer Auffassung zuneigt, meint Bing,  mag sich mit 
dem Gedanken trSsten, dass  der u n e r b i t t l i c h e n  P r o g r e s s i o n  und 
der  p o t e n z i e r t e n  Hered i t '~ t  ein gewi s se s  Zweckm~tss igke i t s -  
u n d S e l e k t i o n s p r i n z i p  innewohnt .  Mit g r a u s a m e r  Konsequenz  
v e r h i n d e r t  die Na tu r ,  dass  die famili~tre D e g e n e r a t i o n  in 
R a s s e n d e g e n e r a t i o n  ausa r t e .  Geht doch mit der progressivenEnt- 
artung eine Aufhebung, we nicht der Zeugungsf~higkeit, so der 
Zeugungsm6gliehkeit einber. Nach einer Folge yon immer frfihzeitiger 
und immer schwerer erkrankenden Generationen stirbt die pathologisehe 
Variation der Spezies aus~ verfitllt der kranke Stamm dem Untergange. 

IV. Genealogisehe Familienforsehung. 
Wie verh~lt es sich mit der potenzierten Hereditiit bei Kindern, 

(tie aus b l u t s v e r w a n d t e n  Eltern stammen? 
Diese theoretisch und praktisch h6ehst wichtige Frage hat viele 

Jahrzehnte die Kliniker beschliftigt. Der Kampf der Konsanguinisten und 
Antikonsanguinisten war besonders heftig in der Mitte des vergangenen 
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Jahrhunderts. Die meisten Mediziner waren und sind aueh jetzt der 
Meinung, die Abkunft yon blutsverwandten Eltern sei ~usserst bedenk- 
lieh und rufe schlimme und merkwfirdige Folgen herver. 

Fee t  hut vor einigen Jahren in einem aaf ausgedehnten Literatur- 
studien gestfitzten Referate und F. Kraus  ill einer gr6sseren Abhand- 
lung einen Ueberblick fiber die gegenw~rtige Sachlage zu geben versueht. 

Es ha t  i m m e r  und f ibe ra l l  bei den V e r w a n d t e n e h e n  d ie  
r i c h t i g e  U n t e r s u c h u n g s m e t h o d i k  und r a t i o n e ] l e  F r a g e -  
s t e l l u n g  gefeh l t .  Die Un{e r suchung  der , e r b l i c h e n  Be- 
] a s t u n g "  nach  s t r eng  g e n e a l o g i s c h e n  G e s i c h t s p u n k t e n  ver -  
l ang t  eine A h n e n f o r s c h u n g  n ieh t  n a c h  dem P r i n z i p  des 
S t a m m b a u m s  s o n d e r n  naeh dem P r i nz i p  der  Ahnen ta f e l .  

Die ganze alte Erblichkeitspatho]ogie 7 die an diesem prinzipiellen 
Fehler leidet~ arbeitete mit g'Xnzlich unklaren und unhaltbaren Begriffen 
und entbehrte der naturwissenschaftlieh exakten Basis. Sehr richtig 
definiert die in Rede stehenden Begriffe, auf den grundlegenden Arbeiten 
des Gesehiehtsforschers Lorenz  fussend~ Weinberg,  indem er sagt: 
,:Die Ahnentafel erm6glieht eine Uebersicht aller de~jenigen Personen, 
welche auf die EYbmasse eines lndividuums bestimmend eingewirkt 
haben, w~hrend der richtig uusgeffillte Stammbaum alle diejenigen Per- 
sonen enthalL an deren Erbmasse ein einzelnes Individuum beteiligt ist". 

Ein mediziniscl~ brauchbarer Stammbaum dfirfte selbstverst~ndlich 
erstens auch die weiblichen Nachkommen enthalten, zweitens alle Nach- 
kommen, night bloss die kranken, sondern auch die gesunden, drittens 
schon durch die Art der Darsteliung die beiden Gesehlechter sowie die 
Gesunden yon den Kranken unterseheiden lassen. Wie leicht e,'sieht- 
lich, ist die Darstellung yon Stammbaumen ffir medizinisch-biologische 
Zwecke komplizierter~ aber bedeutend rationelier als die f~ir die abliehen 
genealogischen Zwecke. 

Die B e w e r t u n g  der A h n e n t a f e l  und der S t a m m t a f e l  fiir 
den Naehwe i s  der R e i nhe i t  der  A b s t a m m u n g  is t  naeh  G r o b e r  
eine a u s s e r o r d e n t l i c h  verseh iedene~ indem e r s t e r e  a l les :  die 
l e t z t e r e  nur sehr  wenig  l e i s t e t ,  so dass  r i c h t i g  gesagt~ die 
Z u k u n f t  der V e r e r b u n g s p a t h o l o g i e  in der s t r i k t e n  Durch-  
f f ihrung vol l s t /~ndiger  A h n e n t a f e l n  zu suchen  ist.  

Nut die Ahnentafel maeht uns ~-on dem naeh dem einseitigen 
V a t e r r e c h t  gebiIdeten Familienbegriff frei und gestattet~ aueh die~ der 
v~terlichen gleiche, yon der Mutter stammende Erbmasse mit in die 
Rechnung einzusetzen - -  heisst es bei Mar t ius ,  einem der ersten 
Mediziner, der die genialenDarstellungen Lorenz ' ,  des urn die Biologie 
hoehverdienten Historikers: richtig zu wiirdigen wusste und die huffassung 
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yon der Bedeutung der Ahnentafeln ffir genealogisch-pathologische 
Forschung in medizinischen Kreisen durehzuffihren verstand. ,Nar die 
Ahnen ta fe l "~  ruft derselbe Autor~ ,ermSglieht eine lfickenlose Ueber- 
sicht fiber alle Aszendenten, aus deren Keimplasma die zu erklarende 
Artabweichung des pathologisehen Einzelwesens stammen kann". All zu 
riickhaltslos bricht mit der bisher a]lein fiblichen statistischen Methode 

S t r o h m a y e r ,  der ebenfalis in dor strikten Durchfiihrung vol/st~tndiger 
Ahnentafeln die Zukunft der Vererbungspathologie sieht. 

Nach C r z e l l i t z e r  sind beide bisherige Methoden der Verwandt- 
sehaftsdarstellung und der Erbliehkeitsforsehung biologiseh wenig braueh- 
bar: der Stammbaum enth~ilt die Nachkommenschaft - -  gew6hnlieh nur 
die m~hmliehe-  einer bestimmten Person~ die A bnentafel, die Ahnen eines 
gegebenen Individuums. Aber auch die dureh weibliehe Linion vervoll- 
st~indigten Deszendenztafe/n seien naeh ihm ebenso wie die Ahnentafeln 
ungeeignet ffir die Erblichkeitsforsehung. Letztere maehe nlimlieh Dar- 
stellung der gesamten Blutverwandtsehaft auf einer einzigen fibersieht- 
lichen Tafel wfinsehenswert. Hierzu sehliigt er seine S i p p s e h a f t s -  
t a f e ln  vor~ die alle Urgrosseltern~ allo Kinder und Kindeskinder dieser 
und einen bestimmton Toil der Urenkel enthalten. Auf das Sippschafts- 
zentrum bezogen enthalten somit diose Tafeln dessert Eltern, Gross- 
eltern~ Urgrosseltern~ Vettern~ gusinen~ Onke[~ Tanten, Grossonkel~ 
Grosstanten und Grosskusins. 

Wenn S t r o h m a y e r  meint, dass man yon d i r ek ton  Ahnen etwas 
Pathologisehes erben kann~ die sog. K o l l a t e r a l e n  dagegen, die in den 
Stammtafeln mit aufgezi~blt werden (Onkel~ Tanten, Grossonkel, Gross- 
tanten, Vottern und Basen) ihren Verwandten nut Geld oder sonstige 
materielle Glieder iiberlassen kSnnen~ so ist das nut teilweise riehtig. 
Die iibliche Aufzahlung der psyehoneuropathisehen n~iehsten Kollateralen 
in den Krankengesehiehten reprasentiert eben die genealogisehe Tafel~ 
ftir die er so sehr pl~diert~ nut ist sie aus leicht verst~tndliehen 
Griinden so gekfirzt, dass sic sieh nur anf 1--2~ selten 3 Generationen 
erstreekt und selten Sehlussfolgerungen roehtfertigt. Riehtig und un- 
umst6sslich wird dennoeh ffir immer das Gesetz bleiben~ dass in Familien, 
wo viele Psyehopathen vorhanden sind, der Ausbrueh einer Psyehoso 
bet einem neuen Mitgliede der Familie fiir heredofamili~tre Degeneration 
spricht. Gewiss dfirfte darauf geaehtet werden, dass nieht Kollateralen 
aufgezahlt werden, die mit dem Patienten in keiner oder nur schein- 
hater Verwandtsehaft stehen. Es muss  t a t s a c h l i c h  d i e K a u s a l i t a ~  
der Vere rbung  und die w i r k l i e h  b e l a s t e n d e  d.h. v e r s c h l e e h -  
t e r n d e  Wi rkung  dieses  Vorganges  in j e d e m  o inze lnen  Fa l l e  
n a e h g e w i e s e n  werdon. 
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Von ausfiihrlichen, einzig und allein zur LSsung der Frage sich 
eignenden genealogischen Tafeln, wie sie yon B r a c h e t  und Bird 7 yon 
Lorenz  und S t rohmayer~  yon S om m er  und J S r g e r  geliefert und 
gefordert werden, ist vorderhand weder in der Privat- noch in der An- 
staltspraxis die Rede. Die Erblichkeitsuntersuchung der Zukunft liegt 
mSglicherweise in der idealen Familienforschung, bei welcher gemeinsam 
Anstaltsarzt und Geistlicher, Historiker und Lehrer arbeiten werden, 
denn nur unter dieser Bedingung ist es mSglich, solche Ahnentafeln 
zusammenzustellen, wit die der franzSsisehen Dynastie de Valois oder 
der spanischen und 5sterreichischen Linie der Habsburger. Im Alltags- 
leben fehlt in den meisten Kreisen das Familienbewusstsein und -Tradi- 
tion und werden die psychischen und somatischen Charaktere der 
Aszendenten nicht mit geniigender historischer Glaubwfirdigkeit fiber- 
liefert. Es wissen fibrigens sehr wenige nur, dass man am besten an 
der Abstammung erkennt~ welche Reserve- und Restitutionskr'Mte in dem 
Mensehen schlummern. Fiir die Rennpferde, deren Stammb~tume genauer 
geffihrt und in Rechnung gezogen werden als die menschlichen, ist das 
eine bekannte Sache; ein Pferd yon mitte]miissigen Leistungen, aber 
guter Abstammung li~sst einen weit besseren Nachwnchs erwarten~ als 
ein vorzfigliches Pferd geringerer Herkunft (Velde n). 

Als w i s s e n s c h a f t l i c h e M e t h o d e  is t  a lso die g e n e a l o g i s c h e  
A h n e n t a f e l - M e t h o d e  wohl  die e inz ige ,  a l s A l l t a g s f o r s c h u n g s -  
me thode  is t  sie n ich t  a n w e n d b a r ,  ebenso  wie es der  Fal]  is t  
mi t  den pr i tz i sen  und fe inen h a m a t o l o g i s c h e n ~  u r o l o g i s c h e n  
und s e r o l o g i s c h e n  Methoden  und der  ganzen  Re ihe  s u b t i l e r  
w i s s e n s c h a f t l i c h e r  R e a g e n t i e n .  

Kehren wir zur Blutsverwandtschaftsfrage zuriiek, so liegt es nahe 
daran zu denken, dass eine schwere, unheilbare, sich genuin entwickelnde 
Krankheit in einer Familie das Suchen eines urs~chlichen Moments ver- 
anlasste und unwi[lkiirlich auf die Verwandtenehe aufmerksam machte. 
Yiel weniger sieht man sieh veranlasst, der Ursache einer enormen Kraft- 
entwickelung oder eines vollkommen gesunden Ktirper-und Geisteszu- 
standes naehzuforschen. Das b~achsuchen wiirde auch hier mSglicher- 
weise eine Hi~ufigkeit yon Verwandtenehen ergeben: Ehen gleichsinnig 
gestimmter Individuen yon normaler oder iibernormaler Kiirper-und 
Geisteskraft. Biographien berfihmter Manner und das Studium ihrer 
Ahnentafeln wiirden vielleicht diese Tatsache besti~tigen. 

Wirgelangen somit zumzweitenPunkt derUntersuchungsmethode. Man 
hat namlich in den Yerwandtenehen dig Frage in der Weise falsch gestellt, 
dass man d i e P a t h o l o g i e  der  b I u t s v e r w a n d t e n  Ehen nichtihre Phy-  
s io log ie  in Betraeht gezogen hatte: alles Ueble bei den Nachkommen 
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yon Konsanguinen wurde gesucht, alle edlen und gfinstigen Folgen der- 
selben wurden tibersehen und vernachl~tssigt. Enth:Alt die Blutsver- 
wandtschaft an sich -- so dfirfte nach F e e t  und K r a u s  die richtige 
Fragestellung lauten - -  gute resp. schlechte, spezifisch degenerative 
Einfifisse, oder handelt es sich dabei ]ediglich um ausschlaggebende 
erbliche Anlagen und ~iussere Einflfisse, welche sich in solchen Ehen 
verschmelzen; ist es der Wegfall frischen Blutes bei vollst~indig ge- 
sunden Individuen mit tadellosen Ahnen oder ist es die Summierung 
gleicher schi~dlicher ausserer Bedingungen, unter denen die Eltern auf- 
gewachsen sind, die das heredit~tre Leiden verursachen; sind es 
schliesslich die gewShnliehen Vererbungsgesetze, die hier in Betracht 
kommen: die gesteigerte Uebertragbarkeit gleichartiger Erb]ichkeitsan- 
lagen~ die auf die Nachkommen ungiinstig einwirken. 

Man suchte tier Frage n:,iffler zu treten~ indem man den Vererbungs- 
prozess bei den n i e d e r s t e n  O r g a n i s m e n  (P ro t i s t en )  studierte Man 
vergass jedoch, class die Fortpfianzung bei den Protisten wesentlich auf 
der einfachen Zellteilung beruht~ wahrend bei den hOheren Organismen 
besondere Zellen, die Samenzellen und Eize!len, zur Bildung der neuen 
Individuen bestimmt sind: to dass (lie Vererbung nur dutch diese Zellen 
geschieht, durch die Vermischung tier Chromosomen der viiterlichen und 
mfitter]ichen Zelle in der neu entstehenden Keimzelle. 

Eine weitere Fehlerquelle war (lie, dass man tiberal] auf A n a l o -  
g i een  yore P f l a n z e n -  und T i e r r e i c h e  angewiesen war, wo wir tat- 
s~tch[ich engste Inzucht experimentell treiben und in kurzer Zeit viele 
Oenerationen iibersehauen konnen. Es ist jedoch nieht immer erl'tubt, 
hieraus bindende Rficksehltisse auf den Menschen zu machen. W~ihrend 
bei Pflanzen und niederen S~iugern sich ein relativ einfaches Vererbuugs- 
system feststellen l~isst: das mit den heute erst richtig gewfirdigten 
�9 ~lteren Entdeckmlgen Mende l s  fiber Vererbung im Pfianzenreiche und 
der Mutations- und V:lriationstheorie de Vries '  fibereinstimmt, ]iisst 
sich beim Mensehen no ch kein solches einfaches System naehweisen: die 
Verh~tltnisse sind da zu kompliziert. Es gibt zwar Schemata einiger 
Familien mit Fingerdeformationen~ mit Myotonie und mit kongenitaten 
Linsentr~ibungen. die sich (lena Men delschen Schema ganz betr~tchtlich 
nahern, bei Familien mit Farbenblindheit, Muskelschwund stimmt das 
Schema jedoch sehon viel weniger~ noeh weniger bei der umfangreiehen 
Grtlppe der fami[i~iren Zerebropathiell und hereditiireu Myelopathienl). 

1) Gudnot h~Lt zwar nact~gewicscn: dass die herodit~re At~rxio bei 
einer M~iusenspezies (Walzer.-M~tuse) gcnau don Mendslschen Vorcrbungs-" 
gesstzen folgt~ die h~axie boruht jedoch bei ihnen nicht auf einem giicken- 
marl;sleiden~ sondern auf einem Bi!dungsfehlor der ha!bbogenfSrmigen 
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Was speziell die Rassen der H a u s t i e r e  anlangt, so sind viele der 
vorzfiglichsten~ so das englisehe Vollblutpferd~ das Merinoschaf, Kana- 
rienv6gel gerade durch lange fortgesetzte engste Inzucht und Incest- 
zucht entstanden. Aber aueh hier gibt es nach F e a r  viele Tierzfichter~ 
die die nahe und fortgesetzte Inzucht heftig bekS, mpfen~ indem sie ihr 
in den sp~tten Generationen mehrere Degenerationserseheinungen zu- 
schreiben: schw~iehliche Konstitution~ geringere I~6rpergrSss% vermin- 
derte Fruehtbarkeit und Schw~chung des Nervensystems. Die so 
divergierenden Urteile der Tierzfiehter fiber den Weft oder Unwert der 
Inzucht stammen daher, dass nut sehr wenige streng wissenschaft- 
liche Experimente mit reinen gersuehsbedingungen an Tieren ausgeffihrt 
worden sind. Vielleieht werden sich bei entsprechender und genauer 
Untersuchung yon Mensehenfamilien mit erblichen krankhaften Charak- 
teren bei akuratester l)i~gnoseste]lung doeh r.oeh mit dieser Methode 
feste Vererbungsnormen aueh far den Menschen~ und speziell ffir die 
konsanguine Nachkommenschaft finden lassen. 

Gegenw~irtig ]iegen sehon genaue und vielverspreehende Studien 
fiber dynastiseh% durch intensiven Ahnenverlust und lnzucht ausge- 
zeiehnete Adelsregister und Ahnentafeln (der KSnige Ludwig II. und 
Otto I. yon Bayern~ der KSnige aus dem Hause Valois~ der spani- 
sehen und 5sterreichisehen Habsburger) und private Ahnentafeln (Fami]ie 
Zero, Familie Marge und Knut)~ in denen die psychischen und somati- 
sehen Charaktere der einzelnefi Erblasser mit geniigender historiseher 
G]aubwfirdigkeit fiberliefert sind. 

Ebensowenig wie die Verhaltnisse der Pflanzen- und Tierzucht, hat 
aueh der Rfiekbliek auf die m e n s c h l i e h e  K u ] t u r e n t w i e k e l u n g  
( R e i b m a y e r )  ein absehliessendes Urteil fiber den Weft der Verwandten- 
ehen gestattet. Man wies bier auf die J uden  hi% die ihre mehrtausend- 

Kangle des Ohres. Ha m m e rse h l a g  hat dureh mehrere Generationen 
Kreuznngen tauber Tanzmis mit albinotischen Laufmi~usen durchgeftihrt. 
Wiihrend bei der Tanzmaus die Taubheit dem Mendelsehen Gesetz ent- 
sprechend sins rezesive Eigensehaft, d. tl. ein konstanter Artcharakter ist, kann 
bei der hereditiiren Taubstummheit des Menschen trotz quatitativer Gleieh- 
artigkeit der Prozesse hiervon keine l~ede sein. Taubstumme Eltern, in deren 
Aszendenz keine Taubstummheit zu eruieren war~ batten durchschnittlich nur 
23pCt. taube Kinder. Hatte der Ehegatte taubeVerwandte~ so stieg der Prozent- 
satz auf 34 pC~.~ und bei doppelseitiger Taubheit in der Aszendenz des Gatten 
auf 45 pCt. Aus dieser Aufstellung ergibC sich, dass selbst bei Kreuzung sehr 
sehwer belasteter heredit~ir tauber Individuen der Prozentsatz der tauben Kinder 
nieht ganz 50pet. erreicht trotz deutlich steigender Tendenz. N~heres dariiber 
s, unten, 
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j~hrige Existenz dem strengen Inzuchtprinzip verdanken sollen. Man 
zitierte die al te  P t o l o m a e r d y n a s t i e ,  welche den gr~issten genealogisch 
bekannten Ahnenverlust infolge u aufweist. Trotzdem in 
vielen aufeinanderfolgenden Generationen fast nur Geschwisterehen statt- 
fanden~ erscheinen in ihr viele SprSsse mit hervorragend edlen Ge- 
sichtsziigen~ darunter die durch Geist und SchSnheit gleich berfihmte 
Kleopatra. Man berichtete schliesslich (Effer tz )  fiber manche india- 
nische Mexikost~imm% die sich vielfach im Incest zwischen Valet und 
Tochter fortpfianzen, ohne dass sich Nachteile an solchen Nachkommen 
wahrnehmen ]lessen. 

Auch auf rein s t a t i s t i s c h e m  Wege versuchte man die Frage zu 
15sen. Man vergass abel" dabei, dass tats~ichlich kaum eine Methode 
wissenschaftlicher Forschung leichter und bequemer zu handhaben sei~ 
als die statistische, dass aber auch kaum etwas schwieriger sei, als 
richtige Statistik zu machen. In der vorliegenden rohen Statistik ist 
fiberall Kausalit~tt mit Koinzidenz verwechselt: fiberall das trfigerische 
Prinzip pos t  hoc ergo  p r o p t e r  hoc angewandt. 

Einwaadsfrei ware die Feststellung der Zahl und des Grades der 
Verwandtenehen in einer BevSlkerung mit gleichzeitiger Vergleichung~ 
ob sich gewisse Krankheiten hier h~tlfiger oder seltener einstellen wie 
bei der Beviilkerung aus gekreuzten Ehen un te r  sons t  g l e i chen  Um- 
st~i, nden. Anstatt dieser rationellen Methode hat man auch bier die 
jfidische BevSlkerung als Beispiel herangezogen, bei der h~ufig Ver- 
wandtenheiraten und hantig erbliche Gebrecben - -  besonders psycho- 
neuropathischer Natur - -  vorkommeu. Abgesehen davon: meint Feer ,  
dass die relative Zahl der jfidischen konsanguinen Ehen nicht angegeben 
wit'd, fehlt die Berficksichtigung der enormen Menge der die Rassen- 
konstitution verschlechternden Momente sozialer und politischer Natur. 

Die j f id i sche  Rasse  blieb zwar im ganzen so rein~ wie keine 
zweite~ indem sie nur aasnahmsweise manches fremde Element in sich 
aufnahm~ abet die ~usseren Bedingungen~ die exogenen Faktoren: unter 
denen sie lebten, waren durchaus nicht normal. Bei dem hohen Alter~ 
meint S iche l ,  auf welches das jiidische Volk zurfickschanen kann, 
mfissen wir naturgemfiss auch Senescenzerscheinungen der Rasse er- 
warren und dfirfen diese unter anderem in tier erhShten Disposition za 
geistigen Erkrankungen erblicken. Die endlosen Verfolgungen, welche 
die Juden in alter Zeit mad namentlich im Mittelalter zu erdulden hatten, 
die Jahrhunderte dauernden Unterdrfickungen~ die mannigfachen St@me, 
(lie sic umbrausten, konnten nicht ohne Rfickwirkung auf das Yerven- 
system bleiben. Bei der grOsseren Labiliti~t desselben musste es be- 
greiflicherweise unter der Einwirkung ungfinstiger ~tusserer Verhaltnisse 
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viel leichter zu geistiger Erkrankung kommen, ebenso wie wir aus den 
Beobachtungen der Autoren wissen, dass in den Schreckenszeiten des 
Krieges die psychische Morbiditi~t eine rapide Zunahme erfi~hrt. Zu 
alle dem muss man noeh bei den Juden der Vergangenheit die aller 
Hygiene Hohn sprechenden Verh~iltnisse ins Auge fassen, das Leben ill 
den Ghettos~ in denen sie eng zusammengepfercht ein trostloses Dasein 
fiihrtea ohne Gelegenheit zu kGrperlicher Bet~ttigung~ aussehliesslich auf 
geistige Arbeit angewiesen. 

Andererseits wurden die spezifiseh verbessernden Momente in der 
Rassenhygiene der Juden nicht in Betraeht gezogen. Die soziale lsolierung 
verhalf den Juden ihren rationellen sozialhygieniseheu Gesetzen des 
Talmud im Ghetto streng nachzukommen. 

Die talmudischen u (Zwang zur Frfihehe, riiumliehe 
Isolierung der Mfitter: Erleiehterung tier Seheidung bei chronischen 
Leiden, Fernhaltung yon tier Ehe der mit kGrper]ichen oder geistigen 
Fehlern behafteten Personen~ strengstes Verbot tier P,'ostitution und des 
Besoffenseins) hielten viele Jahrhunderte fern v o n d e r  jfidischen Rasse 
die zwei schwersten Feinde tier Menschheit: den chronischen Alkoholismus 
and die venerischen Krankheiten. 

Es wurde auch versueht, auf dem W e g e d e r  a l l g e m e i n e n  
S a m m e l f o r s e h u n g e n  der Sache naher zu treten~ indem man die 
BevGlkerung einiger in enger Inzucht lebender franzGsiseher und 
schottischer Fischerstlidtehen, deutscher SehwarzwalddGrfer und ~ihn- 
liehes studierte. Die Erfahrungen ia einzelnen, abgelegenen, seit Gene- 
rationen auf Verwandtenehen augewiesenen Ortschaften (z. B. das yon 
L a n e r y  besehriebene Fort Mardicle bei Diinkirehen) liessen ebenso- 
wenig eine Verschleehterung der Rasse erkennen~ wie persSnliehe Beob- 
achtungen yon Aerzten, in deren Familie seit vielen Jahren konsanguine 
Ehen hiiufig waren. 

Genfigende Anhaltspuakte suchte man schliesslich zu schOpfen aus 
dem S tud ium der e inze lnen  K r a n k h e i t e n  und da verffigte man 
wiederum fiber ein Krankenmaterial mit einer so ungleiehmli.ssigen 
Anamnese, dass Fee r  Veranlassuug zur Behauptung findet, es treffe 
gerade leider oft in der Medizin zu, dass die Statistik die Lfige in 
Zahlen ist, und man nicht erwarten d/irfe, zu mathematiseher Sieher- 
heit zu gelangen, weil man mathematisch vorgeht. 

Am meisten mi~ tier Konsanguinitlit der Erzeuger in Beziehung 
wurden seit L i e b r e i c h  und U c h e r m a n n  zwei Erkrankungen unserer 
feinsten Sinnesorgane gebracht: Die angeborene Taubstummheit und 
Blindheit (Re t in i t i s  p igmen tosa ) .  Diese Leiden sind am besten zum 
Studium geeigaet, da sie eiuerseits selten, andererseits einer genauen 
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Diagnose ]eicht zug~tnglieh sind. Es zeigte sich hier~ dass direkte Erb- 
lichkeit der Retinitis kaum in 3 pCt. der Fglle sich findet~ dass dagegen 
die indirekte Vererbung viel h/iufiger sich nachweisen ]/isst and noch 
haufiger die ungleichartige; variierte oder transformierte Vererbung: wo 
in derselben Familie Retinitis 7 Idiotie, Missbildungen~ Taubstummheit 
vorkommen. 

Es muss jedenfalls fiir die zwei obengenannten Krankheiten als be- 
wiesen, and fiir dell angeborenen Schwachsinn als wahrscheinlich gelten~ 
d:,ss die Konsanguinit~t tier Erzeuger das Auftreten der erblichen Krank- 
heiten begiinstigt. Nur wirkt die Konsanguinitat an sich nieht schiid- 
lich~ sie wirkt uur dm'ch Vererbung, wobei die guten and schadlichen 
Eigenschaften zusammenfiiessen~ sich summieren. Es liegt aber kein 
Grand vor, mystische Einfliisse der Konsanguinitlit oder der sogenannten 
Blutauffrischung zu vermuten: and hierin etwas anderes zu sehen als 
den Ausdruck allgemeiner Vererbungsgesetz% welche physio]ogische and 
patho]ogische A@nlichkeiten um so starker and 0fret reprnduzieren: je 
n/iher die Verwandtschaft ist. Nun hat jedes Individuum minderwertige 
Keimvariationen in sich~ and da es a priori wahrscheinlich ist~ dass die 
gleichen Keimesvariationen am chesten bei Blutsverwandten vorhanden 
sind~ so werden bei den Nachkommen konsanguiner Ehen eher als bei 
den Naehkommen nicht konsanguiner ghen erbliche Krankheiteu auf- 
treteu, aueh d% wo die betreffenden Anlagen latent waren. Im selben 
Sinne "~ussert sich 3endrass ik~ der je naeh der Vererbung edler oder 
schadlicher Eigenschaften yon , :b io log i seher  V e r e r b u n g "  und yon 
, h e r e d i t g r e r  D e g e n e r a t i o n "  spricht. Nattirlich~ heisst es bei ihm~ 
schIummeru in einem jedem Organismus viele physiologische und patho- 
logische Anlagen, die bei der Fortpflanzang auf die Nachkommen iiber- 
liefert werden~ dttrch das zufallige Zusammentreffen in den beiden Ge- 
schlechtern kGnnen jene oder diese das Uebergewicht bekommen and 
selbst einige Generationen hindarch regieren. 

Da abet die Hereditat oft latent bleibt and der pathologisehe Keim 
sich gelegentlich in einer geringen Difformitat oder in einem Febler im 
KGrperbau manifestiert and somit sehwer zu finden ist, ist es er- 
kl~trlich, dass auch in sch einb ar  gesunden Familien bei Blutsverwandt- 
schaft eine vererbte Krankheit auftreten kann. Ein Kind eines nicht 
verwandten Ehepaares hat in der zehnten aufsteigenden Generation 
1024 Ahnen; sind aber die Eltern blutsverwandt, z. B. Kusins, so be- 
steht infolge des sogenannten Ahnenverlustes dieselbe Generation der 
Ahnen aus 512 Mitgliedern. Daraus ist es e,'sichtlich, class eine event. 
pathologische Hereditat im zweiten Falle, um den Ausdruek von Jen-  
d r a s s i k  ttnd K o l l a r i t s  zu gebraachen~ weniger verd/iDnt ist: wie im ersten. 
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Mehrere Neurologen betonen geradezu den Einfluss der Konsanguini- 
tat bei genuiner Epilepsie und spastiseher Spinalparalyse, bei Dystrophic 
und Friedreichscher Tabes. 

Die Ursaehe der Haufung maneher Krankheiten bei Abk6mmlingen 
konsanguinischer Ehen suehen manehe Aerzte in der Keimfe indsehaf t ,  
die zwisehen Spermatozoon und Eizelle blutsverwandter Individuen 
herrsehen soll: die Spr6sslinge aus Yerwandtenehen sollen aueh ohne 
alle hereditare Belastung der Gefahr ausgesetzt sein, albinistiseh, taub- 
stumm, blind, idiotisch geboren zu werden. Es ist leieht zu ersehen~ 
dass die Hypothese der Keimfeindsehaft, die hier sehr an die alte Ab- 
stossnngs- und Anziehungstheorie gleich- und versehiedenartiger Elek- 
trizit~it erinnert, die Tatsaehe der Hiiufung nur feststellt, aber nieht erkl~irt. 

Feet  sieht die Ursaehe der tt~tufung maneher Krankheiten in der 
spezifisehen Vererbungsart dieser Krankheiten. So zeigen viele exquisit 
heredit~re Leiden keinerlei Tendenz zum Auftreten in Verwandten- 
ehen. Die Retinitis pigmentosa und Taubstummheit - -  beides Sch:2~- 
digungen des embryonalen Ektoderms nnserer hSehsten Sinnesorgane - -  
haben die Eigenttimliehkeit, dass ihre Vererbnngskraft bei einem Eltern- 
teil racist zu schwaeh ist~ um bei den Naehkommen zum Ausdruek zu 
kommen, class sie aber dutch das Zusammentreffen zweier belasteter 
Elternteile jene lntensitgt erlangt, welche zum Ausbrueh der Krankheit 
bei den Kindern erforderlieh ist. Das letztere ist aueh manchmal dort 
tier Fall, wo keine konsanguine Belastung, sondern nut eine ent- 
spreehende keimende Generation beider  Eltern vorliegt. Das Eigen-  
t i imliche dieser  K r a n k h e i t e n  ist also ihre  E n t s t e h u n g  durch  
z w e i g e s e h l e e h t i g e  Vererbung,  so dass sie in Ve rwand tenehen  
sieh wohl haufen ,  a b e r  n ieh t  dureh die V e r w a n d t s c h a f t  als 
solehe bed ing t  sind. Fee t  meint, es w~re unrichtig und irreftihrend 
in der KonsanguinitD.tsfrage verallgemeinern zu wollen, dass die ein- 
zelnen erbliehen grankheiten ganz spezifisehe Vererbungseigensehaften 
besitzen. 

Ieh m6ehte glauben: dass die B l u t s v e r w a n d t s e h a f t  bei s'~mt- 
l ichen e rb l i ehen  Leiden -- um bloss yon den organisehen Nerven- 
krankheiten zu spreehen - -  d iese lbe  Rol le  spielt .  Nur fehlt noeh 
bei den selteneren Formen der genauere numerisehe Naehweis, der z. B. 
bei der Blindbeit oder Taubstummheit leieht aufzufinden ist. Kom- 
pliziert wird die Saehe noeh einigermassen dadurch, dass bei den 
selteneren heredo-famili~tren Degenerationskrankheiten Ehen unter kranken 
Familienmitgliedern selten, unter identiseh kranken lndividuen ver- 
sehiedener Familien noeh seltener zustande kommen (z. B. Ehe unter 
zwei myotonischen oder zwei heredit~r-ataktisehen Individuen), dass 
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dagegen Ehen unter geborenen Taubstummen nicht zu den Raritliten ge- 
h6ren~ ebenso wie Ehen unter gesunden aber veranlagten Mitgliedern 
taubstummer Famitien. 

Es lasst sich s o m i t -  um mit einem popul~iren Beispiel die Frage 
der Blutsverwandtschaft abzusehliessen - -  die scheinbar paradox klingende 
Tatsache denken~ dass yon zwei Brfidern, die vKterlicherseits heredit~r 
belastet sind~ der eine dutch Heirat seiner Kusine sehr ungiinstig seine 
Nachkommenschaft beeinfiusst, der zweite durch eine identische Ehe 
die folgenden Generationen von schwerer Degeneration entlastet: der 
eine hat n~imlich seine Kusine yon v~tterlicher Linie, der zweite von 
mfitterlicher Linie geheiratet; der eine zfichtet kfinstlich die gleich- 
sinnige famili~re Belastung~ der andere neutralisiert sie dutch Zufuhr 
fl'ischen gesunden Blutes. Nich t  die B l u t s v e r w a n d t s c h a f t  als 
solche~ sondern  die h o m o l o g e B e l a s t u n g  se i tens  b e i d e r E l t e r n  
oder  i h r e r  A s z e n d e n t e n  b e d i n g t - - w i e  g e s a g t -  die E n t a r t u n g  
der  N a c h k o m m e n s c h a f t ~  denn die KonsanguiniV,  tt  der  E l t e r n  
kann F e h l e r  der E l t e rn  k u m u l i e r e n  und potenzieren~ abe t  
ke ine  Feh le r  sehaf fen .  

Hinzugefiigt mag noch werden - -  nach Lorenz  und Mar t ius  --~ 
dass sowohl  der d e g e n e r i e r e n d  wie der  v e r e d e l n d  w i rkende  
E in f lus s  der  I n z u c h t  und des A h n e n v e r l u s t e s  B e d e u t u n g  
haben  kann ,  abe r  n i ch t  muss~ ffir das ]nd iv iduum sowie fiir 
die Rasse ,  aber  n i ch t  fiir die , F a m i l i e " .  Letztere kommt 
biologisch nicht in Betraeht, speziell wenn man den Familienbegriff 
auf seinen engsten Sinn einschrlinkt und darunter nur ein Elternpaar 
und seine Kinder versteht. 

V. Allgemeine Auffassung der heredit~tren und famili~tren 

Nerven- und Geisteskrankheiten. 
Bei der k l i n i s c h e n  U n t e r s u c h u n g  eines gegebenen Falles muss 

so welt wie m6g]ich sowobl eine a t i o l o g i s c h e  als eine p a t b o l o g i s c h -  
a n a t o m i s c h e  D iagnose  gestellt werden. Die ~itiologische Diagnose 
iiussert sich in der Frage~ ob der betreffende Eiuzelfal] als endogene 
odor als exogene, durch eine 5ussere Sch~dliehkeit entstandene Krank- 
lieit aufzufassen ist. Die Frage ist besonders wichtig, da beim Ent- 
stehen der heredit~ren Krankheiten okkasionelle Ursachen eine gewisse 
Nebenrol]e gelogentlich zu spielen scheinen, insbesondere Intoxikationen 
(Alkohol) und chronische resp. akute Infektionen (Lues, fieberhafte 
Krankheiten). 

Sieht man die Hereditlit als Krankheitsursaehe an, so sind die 
h e r e d i t a r e n  Leiden  u n t e r  s ich v e r w a n d t e  Krankhe i t en~  die 
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bloss  eine s c h e i n b a r e  aus s e r e  A e h n l i c h k e i t  mi t  gewissen  
exogenen  K r a n k h e i t s t y p e n  bes i t zen ,  trotzdem si% wogegen Jen- 
d r a s s i k  mit Recht Protest erhebt, in den Lehrbfichern gemeinsam be- 
handelt werdon (Hunt ingtonsche  hereditare Chorea mit der S y d e n h a m -  
schen akuten Chorea, F r i ed re i chsehe  heredit~tre Tabes mit der gc- 
wShnlichen Tabes dorsalis, die familiaren kombinierten Systemerkran- 
kungen mit den disseminierten unsystematischen Strangerkrankungen, 
die familiare zerebraIe Dip]egie und die hereditare spastische Para- 
plegie nfit der L i t t 1 e sch en Lah m ung der Friih- und Sch wergeboreaen u.a.). 

Im Gegensatz zu den ausseren Krankheitsarsachen~ gegen welche 
die verschiedenen Individuen nahezu gleich reagieren, ruff die Hereditat, 
diese endogene Ursache, die aus der vererbten ungenfigenden Lebens- 
fahigkeit einzelner EIemente des Organismus herstammt~ nicht solche 
einheitliche~ gesetzmassig umschriebene Krankheitsformen hervor. Es ist 
selbstverstandlich, dass so~ohl das •erven- and Muskel- als das Knoehen-, 
Knorpel- und Bindegewebe einer mangelhaften Entwiekelung unterliegen 
kann, die sich dann spater in Ap]asie, atavistiseher Verbildung, ein- 
tretender Degeneration aussert. Die h e r e d i t a r e n ,  n i ch t  immer  an 
a n a t o m i s c h ,  f u n k t i o n e l l  oder  c h e m i s c h  z u s a m m e n g e h S r i g e n  
Tei len  des KSrpers  ents tehenden Le iden  f i be r t r e f f en  die Mannig-  
f a l t i g k e i t d e r e x o g e n e n K r a n k h e i t s t y p e n ~  i n d e m s i e  e i n e n a h e -  
zu u n e n d l i c h e  R e i h e  von den h e t e r o g e n s t e n  S y m p t o m e n -  
k o m p l e x e n  h e r s t e l l e n  kSnnen.  In derse]ben Familie pfiegen sich 
mehr oder weniger vollkommen gleichfSrmige und einheitliche Er- 
krankungen zu wiederholen, beim Vergleieh verschiedener Familien 
stellen sieh unzahlige Uebergangsformen heraus. 

Wenn J e n d r a s s i k  meint, ,,die Heredit~t als spezifisohe Krank- 
heitsursaehe rufe nut solche Krankheitsformen hervor, die aus anderen 
Ursachen nieht entstehen kSnnen,, so wiirde ich dem hinzufiigen, dass 
unter ,Krankheitsform" hier sowohl der Symptomenkomplex als Beginn, 
Verlauf und Ausgang verstanden werden miisse, da sonst Lues und 
Tuberkulose den heredit~ren ganz ahnliche Krankheitsformen hervor- 
rufen kSnnen. Der endogene  Urspr:ung is t  me i s t  so gut  wie 
s i ehe r ,  soba ld  die K r a n k h e i t  h e r e d i t a r  oder  f a m i l i a r  a u f t r i t t ,  
im f r f ihen L e b e n s a l t e r  beginnt~ ] a n g s a m  ohne  S e h w a n k u n g e n  
f o r t s e h r e i t e t ,  s ich t y p i s e h  aussert~ E l ek t i v i t ' ~ t  au fwe i s t  oder  
s i c h d u r c h  u n g e w o h n t e s Z u s a m m e n t r e f f e n v o n  sons t  k a u m  zu- 
s ammen  v o r k o m m e n d e n S y m p t o m e n  a u s z e i e h n e t .  D i e w e s e n t -  
l i chen  e h a r a k t e r i s t i s c h e n  E i g e n t i i m l i c h k e i t e n  miissen h ie r  ge-  
sueht werden - -  wie bei den schon langst bekannten Systemerkran- 
k u n g e n -  n i c h t  in der  b e s o n d e r e n  R e i h e n f o l g e  und L o k a l i -  
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sa t | on  der  e i n z e l n e n  S y m p t o m e ,  sonde rn  in der  G e s a m t h e i t  
des K r a n k h e i t s b i l d e s  und in der  B e s c h r ~ n k u n g  a l t e r  Sym- 
p tome auf  ein bzw. e in ige  b e s t i m m t e  Gebie te .  

Der Kliniker gewShnt sich, wie J e n d r a s s i k  und S t r f impe l l  richtig 
hervorheben~ an solche Verallgemeinerungen langsam~ allmahlich. Hat 
es doch Jahrzehnte gedauert~ bis zur Anerkenmmg der gemeinsamen 
tuberku]0sen Ursache solcher heterogener Leiden, wie es die Lungen- 
schwindsucht, die Knochenkaries, die Tabes mesaraica, die akute Hirn- 
hautentziindung und der GesichtsIupus sind. Hat sich doch mehrere 
Dezennien durcharbeiten mfissen die Ansicht yon der gemeinsamen 
syphilitischen Ursache der Hepatitis interstitialis~ des Hirngumm% des 
Knochenosteophyts, des Hautekthyma und der Iridocyklitis. 

Was die gegenseitige Stellung einzelner Formen der heredo-fami- 
liaren Gruppe anbetrifft~ so finden wir Analogien genng in der Klinik 
der Tabes und der Herdsklerose. Beide sind ~tusserst symptomenreiche 
Krankheiten und es gibt unbedingt sowohl Tabesfalle als Skleroseflill% 
die keill einziges gemeinsames Symptom aufweisen und doch denkt 
heutzulage niemand daran~ verschiedene Typen aus den einzelnen 
Symptomengruppen der Tabes aufzustellen oder nach der Entstehungs- 
region der ersten Symptome (zervikale, sakrale, zerebellare) die Herd- 
sklerose zu klassifizieren. Sowohl der bloss mit Pupillenstarre und 
Ataxie, als der mit Blindheit Lind Blasenschw~iche~ sowohl der mit 
laY)zinierenden Schmel'zen und Ptose~ als der mit Opbthalmoplegie und 
Westphalschem Symptom behaftete Patient werden si~mtlich zu den 
Tab|kern gerechnet, trotzdem dieselben untereinander bedeutend mehr 
difl'erieren als der skapulohumerale yore lumbofemoralen Dystrophiker~ 
der heredospastische vom heredoataktischen Patienten, das fami|i~r 
myopathische Kind vom heredo-myelopathische~ b der Fr iedre ichsche  
Ataktiker yore Marieschen usw. 

Die Anzahl  und M a n n i g f a l t i g k e i t  d e r T y p e n ~  w e l c h e o h n e  
Grenzen  in e i n a n d e r  t ibergehen~ werfen  eine j ede  K la s s i f i -  
z i e rung  fiber den Haufen.  Ueberg~inge in a l l en  Va r i a t i onen  
und end lose  K o m b i n a t i o n e n  v e r e i t e l n  j ede  R u b r i z i e r u n g  der 
heredo- fami l i i~ren  e n d o g e n e n  N e r v e n k r a n k h e i t e n .  Es dfiffte 
nut bemerkt werden, daws neben den h~tufig'sten sogenannten typischen 
oder klassischen F~llen es ungewohnte~ seltenere oder atypische gibt. 
In der Art~ wie die mannigfachen Leiden sich im Einze]fallc bezw. in 
einzelnen Faro|lien kombinieren, liegen manche Verschiedenheiten~ 
we]che die Ver0ffentlichung vieler interessanter hierhergehSriger Fiille 
und die Aufstellung einer Re|he yon Typen familialer Krankheiten zur 
Folge batten, deren nosologische Wertigkeit abgelehnt werden muss. 
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In rassenbiologischer Hinsicht ist eine eigentfimliche Tatsache zu 
merken, dass manche heredo-familiaren Leiden diese oder jene Gegend, 
Rasse oder ethnologische Gruppe in hohem Masse bevorzugt (z. B. here- 
ditiire Nystagmus-Myoklonie unter der Bev61kerung der Bretagne, fami- 
li~re amaurotisehe Idiotie bei der jfidischen BevSlkerung Polens~ der 
]itthauischen uud baltisehen Provinzen~ die heredofamili~re Ham0philie 
in manchen Bezirken der Schweiz). 

VI, Klassifikation, Typen, Bindeglieder, Uebergangs-, Kombina- 
tions- und abortive Formen der heredo-familiitren Krankheiten. 

Ich wende reich nun zur K l a s s i f i k a t i o n  der h e r e d o - f a m i -  
l i~ren  G r u n d f o r m e n  der  o r g a n i s e h e n  N e u r o p a t h i e n ,  wobei ich 
das yon mir in meinem ersten Bericht (1896) fiber den damaligen Stand 
tier Frage der ,,seltenereu hereditaren und familiaren Hirn- und Riicken- 
markskrankheiten" angeffihrte Einteilungsprinzip behalte. Es beruhte 
auf den damals neuen Ergebnissen der iNeuronenlehr% deren Kern in 
der Auffassung des GanglienzellkOrpers mit seinem Nervenfortsatz und 
seinen Dendriten als zcllul/~rer Einheit lag, in der Betrachtung d e s  
Neurons als elementaren Bausteins des gesamten Nervensystems, sowie 
die Zelle immer als elementarer Baustein des OrganismenkSrpers gilt. 

Von der  m o t o r i s c h e n  P y r a m i d e n z e | l e  d e r H i r n r i n d e  ( resp .  
der K l e i n h i r n r i n d e )  a u s g e h e n d ,  du tch  die P y r a m i d e n b a h n  
und die m o t o r i s c h e  G a n g l i e n z e l l e  der  u  der Ob- 
l o n g a t a  und des R f i e k e n m a r k e s  bis zur Ne rven -  und Muske l -  
f a s e r a b s t e i g e n d ,  k a n n j e d e S t a t i o n d e s g e n a n n t e n m o t o r i s c h e n  
G e b i e t e s  ffir sich oder  g e m e i n s a m  mi t  a n d e r e n  k o n g e n i t a l  
h y p o p l a s t i s c h  oder  s c h w a c h  v e r a n l a g t  sein und den h e r e d o -  
famil i i~ren Locus  m i no r i s  r e s i s t e n t i a e  d a r s t e l l e n .  Das se lbe  
g i l t  vom sens ib l en  P r o t o -  und D e u t e r o n e u r o n ,  die yon der  
H a n t n e r v e n z e l l e  durch  das k o o r d i n a t o r i s c h  s e n s i b l e  S y s t e m  
der H i n t e r -  und S e i t e n s t r g n g e  zur H i r n r i n d e  h inauf f f ih ren .  

Als wichtigste unter den seltenen organischen Krankheiten erw~hnte 
ich - -  und wiederhole sie hier buchstablich - -  fo]gende: 

~1. Fami l i l i r e  Form der c e r e b r a l e n  D ip l eg i e  (Hig ie r ,  
Freud)~ wahrscheinlich auf einer primiiren Sklerose oder Degeneration 
der normal, resp. abnonn angelegten motorischen Hirnrinde beruhend, 
mit ihien spastisch-paralytischen Erscheinungen, Abnahme der Intelli- 
genz: choreatisch-athetotischen BewegungsstSrungen, pseudobulbgren 
Symptomen. Zu d iese r  G r u p p e  wird auch die famil i i~re  C h o r e a  

hrehiv f. Psyohiatrie. Bd. 48. Heft 1, 6 
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und die hereditlirfamili~ire Athet0se (Massalongo~ Oppen- 
helm) mit Reeht  gezi~hlt. 

2: Familii~re Entwieklungshemmung (Hypoplasie) des 
Grosshirns~ Kleinhirns~ resp. des gesamten Zentralnerven-  
systems (Nonne), die gelegentlich sehr komplizierte Krankheitsbilder 
]iefert~ in denen Alteration der koordinatorischen und reflektorischen 
Tatigkeit~ Schwachsinn~ Anomalien der Spraeh- und Augenbewegungen 
die Hauptrolle spielen. 

3. Die heredit~tr-familial 'e spastische Spinalparalyse  
(S trfim pel 1, El'b) mit klinisehen Erscheinungen spastischer Natur und 
gesteigerter Refiexerregbarkeit und mit der anatomischen Lokalisation 
der prim~ren Sklerose in den Pyramidenseitenstrangen des Rfieken- 
markes. 

4. Famililire u des Pol ioa t rophia  anter ior  pro- 
gressiva oder dersogenannten  spinalen progressivenMuskel-  
a t rophie  (Werdnig~ Hoffmann) mit der sehlaffen atrophischen 
Lithmung, mit Bevorzagung des Lendenbeekenoberschenkelgebietes und 
Verlust der Sehnenrefiexe. Primare Degeneration der multipolaren 
Ganglienzeilen der motorischeo trophischen VorderhSrner des Rficken- 
markes ist das anatomische Substrat der genannten, das friiheste 
Kindesa]ter bevorzugenden Amyotrophie. 

5. Als Ullterabteilung der letzteren diirften die familii~re pro- 
gressive Bulbi~rparalyse bei Erwaehsenen (Bernhardt) und 
Kindern (Fazio~ Londe)~ und die famili~tre Ophthalmoplegie  
(MSbius, Kunn~ Beevor) aufgefasst werden. Erstere ist eharakte- 
risiert neben den typischen 8t~lb~rsymptomen dutch das h~iufige Befallen- 
werden des oberen Facialisastes and der Nackenmuskulatur, letztere 
dutch das regelmi~ssige lntaktbleiben der inneren Augenmuskeln. Bei 
denselben sind die den motorischen Ganglienzellen des Riiekenmarkes 
anatomisch und physiologisch vollkommen gleichwertigen Hirnnerven- 
kerne der Oblongata. resp. der Vierhfigel pathologisch affiziert. 

6. Die relativ hliufigere rein familii~re Form der sogenannten 
neuralen progressiven Muskelatrophie (Hoffmann, Tooth~ 
Charcot-Marie) mir der schlaffen~ proximalwiirts schreitenden atro- 
phischen Li~hmung der Beine and deutlichen Sensibilit~tsstSrungen. Sie 
ist der klinische Ausdruck einer genuinen chronischen Degeneration 
sowohl der motorisehen als sensiblen peripheren Nerven. 

7. Die am genauesten studierte und seit ]ange her gekannte 
famil iare  Form der progressiven myopathischen Muskel- 
atrophie oder sogenannten Dystrophie (Erb~ Friedreich) mit 
ihren eigentiimlichen Atrophien und Pseudohypertrophien~ beruhend auf 
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ausschliesslicher Affektion der Muskelsubstanz bei scheinbarem Intakt- 
bleiben der nervSsen Appara~e. 

8. Die umfassendste Form der primi~ren systematischen Degenera- 
tionen der motorischen Bahn stellt die famili i~re a m y o t r o p h i s c h e  
L a t e r a l s k l e r o s e  dar (See l igmi i l le r ) ,  bei tier das gesamte zentrale 
motorische System - -  die Pyramidenbahn nebst den motorischen 
Ganglienzellen des Riickenmarkes und der Oblongata -- affiziert wird. 
Das klinische Bild derselben setzt sich zusammen arts dem der spas t i -  
schen S p i n a l p a r a l y s e  und dem der P o l i o a t r o p h i a  an te r io r .  

Bei nil den genannten Formen hande]t es sieh um progressive 
Degenerationen aussehliesslich im Gebiete der motorischen Bahn, an 
deren Ver]aufe ieder einzelne A b s c h n i t t -  yon der Rindenzelle der 
psyehomotorischen Region an bis zur Endigung der Nervenfaser im 
Muskelapparate - -  fiir sich oder gemeinsam mit den iibrigen kongenital 
schwach veranlagt sein kann. In der nun folgenden, ziemlich umfang- 
reichen Gruppe der hereditlir-famililiren organischen Nervenkrankheiten 
werden neben der motorischen Pyramidenbahn auch die der Koordi- 
nation und der sensiblen Leitung dienenden Systeme oder Striinge 
affiziert gefunden. Als Typus dieser klinisch genau stndierten Kategorie 
ist die par excellence heredi t~ire  

9. , ; F r i e d r e i c h s c h e  K r a n k h e i t "  oder heredit~tre sp ina le  
Atax ie  zu nennen mit ihrem tabetisch-ataktisehen Gauge, Yerlust der 
Sehnenreflexe, choreatischer Unruhe, SprachstSrungen und Nystagmus. 
Als pathologisch-anatpmische Grundlage der in der Kindheit beginnen- 
den 7 sehr langsam fortschreitenden Krankheit findet man kombinierte 
Erkrankung der Hinter- und Seitenstriinge und der Clarkeschen S~ulen, 

10. Kl in i sch  sehr nahe verwandt mit der heredititren spinalen 
Ataxie oder Fr iedre ichschen Krankheit ist die fami l i l i re ,  im Mannes- 
alter beginnende Kle inh i rna tax ie~  die sogenannte , H ~ r ~ d o a t a x i e  
c~ r~be l l euse"  mancher franz/Jsischer Autoren (Marie,  Londe),  fiber 
deren anatomisches Substrat nichts Bestimmtes bekannt ist. 

1l. In p a t h o l o g i s e h - a n a t o m i s c h e r  Hinsicht steht der F r i e d -  
reichschen herediti~ren Ataxie sehr nahe die sogenannte p r im~re  
k o m b i n i e r t e  S y s t e m e r k r a n k u n g  des R t i ckenmarkes  (Westphal ,  
K a h l e r - P i e k ,  S t r i impel l )  mit ihrer Affektion der Gollsehen, Pyra- 
miden- und Kleinhirnseitenstriinge. Die Anwesenheit yon spastischen 
Erscheinungen neben der Ataxie, das regelmassige Fehlen hereditlirer 
Momente, der Beginn der Erkrankung im vorgeschrittenen Mannesalter 
und der relativ rasche Yerlauf der Krankheit unterscheiden genfigend 
die ]etztere yon der ihr verwandten ,herediti~ren Ataxie", die ebenfalls 
der Gruppe der kombinierten Systemerkrankungen angehSrt. 

6* 
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12. Ueber die Existenzbereehtigung der famili~iren und hereditliren 
Formen der m u l t i p l e n  Herdsklerose  (Dreschfeld ,  Freriehs~ Erb, 
Totzke) und der Syr ingomye l i e  (Ferrannini~ Verhagen und 
Vanderwel.de) gehen die Meinungen einzelne," Autoren sehr auseinander. 

Das sind wohl die wichtigsten Repr:,isentanten der umfangreicben 
Gruppe tier herediti~r-familii~ren organischen Nervenkrankheitex b die zur 
eventuelIen Klassifizierung eines typischen Falles geniigen diirften. ~' 
,Es kommt zunachst darauf an t mehr einschl~tgige Beobachtungen zu 
sammeln und ztl publizieren~ und dann wird es sowohl fiir den 
Kliniker~ als den anatomiscimn Pathologen eine dankbare Aufgabe sein, 
all' die verschiedenen Formen der heredit'~iren und familiftren orga 
nischen ,spastischen"~ ,ataktischen" und amyotrophischen" Symptomen- 
komplexe 1) einmal zusammenzustellen~ kritisch zu sichten und genauer 
zu klassifizieren." 

Von sonstigen hierher gehiirigen, in meinen zitier~en Arbeiten yore 
3ahre 1896 und 1897 nur anhangsweise und kurz erwiihnten~ gelegent- 
lich familiSxen Erkrankungen des Nervensystems organischer und funk- 
tione]ler Natur --  Driisen mit innerer Sekretion mit eingesch/ossen --  
seien genannt: 

Tay-Sachssche  amaurotische famili ' ;ire Idiotie~ heredit~re 
Pseudobulb~irparalyse ( K l i p p e l - P i e r r e  Weil)~ Atrophie  olivo- 
ponto-c6r4be l leuse  (D6j6rine-Thomas),  l o k a l i s i e r t e C e r e b r a l -  
agenesien (Worttaubheit~ Wortblindheit) und Cerebe l l a r sk le rosen  
(Lejeune-  Lhermit te)~ Thomsensehe  My0tonie~ Myoklol~ie 
(Fr iedreich~ Unverr ieht ) ,  Nys t agmusmy o k l o n i e  (Lenoble- 
Aubineau)~ famil i l i rer  Tremor~ kongen i t a l e  Myatonie~ West- 
pha l -S t r f impe l l sche  Pseudosklerose~ hereditlire Sympatb icus -  
15~hmung, familiS, re Neuro- und Psychopath ien~ per iphere  
B l indhe i t  (Atrophia optica bereditaria idiopathic% Atrophia n. optiei 
neuritica Leber),  Da l ton ismus ,  heredit:,ire Kontrakturen~ here- 
dit~res ang ioneu ro t i s ches  Oedem~ angeboreue Taubheit~ Dysgeni- 
ta l i smus,  Dysthyreoidismus~ Dysp i tu i t a r i smus ,  Dyspineal is -  
mus~ D y s p a n k r e a t i s m u s  mit den vielfachen sie beg]eitenden, an- 
gebo,'enen oder im Mannesalter sich entpuppenden trophischen StOrungen 
(Myx6deme, Akromegali% cerebrale Obesit~it~ Basedowscher Symptomen- 
komplex~ Infantilismus totalis et partialis~ Nanismus~ Gigantismus~ Fe- 
minismus: Diabetes mellitus et insipidus usw.). 

i )  Im nS~chsten Jahre (1897) beschrieb ich und ldassifizierte n~her den 
optischen Symptomenkomplex in oinerArbeit ~Zur Klinik dec (amiliiiren Op~icus- 
affektionen% D, Z, fiir N. 1897. 
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Neben den pe rmanen ten~  progressiven Formen~ die als Regel 
gelten, gibt es auch seltenere: 

T r a n s i t o r i s c h e  (Paraplegia spastica familiaris-Lenoble) und pe- 
r iod i sehe  (Paralysis familiaris-Westphal~ Goldf lam,  Paramyotonia 
familiaris- E u I e n b u r g). 

Zum motorischen System gehSren einigermassen die in naher Be- 
ziehung zur Neuropathologie stehenden e r b l i e h e n  E r k r a n k u n g e n  
des Knochen- ,  Knorpe l -  und  Bindegewebes .  Je nachdem sie in 
der frfihesten Kindheit wahrnehmbar sind oder im Jugend- und Mannes- 
alter in einer Familie zur Entwieklung gelangen, werden sie als an- 
geborene Missbilduugen oder als Familienkrankheiten beschrieben. 

Ape r t  hat sie un[~ingst unter dem Namen , k o n g e n i t a l e  here -  
d i t~ re  und famili~ire Dysos tosen"  zusammengestellt. IhreStellung 
zum Dysglaudulismus, d . h .  zur gest5rten Funktion der Drtisen mit 
innerer Sekretion, ist ziemlieh wenig studiert. 

Als solehe, die im sp~teren Lebensalter sieh entwickeln, trotzdem 
sie auf kongenitaler Anlage beruhen, sind bekannt: 

Die , ,Exos toses  os t6og~niques  t a r d i v e s "  and teilweise die 
famili~ire O s t e o p s a t h y r o s e .  

In der frtihesten Jugend entstehen: 

1. Die A c h o n d r o p l a s i e  oder fOtale C h o n d r o d y s t r o p h i e  
(Parrot) ,  beruhend auf dem Vorherrschen der periostalen Ossifikation 
tiber die enchondral% 2. die Dysostose  e ]e ido-er~tn ienne  (Marie, 
Santon),  beruhend auf dem Prademinieren der enchondralen Ossifikation 
tiber die periostale and 3. die Dysplas ie  p 6 r i o s t a l e  (Porak-Du-  
rantS) oder sogenannte famili~re idiopathisehe Osteopsathyrose. 

S~mtliehe eben genannten Formen - -  tells in der Rubrik Nanismus 
oder Zwergwuchs, Mikromelie, myxSdematSser hffantilismus besehrieben 
- -  stehen sehr nah der grossen Gruppe der Myopathien und sind wieder- 
holt als selbst~ndige oder konkomittierende Familienkrankheit b e -  
sehrieben warden. Manche derselben (Aehondroplasie) vererben sieh 
streng nach dem Typus der m~mgiebeu matriarcbalen Heredit~t, wie 
die Hamophilie, Neuritis optica L eb er und Daltonismus~ indem sie durch 
gesund bleibende Frauen auf die mannliehen Mitglieder fibertragen 
werden. 

Es g i b t ,  wie wir sehen,  be inahe  kein  Organ,  Gewebe ,  
Funk t fon ,  die famili~ir n icht  a f f i z i e r t  werden kSnnten.  In- 
wiefern versehiedene Gewebe beim selben erbliehen Leiden in Betraeht 
kommen k6nnen, beweisen z. B. die angeborene Prose oder Strabismus, 
die ihren Ursprung, wie wiederholt autoptisch bewiesen ist, verdankeu 
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kSnnen: 1. dem Defekte des entsprechenden Muskels, 2. der dystro- 
phischen Degeneration der Muskelsubstanz, 3. der Aplasie des Kerns~ 
4. der Degeneration des peripheren Nervea und 5. dem abnormen 
Sehnenansatz oder der Entartung der Sehnen des Levator palpebrae oder 
des Seitenwenders resp. beider zusammen. 

Als heredo-familii~re, nicht immer kongenitale Missbildungen und 
Krankheiten sons t iger  Organe, Gewebe und Funktionen~ die hier 
weniger in Betracht kommen und gelegentlich die endogenen organischen 
Nervenleiden begleiten, sind besonders erw~hnenswert: 

Thorax-,  Becken- und Ex t r emi t~ t ende fo rma t ionen  (Trichter- 
brust~ Hfiftgelenkverrenkung, Haisrippe, Dupuytrensche Palmarfaszien- 
kontraktur, dermatogene Fingerkontrakturen, multiple hnkylose, Poly-, 
Ektro-~ Pero-, Mono- und Syndaktylie)~ Ges i ch t sde fek t e  (Hasen- 
scharte)~ Ohr- und Augenauomal i en  (Agenesie der Muschel, des 
Labyrinthes, Aniridi% Kolobom, Epikanthus~ Retinitis pigmentosa)~ Ge- 
s c hl e c h ts m i s s b i 1 d un g e n (Hypospadiasis~ Phimosis~ Kryptorchismus, 
Hermaphroditismus), H~tmophilie,  Choli~mie (Hawkins-Dudgeon),  
Herzfehler~ Nieren le iden  (idiopathische Poly-~ Pentos-, Mellit-~ 
Hi~mat-~ Albuminurie)~ H a u t a f f e k t i o n e n  (Ichthyos% ttypertrichos% 
Kevatosis universalis t 5]eurofibromatose, Albinismus~ Canities~ pigmentlire 
Xerodermie, Xanthome~ Cheilonychie), Angioneurosen  (Migri~ne, 
Asthma nervosum, Urtricaria~ Oedkme peristant h6r6ditaire exaeerbant 
Hope et French~ Oedema acutum Quincke~ Trophoed~me chronique 
Meige), angeborene Minde rwer t igke i t  der per ipheren  Gefiisse 
(Kleinhei L Enge, Zartwandigkeit, intermittierendes Hinken), Habi tus  
en te rop to t i cus  (Stil ler) s. k o n g e n i t a l e  Viscera lp tose  usw. 

Soviel wollte ich fiber die allgemeineRubrizierung der angeborenen und 
heredofamilii~ren I~ervenkrankheiten erwi~hnen. Ich wende reich nun zu 
den beachtenswertesten Klassifikationsversuchen des letztenQuinquenniums. 

I. Auf mein oben angeffihrtes MteresEinteiluDgsprinzip der hereditliren 
Nervenkrankheiten gestfitzt~ babe ich unli~ngst in einem Vortragel) aus der 
letzten Zeit (1909) versucht, nach dem jetzigen Standpunkt der Neurologie 
eine Klassifikationstafel aufzustellen. Letztere berficksichtigte und umfasste 
die wichtigsten: 1. Krankheitsursachen (endogene, mechanische, infektiSse 
und toxische), 2. Einwirkungszeiten (intrauterin, extrauterin~ intrapartum), 
3. Wachstumsstadien (germinale~ embryonale~ fStale~ infantil-juvenile) und 
4. Ot'gansysteme (zerobrospinales~ kardiovaskulares und internglanduliires). 

1) H. Higier 7 Zur Klassifikation der Idiotic. Gazeta lekarska. 1909. 
Vgl. Deutsche Zeitschr. f. Nerven. Bd. 39. 
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Ich zitiere aus derselben nur die uns hier nRher interessierende 
kleinere Gruppe, die der a n g e b o r e n e n  endogen en  Leiden. 

A. Angeborene  Anomal ie  des N e r v e n s y s t e m s :  

1. Mangel~ Hypoplasie~ atavistische Bildung, Entwicklungs- 
hemmung~ Missbildung des ganzen  Zen t r a lne rvensys t ems~  
m a nc he r  se ine r  Tei l% e inze lne r  s y s t e m a t i s i e r t e r  Fase r -  
bahnen  und S innesorgane .  

2. Aplasie, Agenesie oder Widerstandslosigkeit der spezi-  
f i schen  N e r v e n e l e m e n t e :  allgemeine oder d i f fuse  und lokali- 
sierte oder e l ek t ive .  

a) Der G a n g l i e n z e l l e n  (famililire amaurotische Idiotie, 
Werdn ig -Hof fmannsche  spinale Muskelatrophie); 

b )  der N e r v e n f a s e r n  (herediti~re Ataxien, angeborene Klein- 
hirnaplasie, kombinierte Systemerkrankungen~ S t r fi m p el 1 s 
spastische Paraplegi% neurale Amyotrophie); 

c) der A x e n z y l i n d e r  (Pe l i zaeus -Merzbaehersehe  fami- 
lilire Diplegie); 

d) der Muske lze l l en  (progressive Dystrophien). 

B. A n g e b o r e n e r  m a n g e l h a f t e r  Bau oder  F u n k t i o n  
der Drfisen mit  i n n e r e r  S e k r e t i o n :  

D y s g l a n d u l i s m u s  (Myxoedema foetale, Mongolismus~ Infanti- 
lismus, Achondroplasia hereditari% Paralysis paroxysmalis familiaris). 

C. A n g e b o r e n e  k a r d i o v a s k u l l i r e  E n t w i c k l u n g s -  
he m mungen  mit  k o n s e k u t i v e r  z e r e b r a l e r  Dip leg ie :  

a) Idiotie bei allgemeiner Anangioplasie und Kardiodystrophie 
(Digaspero); 

b) Diplegie bei zerebraler Angiodystrophie (Ranke). 
II. G o w ers sucht ein einheitliches Einteilungsprinzip der herediti~ren 

Nervenkrankheiten in der Weise aufzustelle% dass er die Zeit des Auf- 
tretens und den Vererbungstypus der Leiden hauptsiichlich in Betracht 
zieht. Er versteht bekanntlich unter A b i o t r o p h i e  eines infolge mange]n- 
der Lebensenergie gewisser Strukturen des Nervensystems (und funktionell 
mit demselben in enger Beziehung stehenden Muskelsystems) erfolgendes 
allmahliches Absterben der letzteren. 

In der e r s t e n  Klasse Gowers'~ zu der die funktionellen ~Nerven- 
leiden (Hysterie~ ~eurastheni% Epilepsie) gehiiren~ ist die hereditlire 
Aetiologie yon grtisstem Einfiuss: 

Die zwei te  Klasse umfasst diejenigen Abiotrophien~ welche vor dem 
vollendeten Wachstum des Menschen und oft schon kurz nach der Ge- 
butt beginnen (Amyotrophien verschiedenstenUrsprungs~ Opticusatrophien). 
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Bei denselben ist der matriarchale maskuline Vererbungstypus charakte- 
ristisch, d. h. die Krankheit wird von den gesund bleibenden Mfittern 
auf ihre SOhne fibertragen. 

Die letzte oder d r i t t e  Klasse umfasst diejenigen heredit~iren Nerven- 
krankheiten~ welche im sp~teren Leben zur Entwicklung kommen 
(Mariesche H6r6doataxie: Hunt ing tonsche  Chorea und Thomsensche 
Myotonie). 

III. Massalongo~ nach dem der famili~ire Charakter um so aus- 
gesprochener sein sol], je ausgedehnter nnd schwerer die anatomischen 
L~isionen sind, erblickt die urspriingliche Genese aller heredit:~tren Er- 
krankungen in Schadlichkeiten, die auf die frfihere Generation eingewirkt 
haben. Von klinischen Gesiehtspunkten ausgehend, gibt er fo]gende 
Einteilung der famili:,h-en Nervenkrankheiten nach bestimmten Symptomen- 
komplexen : 

A t a k t i s c h e s ,  spa s t i s ches ,  m y o k l o n i s c h e s ,  p a r a l y t i s c h -  
myas thenisches~  t r o p h i s c h - v a s 0 m o t o r i s c h  es: sensor i sches ,  
neu r o t i s c he s  und p s y c h i s c h e s  Syndrom.  

IV. Ray m o n d, in Anlehnung an meine physio-pathologische Klassi- 
fikation, in der ich, wie oben angefiihrt, einen spastischen, ataktischen, 
amyotrophischen und optischen Symptomenkomplex unterscheide, sucht 
in sein Einteilungsschema neben den o r g a n i s c h e n  die f u n k t i o n e l l e n  
Geistes- und Nervenleiden einzuzw~ingen: 

1. Affektionen der Gleiehgewichts- und Tonusapparate (Fr ied-  
reichsehe und Mariesche heredit~ire Atoxie); 

2. Affekiionen des motorischen Zentralapparates oder des Pyra- 
midensystems (zerebrale Diplegie, ponto-bulb~ire L~thmung, spastische 
Paraplegie). 

3. Affektionen des peripheren Apparates oder des spinomusku]~iren 
Systems (Myopathie, Myelopathi% Myatonie, periodische L~hmung: My- 
otonie: Myoklonie, Zittern). 

4. Affektionen, kombinierte, der peripheren, motorischen und sen- 
siblen Apphrate (Cha rco t -Mar i e s  neurotische Muskelatrophie, D6- 
j 6 r i n e S o t t a s sche N6vrite interstitielle). 

5. Affektionen des psychischen Apparates (familii~re amaurotische 
Idiotie, familiare Psychosen). 

6. Affektionen, kombinierte, des psychischen und motorischen 
Apparates (H u n t i n g t o n sche Chorea). 

7. Affektionen des optischen Apparates (Optikusatrophie, Papillen- 
at,'ophie, Daltonismus). 

V. Mart ius ,  auf der Weismann'schen Theorie yon der Kontinuit~tt 
des Keimplasmas und den Determinanten sich stiitzend, fasst den Begriff 
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der Erblichkeit noch breiter auf. Fiir a l le  i n d i v i d u e l l e n  E igen-  
schaften~ meint er mit S c h a l l m e y e r ,  ffir die cine s o m a t o g e n e  
Erwerbung  ausgesch los sen  ist ,  d. h. die nicht auf Reizwirkungen 
beruhen, welche der KSrper wahrend des individuelleu Lebens - -  ein- 
schliesslich der Embryogenese - -  erfahren hat, b e d a r f  es n ich t  ers t  
s t a t i s t i s c h e r  oder  g e n e a l o g i s c h e r  Fes t s t e l lungen~  um ihre  
E r b l i c h k e i t  zu beweisen. Ffir sie ex i s t i e r t  ke ine  ande re  
Q , e l l e  als die E rb l i ehke i t .  

Von diesem p a t h o g e n e t i s c h e n  G e s i c h t s p u n k t e  ausgehend, 
unterscheidet Mart ius:  

1. F~lle mit gelegentlichem Auftreten arth'emder Determinanten 
(erbliche Plusvariante~ oder abwegige Bildung positiven Charakters, 
z. B. Hyperdaktylie, Polymastie). 

2. Fiille mit vSlligem Fehlen artwesentlicher Determinanten (erbliche 
Minusvariante, z .B.  Daltonismus: iNachtblindheit~ kongenitale Wort- 
blindheit). 

3. F~lle, charakterisiert dutch das Vorkommen yon Determinanten 
mit artabweichenden funktionellen Eigenschaften (z. B. Hi~mophilie, 
Diabetes infantilis, Achylia gastrica~ konstitutionelle Albuminurie, 
Myotonie). 

4. F~lle, in denen die gewShnlich als Krankheit aufgefasste Ab- 
normit~t erst im extrauterincn Leben, und zwar meist in einer typischen 
Entwicklungsphase des Organismus in Et'scheinung tritt (Chlorose~ 
Myopie, Otosklerose). 

5. F~lle, bei denen es sich nicht um fertige oder doch wenigstens in 
der Anlage determinierte Anomalien handelt, sondern um yon Haus aus 
histologisch normale Bildungen~ die sich nur dadurch vom mittleren 
Typus unterscheiden~ dass im ganzen Organismus oder in einze]nen 
Organen bestimmte Gewebe mit einem Minus von Lebense~ergie (Go w e rs'  
Abiotl'ophie) begabt sind, derart~ dass tie ~tusseren Krankheitsursachen 
nicht den genfigendet~ Widerstand entgegensetzen. Ob eine individuell 
gegebene psychische oder k~irperliche angeborene Minderwertigkeit zur 
Krankheit wird oder nicht~ das hi~ngt nicht bloss yon dieser Anlage ab~ 
darfiber entscheiden wesentlich mit die :~tusseren Einfifisse, die das 
Individuum erleidet. Die Anlage ist jedoeh in der Regel derart ausge- 
sprochen, dass schon s o lche  ~tussere auslSsende Einfifisse (z. B. Funktion) 
krankmachend wirken, die an sich, d. h. flit das Mittelmass der Wider- 
standsfi~higkeit unschlidlich sind (z. BI Tubes, spastische Paralyse: 
Amyotrophien und muskulare Dystrophien: genuine juvenile Schrumpf- 
niere: Diabetes, Gicht, Fettsucht). Wo eine spezifische, in  der Anlage 
gegebene Gewebsscbw~tche vorliegt: macht es im Sinne der biologischen 
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Vererbungslehre keinen prinzipiellen Unterschied, ob die funktionelle 
Ueberanstrengung an sich oder gleichzeitig mit Erkaltung, Trauma~ 
Lues usw. die fortschreitende Degeneration auslSst. 

Von der Gicht, Fettsucht und Diabetes~ die sich unter der Be- 
zeichnung: ,al]geraeine Erkrankungen des Protoplasmas mit vererbbarer 
Anlage" zusammenfassen lassen, dfirfte die Regel gelten, dass jedes 
konstitutionelle Moment in der Krankheitsentstehung~ das nicht nach- 
weisbar ira Leben und dutch das Leben erworben wurde~ angeboren ist 
and damit im biologischen Sinne des Wortes ererbt~ d. h. im elterlichen 
Keimplasma yon vornherein gegeben gewesen, auch wenn die streag 
hereditare Genese ihrer Natur nicht feststeht. 

6. Falle, ffir deren Entstehen neben dem spezifisch disponierten 
Boden das Eingreifen eines ~usseren auslSsenden Momentes unbedingt 
notwendig ist (z. B. Taberkulose~ Masern~ Scharlacil usw.). Wo in- 
dividuelle Disposition oder Artdisposition nicht vorliegt, dort wird 
dieser oder jener Mikroorganismus allein .die Krankheit nicht ver- 
ursachen und so haben wir beispielsweise, so gut wie all% die Disposition 
zu den Masern ererbt und vererben sie, trotz individuell erworbener 
natfirlicher Immunitat weiter. 

'~'ie dieser allgemeine p a t h o g e n e t i s e h e  Gesichtspunkt lehrt, 
bestehen keine sehr scharfen 6renzen zwischen den einzelnen Gruppen, 
Dasselbe gilt .auch in nicht geringerem Masse ffir die Kl inik  und 
p a t h o l o g i s c h e  Anatomie .  

Wie sehr auch die Natur keine Schemata duldet~ sagt Strfimpell~ 
und in individue]len Besonderheiten und Uebergangsformen fast un- 
erschSpflieh ist~ so sehr besteht doch andererseits auch eine gesetz- 
m~ssige Neigung zu bestimmten ,,Typen" mit besonderen Eigentgmlich- 
keiten, dutch deren Beachtung wit erst Ordnung und System in die 
Ftille der Einzelerscheinungen bringen k0nnen. Die Aufstellung der- 
artiger ,Typen" und ,,Formen" entspricht natfirlich nur dem jeweiligen 
Standpunkt unserer Erfahrungen. Sie ist nichts Endgiltiges und Unab- 
~nderliche 6 dient aber als Richtschnur ffir den weiteren Fortschritt. 
Es kommt nach Vogt innerhalb der endogenen Affektionen weniger 
darauf an~ den Fall klassifikatorisch klar zu stelle% als durch Fest- 
stellung der gegebenen Kombination der Symptome die anatomische 
Basis zu fixieren. Natfirlich widerspricht das in keiner Weise der Be- 
rechtigung, reine Falle als Typen festzuhalten, sie liefern uns ja die 
richtenden Linien in dem Chaos der Erscheinungen, aber sie zwingen 
uns nicht zum Schematismus. 
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Es ist  d u r c h a u s  n i c h t  immer  l e i ch t  die Uebe rgangs -  
formen~ diese B indeg l i ede r  der grossen Kette der heredofamili~ren 
Krankheiten: yon den Kombina t ionen  zweie r  K r a n k h e i t s -  
e i nhe i t e n  zu un t e r s ehe iden .  Es gilt als alter und bew~hrter 
diagnostischer Grundsatz~ alle Erscheinungen eines vielgestaltigen 
Krankheitsbildes einheitlich aufzufassen, indes sind die Ausnahmen 
yon dieser Regel gerade in der Neurologie und Psyehiatrie nieht selten. 
Die Kombination zweier versehiedenartiger Nervenkrankheiten ist ja 
aueh nieht besonders auffallend~ wenn man bedenkt~ dass viele 
eh roa i sehe  Nerven-  und G e i s t e s l e i d e n  in dem Pr inz ip  der 
Heredi t '~ t  eine geme insame  Ae t io log ie  haben ,  und dass in 
d e r a r t i g  b e l a s t e t e n  Fami l i en  die n e u r o p a t h i s c h e  Dispos i t ion  
zu e iner  u n g l e i e h a r t i g e n  Vererbung ff ihren kann~ so dass in 
e iner  so lchen  F a m i l i e  l e ieh t  zwei v e r s e h i e d e n e  Nerven-  
k r a n k h e i t e n  he imi sch  werden und s ich g e l e g e n t l i c h  in e inem 
e n t w i c k l u n g s g e s c h i e h t l i e h  besonders  ung l f i ck l i eh  b e a n l a g t e n  
Ind iv iduum vere in igen .  

Bei s~mtlichen unklaren ,Mischf~llen" wird die sich zun~ehst auf- 
werfende Frage fiber das gegenseitige Abh~mgigkeitsverh~ltnis einzelner 
Komplexe immer dieselbe bleiben und werden fiberall folgende drei MSg- 
lichkeiten zu diskutieren sein: 

1. Haben sich beide Symptomenkomplexe zuf~llig nebeneinander 
oder unabhfingig yon einander entwickelt? 

2. Sind beide Erseheinungen die Folgen einer einzigen Ver- 
~mderung, auf dessen Boden sie gemeinschaftlieh fussen? 

3. Ist das eine Syndrom die Grundkrankheit und das andere ein 
seltener Begleitungskomplex oder umgekehrt? 

Wie mannigfa]tige Uebe rgangs fo rmen  und K o m b i n a t i o n e n  in 
der grossen Gruppe der endogenen Krankheiten vorkommen~ mSge 
fo]gende kurz% nur die wichtlgsten Formen berfieksichtigende Zusammen- 
stellung aus der Literatur der letzten Jahre beweisen - -  eine Zusammem 
stellung~ die ausschliesslieh Beobachtungen umfasst~ we]ehe ieh selbst 
besitze oder unter der Flagge ,heredofamili~r" publiziert worden sindl): 

Spastisehe Spinalparalyse und heredit~re Ataxie. 
Spastische Spinalparalyse und famili~re Optikusatrophie. 
Spastische Spinalparalyse und Ophthalmoplegia chronica. 
Spastisehe Spinalparalyse und Idiotismus. 
Dystrophia museulorum progressiva und Friedreichsche Ataxie. 

1) Die Anf~ihrung der Autoren der Publikationen als unwesentlich se] 
unterlassen. 
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Dystrophia museulorum progressiva und Mariesehe Heredoataxie. 
Pseudohypertrophie und Idiotismus. 
Pseudohypertrophie und spastisehe Spinalpara]yse. 
Pseudohypertrophie und Myasthenie. 
Pseudohypertrophie und paroxysmale L~hmung. 
Spinale Amyotrophie und Myotonie und angeborene Muskeldefekte. 
Spinale Amyotrophie und Nevrite hypertrophique progressive. 
Neurale Amyotrophie und Optikusatrophie. 
Amyotrophisehe Lateralsklerose und heredit~re Ataxie. 
Bulb~rparalyse und Optie,~satrophie. 
Friedreichsehe Ataxie ,rod Huntingtotlsc|le Chorea. 
Friedreichsche Ataxie und ldiotismus. 
Athetosis duplex und muskuli~re Dystrophie. 
Zerebrale amaurotische Dip]egie und neurale Amyotrophie. 
Amyotrophische Lateralsklerose und Kleinhirnaplasie. 
Athetosis duplex und neurale Amyotrophie. 
Cerebrale Diplegie und hereditare Ataxie. 
Myoklonie und Optikusatrophie. 
Lebersche Optikusatrophie und kombinierte Systemerkrankung. 
Thomsensche Myotonie und Erbsche Dystrophie. 
Thomsensche Myotonie und neurale Amyotrophie. 
Thomsensche Myotonie und kongenitale Syringomyelie. 
Thomsensche Myotonie und Myasthenie. 

Bindeglieder  sind auch nicht selten zwischen Degenera- 
tion der Nervenzentren resp. Nervenbahnen und heredit/ irer 
Affektion sonst iger  Organe und Gewebe~ so z.B.: 

Opticusatrophie und pathologische Obesit~it. 
Spastische Spinalparalyse und glandullire Obesitiit. 
Neurale Amyotrophie und Osteoarthropathie. 
Myodystrophie und MyxSdem. 
Pseudohypertrophie und Osteo-Syndesmodystrophie. 
Cerebrale Diplegie und Achondroplasie. 
Athetosis duplex uud Akromegalie . 
Amaurofisehe Idiotie und Retinitis pigmentosa. 
Mariesche Ataxie c6r6belleuse und amyotrophische Hohlfussbildung. 
Myasthenie und chronisches Troph0dem. 
Myasthenie und MyxSdem. 
Myoklonie und Akromegalie. 
Spastisehe Lateralsklerose und Verkiirzung dec Sehueu and Wi,'bel- 

s'~uledeformationen. 
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Muskul~re Dystrophic und Seh~delknochenatrophie. 
Pseudohypertrophie~ Kyphoskolios% Sehnenverkfirzung und Genu 

recm'vatum. 

B i n d e g l i e d e r  g ib t  es auch zwi schen  s t r e n g  c h a r a k t e -  
r i s i e r t e n K r a n k h e i t s f o r m e n  und k l i n i s c h  kaum d i a g n o s t i z i e r -  
ba ren  S y m p t o m e n k o m p l e x e n  oder  a b o r t i v e n F o r m e n ,  wie etwa: 

Pseudohypertrophie mit Anwesenheit vom Zehenreflex und u 
der Patellarreflexe. 

Dystrophic mit Yerlust der Patellanefiexe und Steigerung der 
Achillesrefiexe. 

Angeborene spastische Liihmung mit Klump- und Hohlfuss. 
Optikusatrophie mit familiarer Ophthalmoplegie und Ver]ust der 

Sehnenrefiexe. 
Nicht nut der Einzelfall erweist sich hie und da bestehend aus 

einer Kombination mehrerer als selbst~tndig geltender Erkrankungs- 
formen, sondern im Schosse  der  e inze lnen  F a m i l i e  werden  
K r a n k h e i t e n  beobach te t~  die als h e t e r o g e n  s c h a r f  yon ein- 
a n d e r  g e t r e n n t  zu werden  pf legen.  Als Paradigma erw~hne ich 
eine yon mir beschriebene Familie, bei der in einer Generation ver- 
treten ware,: amaurotische Idiotic, zerebel|are Heredoataxie und genuine 
Optikusatrophie. 

Ab und zu k o i n z i d i e r e n  oder  a l t e r n i e r e n  in a u f e i n a n d e r  
f o l g e n d e n  G e n e r a t i o n e n  heredi t i~re  N e r v e n k r a n k h e i t e n  mi t  
den ihnen e n t w i c k e l u n g s g e s c h i c h t l i c h  sehr  nahe  s t e h e n d e n  
fami l i l i r en  Mis s b i l ducgen  p'tr  e x c e l l e n c e  (Duchhteau~ F4r~,  
Miiller~ H i g i e r ,  Comby),  so z. B.: 

Spastische Paraplegic und angeborene Cheiromegalie. 
Spastische Spinalparalyse und Mikromelie. 
Famili~tre Optikusatrophie und Akrocephalie. 
Ath~tose double und Mikrognathie. 
L eb er sche Optikusatrophie und Retinitis pigmentosa. 
Paroxysmale familiare Li~hmung und Polymastie. 
Familii~re Optikusatrophie und Daltonismus. 

Sehr gerne begleiten einander die heredo-famili~ren f u n k t i o n e i l e n  
Leiden und die besproehenen t r o p h i s c h e n  Krankheiten, so z. B.: 

Myok]onie und Akromegalie. 
Paramyoklonus und Spondylose rhizom~lique. 
Myoklonie und multiple Neurofibromatose. 
Akromegalie und Infantilismus. 
Nanismus und Luxatio coxae congenita. 
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Die a t y p i s e h e n  Fi~lle b e w e i s e n ,  dass die Symptomatologie in 
jeder Familie eine andere ist und dass die einzelnen FMle jeder Familie 
piinktlich fibereinstimmen, d. h. dass  die z i r k u m s k r i p t e  Schwliche  
b e s t i m m t e r G e w e b e  vere rb t  wird. Ffir dieKlinik genfigt es, wenn 
man die Grenzen der einzelnen Formen nicht zu scharf zieht und sich 
immer bewusst bleibt~ class die einzelnen Typen keine Krankheiten ffir 
sich sind, sondern Erscheimmgsformen oder Spielarten eines und des- 
selben Krankheitsprozesses darstellen. 

Dass die G r u n d l a g e  a l l e r  h e r e d o - d e g e n e r a t i v e n  Krank -  
h e i t s f o r m e n  eine f e h l e r h a f t e  E n t w i c k e l u n g  der  b e f a l l e ~ e n  
Organe  ist ,  eine Aplasie~ Z u r i i c k b l e i b e n  oder  Schwltche ,  be- 
weisen am besten die F~ile yon chroniseher zerebraler Diplegie, ~on 
F r i ed re i ehsche r  Krankheit uad yon Marieseher Heredoataxie, bei 
denen man Hyperplasie neben Heterotopie der grauen Substanz des 
Grosshirns, Rfickenmarks resp. Kleinhirns wiederholt autoptisch ge- 
funden hat. K o l l a r i t s  erw~thnt bei einem Pseudohypertrophiker neben 
den charakteristischen Muskelveranderungen Hypoplasie der motorisehen 
Vorderhornzellen, bei einem spastisehen D y s t r o p h i k e r -  neben der 
Degeneration der Muskeln and der Seitenstr~inge eine Flachheit des 
Rfickenmarkes, Diinnheit der grauen Substanz und Kieillheit der Seiten- 
str~inge. Nonne,  Mya und Levi wollen bei manchen endogenen Leiden 
mikroskopische Aplasien, Feinheit der Axenzylinder und Markscheiden 
- -  wie bei Neugeboreneu-  im zentralen und peripheren Nervensystem 
festgestellt haben. Die s chwach  a n g e ] e g t e n  Te i l e  v e r f a l l e n  
w a h r s e h e i n l i c h  in eine e in fache  i du rch  A b w e s e n h e i t  vas-  
k u l ~ r e r ,  g l i6 se r ,  m e n i n g e a l e r P r i m ~ r p r o z e s s e  a u s g e z e i c h n e t e  
D e g e n e r a t i o n ,  welche  mi t  der A l t e r s e n t w i c k e l u n g  ident isch~ 
doch h o e h g r a d i g e r  als  d iese  ist. 

Das anatomische Bild ist fibrigens bei den heredo-familiiiren Krank- 
heiten ebenso selten rein und typisch, wie das klinische. Es sei als 
Beispiel die hereditare Ataxie gewi~hlt. Die bei der F r i e d r e i c h -  
schen Krankheit nicht seltenen Muskelatrophien erweisen sich beispiels- 
weise in der Mehrzah] tier F~lle als koordinierte primi~re Muskel- 
dystrophien, dagegen nicht als Folge der Myelopathie mit Uebergang 
der Degeneration auf die VorderhSrner, was a p r i o r i  probabler scheinen 
kSnnte. Das ist sowohl durch die charakteristischen klinisehen Ztige 
der Atrophie als durch Autopsien bewiescn. 

Eine genaue Analyse der F r i ed re ichschen  Krankheit lehrt tat- 
s~iclllieh, dass dieses Leiden nicht, wie der typisehe Riiekenmarksbefund 
vielleicht annehmen l~sst, eine rein spinale, kombinierte Strangerkrankung 
repri~sentiert. Die kombinierte Erkrankung der Hinter- und Seitenstr~nge 
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stellt nut die ffir unsere jetzige Methode sinnfMligste Teilerscheinung 
eines wesentlich ausgedebnteren Prozesses dar~ der im Laufe derZeit fast das 
ganze Zentralnervensystem schiidigen und zu ausgesprochenen Sensibiliti~ts- 
anomalien~ Muskelatrophien~ Nystagmus~ bulbSren SprachstSrungen, chorei- 
formen Spontanbewegnngen und psychischen Anomalien ftihren kann. 

Im grossen ganzen gilt dasselbe fiir die rneisten heredo-degenerativen 
Krankheiten. 

VII. Latenz- und Progressionsperiode. Aufbrauchstheorie auf 
dem Gebiete der kongenitalen Organopathien. 

Sind die Symptomenbilder ziemlich mannigfa|tig~ wenig typisch, 
so besitzt doch der Verlauf beinahe s~imtlicher heredofamilii~rer Krank- 
heiten zwei Eigentiimlichkeiten: die typiseh sind uud eine n~there Be- 
sprechung erheischen: 1) das Auf t r e t en  der  K r a n k h e i t s s y m p t o m e  
bei den AbkSmml ingen  j ah r e -  ja  j a h r z e h n t e l a n g  nach e iner  
P e r i o d e  a n s c h e i n e n d e r  G e s u n d h e i t  und 2) die s t e t i g% u n au f -  
ha l t s a me  P rogres s ion  der p a t h o l o g i s c h e n  Er sehe inungen .  

Zur Erkl~irung des ersten Panktes pfiegte man auf die Yerlaufsart 
maneher jugendlicher Verbitidungsprozesse - -  Hebephrenien - -  hinzu- 
weisen: deren erste Anf~nge fast immer unbemerkt bleiben und deren 
sp~tere Phasen oft auch nur yore Arzt and nicht yon der Familie richtig 
erkannt werden. Die Grfinde dafiir sollen in dem ganz eingenttimliehen 
Yerlaufe des h~tufig nahezu unmerklieh fortschreitenden Degenerations- 
prozesses liegen. 

Diese Erkllirung ist jedoch aus dem Grunde nicht zutreffend, 
well man schon wiederholt in verdiichtigen Familien mit degenerativen 
Organopathien s~tmtliche Kinder in den ersten Lebensjahren spezialistiseh 
genau untersucht und nichts gefunden hat~ auch bei denjenigen, die 
sp~tter der Krankheit erlagen. Der Darwinsehe physiologisehe Begriff 
der homochronen Heredit~t (2. B. sich ~ussernd im Puberthtseintritt 
im gleichen Alter) kanu hier nicht angewandt werden~ da, wie schon 
erwi~hnt~ sehr oft ein Anteponieren~ d. h. Herabsinken des Erkrankungs- 
alters yon Generation zu Generation statthat. 

Ed inge r  ha t  unli~ngst den u  gemaeh t ,  die ge- 
nann t e n  zwei E i g e n t t i m l i c h k e i t e n  zu erkl~,tren, indem er se ine  
E r s a t z - o d e r A u f b r a u c h s t h e o r i e  n i c h t n u r  ffir d i e P a t h o g e n e s e  
erworbener~  sondern  auch ffir die a n g e b o r e n e r  K r a n k h e i t e n  
in Anwendung  braehte .  Die Edingersche Theorle 1) geht bekannt- 

1) Derselbe Gedanke ist teils friiher: teils gleichzeitig auch yon tlos e n- 
baeh~ Gowers~ Sial'r, Jendrass ik  und Oppenheim ausgesprochenworden. 



96 Dr. Heinrich Higier, 

lich yon der Meinung aus, dass die angeborene Entwickelungshemmung 
oder sons t ige - -  erworbene resp. e r e r b t e -  Minderwertigkeit i~'gend 
eines Teiles des Zentralnervensystems immer nur  die Disposition zur 
Entartung desselben schafft. Es kann dann entweder eine fibermii.ssige 
Funktion bei an sich normaler StoffersatzmSglichkeit, odor bei normaler 
Funktion ein darnieder]iegender Ersatz zum Untergang yon Nervenzellen 
und-Fasern fiihren. So ff ihr t  dann e rs t  die I n g e b r a u c h n a h m e  
gewis se r ,  den A n f o r d e r u n g e n  des E r s a t ze s  n ich t  g e w a c h s e n e r  
Te i l e  zu ih rem a l l m a h l i e h e n  U n t e r g a n g e ,  der sieh k I in i sch  
in e inem b e s t i m m t e n  S y m p t o m e n ] : o m p l e x  k u n d g i b t  und 
a n a t o m o - p a t h o l o g i s c h  sich in e i n f a c h e m  Zerfa] l  der Nerven-  
f a se rn  oder  G a n g l i e n z e l l e n  u n d A u f t r e t e n  k o m p e n s a t o r i s e h e r  
oder  r e p a r a t i v e r G l i a w u c h e r u n g  m an i f e s t i e r t .  So]angedasKind 
die Extremitfiten nieht in Anwendung bringt resp. an sie nicht gr0ssere 
Anforderungen stellt - -  dureh Laufen~ Spr ingen-7  brechen die Ataxie, 
die Amyotrophi% die Spasmen nieht aus. 

Die p a t h o l o g i s e h - a n a t o m i s c h e  U n t e r s u e h u n g  ha t  ge l eh r t ,  
dass  die H y p o p l a s i e  e i n z e l n e r  Te i l e  des N e r v e n s y s t e m s  alas 
S u b s t r a t  der K r a n k h e i t e n  d a r s t e l l t .  Der Aufbrauch dutch die 
Funktion, die Degeneration in den m~terentwickelten B:~hnen treten zu- 
n~tchst in den langen Ziigen auf~ well diese im Verhaltnis zu ihren 
trophischen Ursprungszellen am meisten Anfordernngen zu ertragen haben : 
in den beim grwaehsenen 60 cm langen Pyramidens~ulen, den 50 cm 
langen R6ckenmarks-Kleiahirnbahnen und den 45 em langen Hinter- 
strangen. Mannigfaehe Kombiuationen werden ~'erst~tndlich bei der An- 
nahme, dass zwei und meht" solcher abnormer Anlagen bei dem gleichen 
Individuum vorkommen k6nnen: zwerghaftes Riickenmark und Kleinhirn, 
oder hypoplastische Entwiekelung der Pyramiden- and Spinocerebellar- 
bahnen 7 oder nicht vollendete anatomische Ausbildung der Hirnrinde 
neben schwacher funktioneller Anlage des Muskelsystems. 

Der Funk t ioz~saufbraueh  auf  k o n g e n i t a l  h y p o p l a s t i s c h e r  
Basis  wird  h~iufig a u s g e l S s t  du tch  o k k a s i o n e l l e  Momente ,  
wie Traumen~ k 6 r p e r l i c h e  Uebe rans t r engung~  E r k ~ l t u n g ,  
akl, te I n f e k t i o n e n ,  Beginn der I n v o l u t i o n s p e r i o d e ,  die sl~rat- 
l ieh  als  w i d e r s t a n d s e h a d i g e n d e  Momente  gel ten.  Eine Haupt- 
rolle soil in dieser Hinsicht die Pubert~itszeit spielen~ ein Lebensalter, 
in dem m~ichtige physiologisehe Umw':Uzungen im Organismus vor sieh 
gehen, die die Entwickelung verborgener Krankheitsan]agen zu mani- 
festen Krankheiten sehr begiblstigen. Warum angeborene Leiden sieh 
manchmal et'st ziemlieh sp~t ausbilden, lasst sich ebenso schwer be- 
antworten wie die Frage, warum eine sicher angeborene Gesehwulst 
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Teratom - -  manchmal bis zur Pabertlit, bis zur Klimax, bis zur be- 
ginnenden Seneszenz ruht, um dann p]6tzlieh zu wachsen. Uebrigens 
entfalten mSglieherweise die fieberhaften Erkrankungen und sonstigen 
akzidentellen Ereignisse nur in demjenigen Lebensabsehnitte die Wirkung~ 
in welchem die betreffenden Gewebsteile ihrer ErsehSpfung nahe sind. 
Die Krankheit bleibt in ihrer Entwickelung stehen, wenn das herediti~r 
schwache Gebiet der Degeneration schon glinzlich verfaIlen ist. 

Die prophylaktischen und therapeutischen Indikationen ergeben sich 
yon selbst und Ed i nge r  will auch tatsachlich bei manchen Nerven- 
leiden (Tabes) ausgezeichnete Resu]tate erzie]t haben durch Ruhekuren~ 
durch Schonung und Erholung der nervSsen und muskuliiren Kri~fte. 

Die eingehend besprochene Aufbrauchstheorie hat manche sehwaehe 
Seite, die E d i n g e r  se}bst zugibt. Sehu l t ze :  S t r f i m p e l l ,  E.Miiller u. A. 
haben ihr folgende Einwi~nde gemacht. Stellt man nebeneiuander die 
auf metasyphilitischer ErschSpfung der Hinterstr~nge beruhende Tabes 
dorsalis und die auf angeborener Minderwertigkeit derselben Bahn be- 
ruhende F r i ed re i chsehe  hereditgre Tabes~ so muss man es auffallend 
finden, dass bei der ersteren Seusibi~itlitsstSrungen, Optikusatrophie, 
Pupillenstarre, Blasenanomalien, bei der letzteren Nystagmus, Sprach- 
stSrungen, choreatiseh-athetotische Bewegungen zu den hi~ufigen Er- 
scheinnngen gehSren. Und trotzdem bei allen spinalen herediti~ren 
Krankheiten eine Hypoplasie des Riickenmarkes als angeborene tabula 
rasa gegeben ist und bei allen dieselbe relative Ueberfunktion mit naeh- 
folgendem Verbrauch hinzutritt, dennoch in einem Falle die F r i e d -  
reiehsche Tabes oder spastischeSpinalparalyse, im anderen die M ariesche 
Heredoataxie oder eine sog. kombinierte Systemerkrankung resultiert. 
Das Symptomenbild kSnnte somit in letzter Linie nicht allein durch 
Aufbraueh bei der Funktion in einem allgemein hypoplastisch angelegten 
Riickenmark entstehen~ sonderu ebenfalls durch abnorme Yeranlagung 
gewisser Stranggebiete in einem, vielleieht aueh im ganzen kongenital 
minderwertigen Riickenmark entstehen. 1Nicht die Fun k t ion ,  s on d ern 
die E i g e n a r t  der a b n o r m e n  k o n g e n i t a l e n  u  die 
b e s o n d e r e  Elekt iv i t~ t t  ftir gewisse  S t r a n g g e b i e t e ,  de ren  Bau 
oder  Lags ,  wiirde somi t  ffir das k l i n i s e h e  Bi ld  m a s s g e b e n d  
sein. 

Die schon oben genannte homologe Vererbung bei der spastischen 
Spinalparalyse und der hereditgtren Tabes seheinen ebenfalls dafiir zu 
spreehen. Gibt man zu, dass yon der i~atur die Bahnen, die mehr an- 
gestrengt werden, auch besser ange]egt sind, so wiirde aueh indirekt 
daraus folgen, dass nieht der Aufbraueh die Fasern auswahlt, welche 
degenerieren miissen, sondern die schlecht entwickelte Bahn (meiopra- 

Archly L Psyr Bd. 48. Heft 1. 7 
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gisehe Konsti tut ion)am schnellsten aufgebraucht wird (Raymonds  
s~nescence physiologique p%matu%e de certains syst~mes anatomo- 
functionnels). 

Bekanntlich suchte E d i n g e r  seiner geistreichen Hypothese auch 
eine experimentelle Basis zu schaffen. Ich gehe auf dieselbe nicht 
n~iher ein insbesonder% da in der letzten Zeit yon manchen Autoren 
(Nissl) die Beweiskraft der Versuche (Untersehied zwisehen dem 
histologischen Bild der ti~tigen uud fiberanstrengten oder elektrisch ge- 
reizten Nervenelemente; Analogisierung normaler Ueberanstrengung rait 
den forcierten Bewegungen der an den Schw~inzen aufgehlingten Ratten) 
in Frage gestel|t wird. 

Entschieden ist jedenfalls ffir die Kiinik noeh nicht endgtiltig die 
Frag% inwiefern die Ueberfunktion verantwortlich zu maehen sei ftir 
die Entstehung der Krankheit (Itomochronie)~ fiir die Gestaitung der 
Syraptome und ffLr deren Lokalisation (Horaotopie). 

Oh und iu~,iefern sich die Aufbrauehstheorie in der Pathogenese 
und Propbylaxe einzelner Krankheitsformen anwendeu l~tsst, soll in dem 
nun folgenden zweiten Tell dieser Arbeit, der ,die spez i e l l e  Pa tho -  
logie der hereditaren, famili'~tre~l und angeborenen Krankheiten" be- 
handelt, n~her diskutiert werden. 

VIII. Angeborene, famili~re lind heredit~re Gehirnkrankheitem 
Aus der grossen und re]ativ wenig studierten Gruppe der , a n g e -  

bo renen  p r o g r e s s i v e n  z e r e b r a l e n  Kinder l : , thmungen "1) d/irfte 
zweifelsohne derjenigen Form eine besondere Stellung eingeraumt 
werden~ die manche Londoner Augen~irzte mit Waren Tay an der 
Spitze vor Jahren als , f a m i l i i t r e  s y m m e t r i s c h e  A f f e k t i o n  der  
Macu la  l u t e a "  und der New Yorker Neurologe Sachs ,  unabhangig 
yon denselben~ als , a m a u r o t i e  f a m i l y  i d i o c y "  beschrieb. Diese 
Krankheit unterscheidet sich von den sonstigen infantilen Hirnllihraungen 
vor allem dadurch, dass bei derselben neben der Optikusatrophie eine 
i~usserst charakteristische Affektion des gelben Fleckes der b~etzhaut 
konstant sich nachweisen l~sst, die sonst weder bei irgendwelcher 
Augenkrankheit noch bei HirnIeiden zur Beobachtung gelangt. Zwar 
tritt sie in manchen Ausnahmef~llen in den Hintergrund, indem sie der 
Atrophie der Nerven n a c h f o l g t -  und so war as auch in einem von mir 
unter den famili'~ren Optikusaffektionen beschriebenen Falle --~ alleiu in 

1) Der Inhalt dieses spezie l len Kapitels u des Haupttheraas ist yon 
mir zura Teil ira 39. Bd. der Deutsch. Zeitschr. f. Nerven, zum Tell ira 29. Bd. 
des Neurol. Zentralb]. in erweiterter Form besprochen worden. 
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der fiberwiegenden Mehrzahl der vorliegenden Beobachtungen beherrscht 
sie so sehr das Krankheitsbild, dass manche Ophthalmologen, die als 
erste die eigenttimlichen Ver~inderungen des Augenhintergrundes zu sehen 
bekamen, in ihrer Besehreibung das sonstige Verhalten des Nerven: 
systems beinahe ganz ignorierten oder wenig berficksichtigten. Der all- 
m';ihliche Beginn des Leidens nach einer mehrmonatigen normalen 
Entwick|ungsperiode (Latenzperiode) und das Yerhalten der S~iuglinge, 
spezie]l ihre Apathie, der zunehmende B10dsinn~ das AufhOren der 
spontanen Bewegungen~ die UnmOglichkeit~ den Rficken gerade mid den 
Kopf aufrecht zu halte% sind so durchaus charakteristiseh, dass man 
die Fiill% sofern man einen derselben gesehen, ohne weiteres wieder 
erkennt~ den eigentfimlichen Befund am Augenhintergrunde mit grosser 
Sicherheit voraussagt und den famiiiiiren Charakter der Krankheit beim 
ersten Kinde voraussieht. Imponierend und leider auch deprimierend 
wirkt es auf die Eltern~ wenn man sie iiber analoge, in der Regel letal 
verlaufene Krankheitsflille in derselben Familie interpelliert~ bzw. solche 
bei kaum merkbaren klinischen Erscheinungen mit reinem Gewissen 
voraussagt. Die verh~ingnisvolle Krankheit greift sich unter den gesund 
geborenen Kindern ihre Opfer ohne bestimmte Regel heraus, gleich die 
ersten der Reihe nach befallend oder dazwischen das eine oder das 
andere Kind iiberspringend oder gegen Schluss der Generationsreihe 
einsetzend. 

Der weitere Verlauf ist ebenfalls mit absoluter Sicherheit voraus- 
zusehen: Idiotie, Marasmus und letalor Ausgang am Sehlusse des 2. oder 
im Laufe des 3. Lebensjahres. Hierzulande (speziell in Polen, Littauen 
und Ostseeprovinzen) bekommen wir dieses Leiden gar nicht selten zu 
sehen~ vielleicht nicht seltener als die familiiire Form der muskul~tren 
Dystrophie oder der spastischen Spinalparalyse und zwar ausschliessiieh 
bei der semitischen Rasse. In Europa scheinen ~ihnliche Falle beson- 
ders in England und Ungarn beobachtet worden zu sein. Die Tatsache 
dfirfte desto auffallender sein, dass bei den meistel b yon englischen und 
amerikanischen Autoren beschriebenen Fiillen es sich ebenfalls um 
jfidisch% yon Polen zugereiste oder ausgewanderte Familien gehandelt 
hat. Ein auch nut anni~hernd elektives Verhalten ist ffir keine andere 
der familii~ren Erkrankungen des Nervensystems bekannt. 

Ich betitelte vor Jahren diese Krankheit ,Tay-Sachssche  familifire 
paralytisch-amaurotische Idiotie"l), um einerseits beiden Entdeckern in 
gleichem Masse gerecht zu werden und sie andererseits yon sonstigen 

1) It. t t igior i Weiteros zur Klinik der Tay-Saohsschen famili~iren 
paralytisch-amaurotischen Idiotie. Neur. Zentralbl. 1901. 18. 

7* 
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h.~ufigen amaurotisehen Idiotien - -  naeh Enzephalitis, ser~ser Meningitis~ 
zerebraler Diplegi% Traumen~ schweren Geburten usw. - -  zu unter- 
scheiden~ die sich selten dutch Familiarit~tt~ ausnahmsweise durch 
komplete Paralysen und niemals durch Makuladegeneration auszeichnen. 

Der anatomiseh-pathologische Befund ist ~usserst charakteristisch 
bei der T ay- S a c h ssehen [diotie, die keinen Kontakt mit sonstigen Ver- 
bliidungsprozessen weder klinisch noch histologisch aufzuweisen pfiegt. 
Bei m a k r o s k o p i s c h  i n t a k t e m  Z e n t r a l n e r v e n s y s t e m ~  bei Fehlen 
irgend welchen husfalles der Ganglienzellen und vSlliger Verschonung 
der Achsenzylinder~ bei a b w e s e n d e n  E n t z f i n d u n g s e r s c h e i n u n g e n  
und bei u n v e r i i n d e r t e m  Gef~tsssystem sind bemerkenswert: pr i -  
m a r e  v i e l f a c h e  S t r u k t u r -  und F o r m v e r i ~ n d e r u n g e n  neben  
e i g e n t f i m l i c h e r  , , zys t i scher"  D e g e n e r a t i o n  mit  s t a r k e r  Auf-  
q u e l l u n g  s ~ m t l i c h e r  G a n g l i e n z e l l e n  - -  ohne Ausnahme aueh 
einer einzigen - -  vom Rindengrau angefangen his zum Conusgrau hinab, 
der Zellen der Hirnrind% der subkortikalen Ganglien~ der u 
der Spinalganglien~ der Ganglienzellenschicht der Netzhaut. Zur patho- 
logisch-anatomischen Diagnose dieser eigentfimlichen Form genfigen 
einzig und allein die sonst nirgends anzutreffcnden ampullenf0rmigen 
und ballonfSrmigen Aufbl i~hungen und A n s c h w e l l u n g e n  der  Den- 
driten~ b e z i e h u n g s w e i s e  des Z e l l e n k S r p e r s  s e l b s t  (Schaffer~ 
Sachs)  neben  Haufen  z u s a m m e n l i e g e n d e r  grosser~ f o r t s a t z -  
loser~ k e r n i g  g r a n u l i e r t e r  Ze l len  ( h y p e r t r o p h i s c h e  Gl ia -  
zel len?).  S c h a f f e r  rechnet das Leiden~ bei dem das wahrscheinlieh 
spezifisch-nervSse~ strukturlose Hyaloplasma (fiiissige interfibrillare Grund- 
substanz und funktionelles Element der Nervenzelle) affiziert wird und 
das fixatorisehe fibrillo retikuli~re Gerfist erhalten bleibt~ zu den Auf- 
brauchskrankheiten im Sinne Edingers .  

Ich begann die Besprechung des Kapitels der endogenen Zerebro- 
pathien gerade mit dieser 7 in ~tiologischer, rassenbiologischer und erb- 
]ichkeitstheoretischer Hinsicht eine Sonderstellung einnehmenden Form, 
day wie S c h a f f e r  durchaus richtig bemerkt, die familiar-amaurotische 
]diotie in der bunten Reihe der heredo-familii~ren Erkrankungen ana- 
tomisch wie kiinisch gleich einem Paradigma erseheint, denn wir kennen 
kaum eine zweite Form~ deren substantielles Wesen gleich so klar- 
gestellt wlire und deren klinische Erscheinungsform gleich so abge- 
schlossen erschicne. 

Ieh komme null auf eine Form yon mit Idiotic verbundener Hirn- 
lahmung zu sprechen, die yon mir vor 15 3ahren als eigenartige fami -  
l ig re  z e r e b r a l e  D ip l eg i e  beschrieben wurde. F r eud  veri~ffentlichte 
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einen Fall als kongenitale familiitre Diplegie und P e l i z a e u s  als fami- 
li~ire Herdsklerose. Die Krankheit begann in den Familien, die ich 
beobachtete, bei mehreren Geschwistern zwischen dem 7. und 15., ein- 
mal sogar im 18. Lebensjahr, bei anderen Autoren bedeutend friiher. 
Das entwickelte Krankheitsbild erinnerte tiberall tells an die spastische 
Spinalparalyse, tells an die multiple Sklerose, nur vermisste man in 
keinem Falle die Optikusatrophie und die langsam, aber progressiv zu- 
nehmende Intelligenzschwfiche bis zur ausgesprochenen Imbezillit~t. 

Vogt  er6rtert eingehend die Beziehtmgen, die der eben genannte 
Typus zu ~thnlichen Krankheiten aufweist~ und gelangt u. a. zu folgen- 
dem Schluss: ,FMle yon gleichem Verlauf wie die ~famili~tre amauro- 
tisehe ldiotie: yon S a c h s  und Tay  kommen ausser im Si~uglingsalter 
auch im sp~teren jugendlichen Alter vor. Falle letzterer Art sind unter 
dem Namen ~familiare zerebrale Diplegie ~ yon t t i g i e r ,  dann yon F r e u d  
und P e l i z a e u s  beschrieben." 

Die Unterschiede zwischen der friihinfantilen T a y - S a c h s s c h e n  
amaurotischen Idiotie und der spatinfantilen H ig i e r -F reudsehen~)  
zerebralen Diplegie stellen nach Vogt~ dem sieh S c h a f f e r  anschliesst, 
nut Modifikationen eines e i n h e i t l i c h e n  familii~ren Krankheitstypus 
dar, der im wesentliehen charakteristisch ist dutch das Versagen des 
motorischen und optischen Systems. 

Ohne reich auf eine eingehendere Kritik einzulassen~ will ich nur 
bemerken, dass ich n i c h t  o h n e  w e i t e r e s  be ide  G r u p p e n  zun~tchst  
veto k l i n i s c h e n  G e s i c h t s p u n k t  aus  zu e inem K r a n k h e i t s t y p u s  
v e r e i n i g e n  m0chte~  trotzdem ich a priori jeder Verallgemeinerung~) 
in der klinischen Klassifikation sympathisch gegenfiberstehe und trotz- 
dem ich selbst wiederholt auf die nahe Verwandtschaff der genannten 
Gruppen in mehreren Abhandlungen hingewiesen habea). Folgende anderen 
Orts yon mir n~iher diskutierte Grfinde veranlassen mich u. a. dazu: 

1. Die juvenile Form wird gelegentlich ia mehreren Generationen 

1) Nach denjenigen Autoren, die die erste histologisohe Beschreibung 
lieferten 7 werden der Frfihtypus auch der Sachs-Sehaffersche~ der Sp~t- 
typus der Spie lmeyer-Vogtsehe  genannt. 

2) Wabrscheinlieb aus diesem Grunde nennt Sp i e lmeye r  an einer Stelle 
seiner Monographie den verallgemeinernden Standpunkt - -  nicht ganz mit 
Recht - -  den Higier-Vogtschen.  

3) ,Wesentlich ersoheint uns aus der Zusammenstellung H ig iors  (1896) 
- -  heisst es bei Morzbacher  - -  dass or auf Grund seiner klinischen Be- 
trachtungen aus u der amaurotisehen Idiotie, unserer Erkrankung 
(Ap]asia axia]is extracorticalis) and der zerebralen Diplegie eine zusammen- 
gehSrige Krankheitsgruppe schaffen konnte." 



102 Dr. Heinrir Higier, 

und Seitenlinien derselben Familie beobaehtet (Fall Pe l i zaeus ) ,  bei 
der frfihinfantilen Form habe ich es nie erfahren kSnnen; 

2. bei der frfihinfantilen Form besteht eine exquisite Rassendispo- 
sition und exklusive Pradilektion ffir eine bestimmte ethnologische 
Gruppe, indem beinahe ausschliesslich jfidische $auglinge polniseher 
Herkunft befallen werden, bei der juvenilen lasst sich das nicht eruieren; 

3. die spatinfantile, zwischen dem 7. und 15. Jahre beginnende 
Form ist eine ausserst seltene Krankheit, die frfihinfantile, im 2. Lebens- 
jahr zum Tod ffthrende ist keineswegs so selten, bei uns zu Lande 
wie oben erwahnt, nicht seltener oder sogar h~ufiger als manches sonstige 
endogene Leiden, wie die S t r f impel l sehe  spastische Lateralsklerose 
oder die Erbsehe Muskeldyst]:ophie; 

4. yon 18 Fallen Tay-Sachsscher  Krankheiq fiber die ich verfiige 
und die yon mir teilweise beschrieben, teilweise in ~irztlichen Kreisen 
demonstriert wurden, ist mir kein einziger vorgekommen, bei dem 
die Optikusatrophie nicht yon der hSchst charakteristischen, einzig hier 
zu beobacbtenden kirschroten Makuladegeneration begleitet ware, da- 
gegen ist yon mir in 4 Familien mit 11 Fallen zerebraler spiitinfantiler 
Diplegie trotz konstant bestehenden Sehnervensehwundes kein einziges 
Mal der eigentfinlliche Fleck an der Maeula lutea beobachtet worden; 

5. ich habe nie - -  und auch kein anderer - -  beide Formen in 
einer Familie gleichzeizig vertreten gesehen; 

6. das kliuische Bild wiederholt sich in si~mtlichen T a y - S a c h s -  
schen Fallen geradezu stereotyp, ist dagegen viel bunter bei der spat- 
infantilen Form (in meinen Fallen waren einmal aueh Ataxie, das andere 
Mal Muskelatrophien~ das dritte Mal Lichtstarre und Akkommodations- 
lahmung der Pupillen gleichzeitig vorhanden, das vierte Mal Intentions- 
zittern mit rotatorischen und horizontalem Nystagmus); 

7. die juvenile Form bekundet gelegentlich eine exzeptioneIle 
Stellung in bestimmten Gesetzm~ssigkeiten ihres Auftretens, indem sie 
sich nach dem yon mir als ,,matriarchal-maskulin" bezeichneten Ver- 
erbungstypus verbreitet, bei welchem die Krankheit von gesund bleiben- 
den F rauen  auf ihre Nachkommen m a n n l i e h e n  Geschlechts fibertragen 
wird; bei der infantilen Form werden ausschliesslich G e s c h w i s t e r  
ein und derselben Generation affiziert ohne Bevorzugung dieses oder 
jenen Geschlechts; 

8. der Verlauf ist bei der juvenilen Form ein exquisit chroniseher, 
bis in das Mannesalter sich hinschleppender, bei der frfihinfantilen Form 
ist die Krankheitsdauer viel kfirzer, der Verlauf ein bedeutend schnellerer, 
geradezu subakuter, wie er bei sonstigen Idiotieformen des Sauglings- 
alters zur Ausnahme gehSrt; 
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9. auf beachtenswerte histo-pathologische Unterscheidungsmerkmale 
komme ich unten zu spreehen. 

Ape r t ,  der im vorigen Jahre den ersten Tay-Sachsschen Fall in 
Frankreich bcobachtete und beschdeb, spricht sieh in dieser Hinsicht 
unzweideutig aus, indem er meint: ,pour ce qui est des eas ,tardifs", 
dont certains ont ~t~ suivis d'autopsie, on peut affirmer d~s mainte- 
nant qu'ils doivent ~tre classes ~ part, qu'i] faut leur laisser le nom 
de dipl~gie spasmodique familiale avec amaurose (Higier )  et qu'ils 
n%nt rien k voir avec la maladie de T a y - S a c h s . "  

S p i e l m e y e r  will auch histologisch manchen Unterschied fest- 
gestellt haben zwisehen den friihinfantilen und seinem sezierten tardiven, 
durch retinale Atropbie und Abwesenheit yon Li~hmungen ausgezeich- 
neten Falle. Im Uebersichtsbild zeigte sich: dor t  eine schwere Zell- 
zerstSrung und VerSdung der Rinde, h ie r  eine n o r m a l e  r e i h e n -  
fS rmige  A n o r d n u n g  der  R i n d e n z e l l e n  ohne auff'~llige Lichtungen; 
dort nieht selten Marklosigkeit der Pyramidenbahnen und Verlust der 
Nervenfasern in der Rinde, hier E r h a l t e n b l e i b e n  d e r s e l b e n ;  dort 
zahlreiche Detritusk0rnchen in den Zellen, hier A b w e s e n h e i t  der-  
se lben ;  dort primare Zerst6rung der Ganglienzellen- und der Nerven- 
faserschieht der Netzhaut und der Sehnerven~ bier p r i m a r e  Dege-  
n e r a t i o n  der  N e u r o e p i t h e l i e n ,  Erhaltenbleiben der iibrigen ner- 
v0sen Elemente der INetzhaut und des Optikus; dort eine endo- und 
exozelluli~re~ die Dendriten angreifende Degeneration~ hier eine endo- 
zellular beginnende und ganz iiberwiegend endozel lu l i~r  b l e i b e n d e  
E r k r a n k u n g .  

S c h a f f e r  kommt~ die klinisehe Seite ausser acht lassend, bloss auf 
Grund des Vergleiehs seiner eigenen histologischen Befunde bei der 
infantilen Form mit denjenigen V o g t - S p i e l m e y e r s  bei der juvenilen 
Form zmn Sehluss, dass beide Formen w e s e n t l i c h  die gleiche patho- 
histologische Grundlage (elektive und universelle krankhafte Veranlagung 
spezifischer Zellelemente) besitzen, dass sie sich eben nut graduell, 
nicht abet essentiell unterscheiden, dass die intensivere Veranderung der 
Nervenzelten mit nachfolgender Entartung der Dendriten bei der S achs -  
schen Form die scheinbaren Differenzen verursacht. 

Seh affe  r will neben der besproehenen famili~ren, zel lul a rp  a tho  - 
logisoh charakterisierten amaurotischen Idiotie eine rein t e r a t o l o -  
g i sche ,  durch Bildungshemmung ausgezeichnete u unterseheiden, 
bei der die Amaurose und idiotie durch mangelhafte Entwicklung der 
Gra t io le t sehen  Sehstrahlung und der hemisph~ralen Marksubstanz be- 
dingt sind. Diese teratologische Form der amaurotischen Idiotie, die im 
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Gegensatz zur gangliozellul~tren axiofibrill~tre genannt sei, erwahne ich 
nebenbei, um mich zu einem anderen~ histologisch noch mehr ab, 
weichenden Typus der progressiven, mit Demenz verbundenen zerebralen 
Diplegie zu wenden. 

M e r z b a c h e r  hatte unli~ngst die Gelegenheit; ein Mitglied der -  
i en igen  Familie autoptisch zu untersuchen, die vor Jahren P e l i z a e u s  
als famili~ire Herdsk]erose beschrieb und durch progressive spastische 
Paraplegie~ Sprachst0rungen, Optikusatrophie und fortschreitende De- 
menz klinisch zu charakterisieren suchte. Es handelte sich um mehrere 
gleichartig verlaufende F~lle in e ine r  Familie mit dem Beginn etwa 
im 3. Lebensmonat und tSdlichem Ausgang im Mannesalter und mit dem 
eigenartigen~ oben genannten Vererbungstypus~ dass die Erkrankung yon 
selbst gesund bleibenden Mfittern fast ausschliesslich auf mannliche 
Nachkommen iibertragen wurde. 

Die histologische Betrachtung eines dieser falschlich yore Verfasser 
zur Gruppe der infantilen multiplen Sklerose: yon mir seinerzeit in 
die Kategorie der kaum bekannten zerebralen familii~ren Diplegie quali- 
fizierten F~lie ergab folgenden unerwarteten Befund, der einigermassen 
die Mitte einnimmt zwischen der obengenannten ze]lularpathologischea 
und teratologischen axiofibrillliren amaurotischen Idiotie: 

1. hochgradig% durch  Yer lu s t  der  M a r k s c h e i d e n  und der  
A c h s e n z y l i n d e r  und durch scheinbare Gliawucherung a u s g e z e i c h -  
nete  H i r n a t r o p h i e ~  sich erstreckend auf das ganze H e m i s p h ~ r e n -  
m a r k ,  die B a l k e n f a s e r u n g  und das K l e i n h i r n ,  in sehr geringem 
Masse auf die Projektionsfasern der inneren Kapse]; 2. E r h a l t e n -  
b l e iben  e ines  s c h m a l e n  Saumes  yon Markfasern an der Grenze 
zwischen Rinde und Marklager langs der einzelnen Windungen; 3. In-  
t a k t b l e i b e n  der Rinde  inbezug auf ZahI: Aussehen und r~iumliche 
Vertei[ung der Zellen und Nervenfasern; 4. A b w e s e n h e i t  von ein- 
zelnen oder konfiuierenden, yon der Umgebung abgegrenzten sk l e ro -  
t i s c h e n  Herden ;  5. Abwesenl~ei t  yon E n t z i i n d u n g s e r s c h e i -  
nungen am Gcf~tss- und Nervengewebe. 

Es handelt sich somit hier um eine e i g e n t f i m l i c h e  Missbi ldung~ 
um eine k o n g e n i t u l e  Agenes i e  der Achsenzy l inde r~  die am in- 
tensivsten in den langen A.~soziationsbahnen ausgesprochen ist und sich 
extrakortikal ]okalisiert (Ap l a s i a  ax i a l i s  e x t r a c o r t i c a l i s  conge-  
nita).  Aus dem Namen ]~tsst sich ohne weiteres erkennen, dass es 
sich nicht um eine gewShnliche Form der Atrophie handelt, auch nicht 
um eine sonst bekannte systematisierte resp. nicht systematisierte pri- 
mate oder sekundlire Faserdegeneration. M e r z b a c h e r  schliesst auch 
die verwandtschaftlichen Beziehungen mit der yon Pe l i zaeus  ver- 
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muteten multiplen Sklerose: mit tier diffusen tuberSsen und lobaren Hirn- 
sklerose aus. 

Yergleicht man die eben besprochene P e l i z a e u s - M e r z b a e h e r -  
sehe Familie mit den familiaren amaurotischen Idiotien, so ergibt sich 
eine ganz interessante Parallele sowohl in klinischer wie anatomisch- 
pathologischer ttinsieht. 

Das klinische Bild entspricht bei P e l i z a e u s  in den' Hauptziigen 
dem b e i d e r  sp~tinfantilen zerebralen Diplegie yon mir ,  F r e u d  und 
Vogt  beobachteten, nut ist der Beginn friihinfantil, wie bei Tay -  
Sachs~ und der Verlauf chronischer. Der anatomo-pathologische Be- 
fund spricht ebenfalls gegen die Vereinigung bolder Formen. 

Beider  Tay-Sachssehen  Krankheit besteht das histo-pathologische 
Wesen, wie wit sahen: in einem all6rtliehen cytopathologischen Prozess, 
weleher sich in schwerer Degeneration des ZellkSrpers mit vSlliger Ver- 
schonung des Achsenzylinders kundgibt, wogegen sich der P e l i z a e u s -  
Merzbachersche  Typus, dem sich die sp~.tinfantile zerebrale Diplegie 
sehr innig anschliesst~ geradezu dadureh sich auszeiehnet, dass bei ibm 
die Zellelemente der Rinde intakt und nur die Achsenzylinder aplastiseh, 
missbildet~ degeneriert sind. Hie r  l i e g t  somi t  eine e x t r a k o r t i k a l e  
ax i a l e  A p l a s i e  vor~ dor t  v o r w i e g e n d  eine k o r t i k a l e  z e l l u l a r e  
Ap la s i e ;  hier hocbgradige Atrophie der weissen Substanz des Gehirns 
mit relativer Intaktheit der grauen Substanz mit unveri~nderter Cyto- 
architektonik der Rinde, dort primii.re Degeneration der grauen Substanz 
mit nur geringer Affektion des Hemispharenmarks; hier liegt die eyto- 
pathologische Affektion in einer minderwertigen Organisation der Axone, 
deft steckt die Minde,'wertigkeit in den Zellen selbst; hier Verschonung 
des Neurocyts, deft Verschonung des :Neurits, die bekanntlich autono- 
misehe Neuronbestandteile repri~sentieren; bier eine primare Erkrankung 
der :Neuronfibrillen, dort eine krankhafte Veri~nderung des lebensun- 
flihigen hyaloplasmatisehen interfibrillaren 5~euronbestandteils~). 

1) Mit Unreeht maeht mir Merzbacher den Vorwurf~ dass ieh in meinen 
letzten Arbeiten (Ueber progressive zerebrale Diplegie und verwandte Formen. 
Deatscho Zeitsehr. f. Nerv. Bd. 38. Zur Klassifikation der Idiotic und zur 
Pathologic ihrer selteneren Formen. Daselbst. Bd. 39) seinen familii~ren Fall 
nicht riehtig klassifiziere, indem er sehreibt: ,,Auf der gleichen Seite stellt 
Higier  unsere Fi~lle unter dem 51amen dor zerebralen progressiven Diplegien 
systematiseh mit anderen Fii, llen zusammen~ um sic bald wieder unter Heran- 
ziehung des anatomischen Substrates: dessert Wesen er vollauf gereeht wird, 
als versehiedene Dingo auseinanderzureissen." 

Dass die Lago der gegebenen Gruppe im Klassifikationssehema anders aus- 
fallen muss beider pathogenetiseh-ii, tiologisohenGruppierung und anders bei der 
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Sell ieh naeh dem eben Angeffihrten meine Meinung formulieren, 
so wfirde ieh sagen, dass w e d e r  tier k l i n i s e h e  V e r l a u f  noeh  alas 
a n a t o m i s e h - p a t h o l o g i s e h e B i l d  uns  dazu  z w i n g t ,  die j u v e n i l e  
und  i n f a n t i l e  z e r e b r a l e  D i p l e g i e  o d e r  f a m i l i R r - a m a u r o t i s e h e  
I d i o t i e  als  e ine  e i n h e i t l i c h e  Kra nkhe i t sva r i e tO~ t  a u f z u f a s s e n .  
Seh r  n a h e  n o s o l o g i s e h e  V e r w a n d t s e h a f t  und  k l i n i s e h e  Fa -  
m i l i e n / i h n l i e h k e i t  l a s sen  s i eh  n i e h t  a b l e u g n e n  bei den zwei 
Leiden~ die siimtliehe yon mir vet mehreren Jahren aufgestellten Kriterien 
der angeborenen Nervenkrankheiten besitzen 7 speziell: die Endogenit/~t, 
die Progressivit~t, die Familiarit/it, den Beginu im kindliehen oder jugend- 
lichen Alter und die primiire Aplasie oder Degeneration bei Abwesenheit 
entz/indlieher und vaskul/irer Yer/inderungen im Zentralnervensystem. 

Vou den sonstigen Formen der dureh Motilit~.tsstSrungen und 
Sehwaehsinn ausgezeiehneten Abarten der infantilen Hirnl'~hmung sind 
erw~,hnenswert: Die fa ta l ] i / i re  b i l a t e r a l e  A t h e t o s e  und C h o r e a  
einer-und die i n f a n t i l e  P s e u d o b n l b / i r p a r a l y s e  andererseits. 89.mt- 
liehe yon mir in den letzten Jahren untersuehten diesbez/igliehen F~lle 
waren aus dem Grunde beaehtenswert, dass bei ihnen die tiberall er- 
w~thnten epileptisehen Anf~ille ganz fehlten und der Sehwaehsinn wenig 
ausgesproehen war, wobei die Athetose und Chorea im jugendliehen~ 
die Pseudobulb/irparalyse in den ersten Lebensjahren sieh zu entwiekeln 
anfingen. 

Anatomo-pathologiseh findet sieh bei der infantilea Pseudobulb~r- 
paralyse - -  sowohl bei der spastisehen als paralytisehen Form - -  Aplasie 
der Hirnrind% Mikrogyrie~ Poreneephali% Heterotopie der grauen Sub- 
stanz~ zirkumskripte lob/~re Sklerose mit Neurogliawueherung~ Verringe- 
rung der Zahl der Pyramidenzellen~ Anwesenheit vereinzelter Riesen- 
zellen und eines Uebermasses runder~ nieht differenzierter Zellen. 

Naeh P e r i t z s  riehtiger Bemerkung trifft man hier auf der einen 
8eite entweder vollst~ndiges Fehlen tier Pyramidenzellen an, odor aber 

klinisch-anatomischen liegt auf der Hand. lch macho iibrigens s~lbst in derEin- 
loitung auf diesen Punkt in einom Satze aufmerksam~ der M e r zb a e her entgangen 
zu sein scheint: ,Will man nieht aus dem Gruppierungsschema ein zu enges odor 
zu schmales, aufjeden Schritt und Tritt sprengendes Prokrustesbett schaffen, so 
muss man sich a priori sagen, dass eine Klassifikation, die sSmtliehe in Betraeht 
kommendon Gesiehtspunkte-- den symptomatologisehen, anatomischen uad patho- 
genetischen - -  umfasst und gleichzeitig der klinischen Erfahrtmg standh~lt, in 
tier Medizin eine Sacho tier UnmSgliehkeit ist. Solch eino Klassifikation, in die 
der spezialistische Sehematismus AllmSgiiehes hineinzuzw~ingen sucht, gibt es 
nicht und wird es auch hie geben." 
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unvollkommen entwickelte Pyramidenzellen, auf der anderen Seite Zellen~ 
welche ihre vollkommen normale Ausbildung erhalten haben und eine 
Zeit fang gut funktionierten, um dann unter der Last des Geforderten 
friihzeitig abzusterben. Zwischen diesen beiden Extremen und aussersten 
Polen der Entwickelungshemmung mag es noeh viele Ueberglinge geben, 
die voraussichtlich noch lange nicht geniigend bekannt und gesondert sind. 

Besonders erwahnenswert sind die unregelmfissige Lagerung der 
einzelnen Rindenschichten und die Aplasie des kortiko-motorischen Neu- 
rons, die darin sich kundgibt~ dass die Nervenfasern in den Pyramiden- 
und Bulblirbahnen schwach entwickelt sind: an Umfang die eines 
7monatigen Embryos nicht tiberschreitend. 

In mancher Hinsicht i~hnlich itussert sich das anatomische Bild bei 
der heredi t~i ren  Hunt ingtonschen,  stets mit Schwachsinn verlaufen- 
den Chorea ,  die mit Unrecht von manchen Klinikern zur Myoklonie 
gezi~hlt wird. - -  Auch hier liegt bei Abwesenheit sti~rkerer Gefi~ss- 
erscheinungen und wesentlicher Entziindungssymptome Infantilismus der 
Hirnrinde vor in Form einer Anomalie des Sehichtentypus zuungunsten 
der obersten Schicht. Diese, fiir die Mehrzahl der idiotischen Hirne 
eharakteristische Eigentiimlichkeit wit'd begleitet yon einer primi~ren 
Degeneration der Ganglienzellen der Hirn- und Kleinhirnrinde und der 
subkortikalen Ganglien (Atrophie der kleinen und grossen Pyramiden- 
zellen, bei Intaktheit der B etzschen Zellen) und einer starken Ansamm- 
lung yon zelligen Gliaelementen in der Grosshirnrinde, besonders in der 
Schicht der mittleren und grossen Pyramidenzellen (Raecke ,  Kiilpin). 
Sehen makroskopisch fallen die Atrophie und das niedrige Gewicht des 
Gehirns auf. Eine Abgrenzung yon der Paralyse wird ]eicht ermSglicht 
durch das Fehlen der Gef~ssinfiltration, der Plasma- und St~bchenzellen, 
der ausgedehnten faserigen Gliawucherungen und der riesigen Spinnen- 
zellen. 

Was die praktisch enorm wiehtige Gruppe der a n g e b o r e n e n  und 
i n f a n t i l e n  E p i l e p s i e  and [d io t i e  anbetrifft, so vdrd neuerdings you 
den meisten erfahrenen Klinikern darauf hingewiesen, dass~ insofern 
sehwere Hirnsch~digungen exogener Natur nicht vorliegen, in sehr vielen 
Fi~llen die Idiotie und Epilepsie koordinierte, meist angeborene endo- 
gene, derselben Krankheitsursaehe subordinierte pathologisehe Zust~nde 
reprlisentieren. Gehi~ufte Degenerationsstigmen, hereditare Momente und 
Abwesenheit yon Herdsymptomen zeichnen diese Form der genuinen de- 
generativen epileptischen Idiotie aus, die zur Gruppe der Hirnl~hmungen 
gezi~hlt zu werden pflegt. 

Was das a n a t o m i s c h e  Bild der Idiotie betrifft, so liegt es auf 
der Hand~ dass es ganz verschieden ausfallen muss~ je nachdem die 



108 Dr. Heinrich Higier 7 

intellektuelle Schwache ihre Entstehung verdankt einer embryonal durch- 
gemachten Hirnentzfindung, einem vaskul~ren Prozess des Kindesalters~ 
einer glandul~tren Autointoxikation oder einer angeborenen Entwickelungs- 
hemmung. 

Interessant ist der yon Rondoni~ Vogt  und Ranke  bei Idioten 
,'tkzentuierte Befund einer embryona l en  C y t o a r c h i t e k t o n i k  der 
Hi rn r inde .  Letztere weist auf: Verkiimmerung der Pyramidenzellen- 
schichten und Reichtum an KSrnern, unfertigen, neuroblastenartigen 
Zelltypen in den tieferen Schiehten: somit ein Zurfickbleiben der hSheren 
gut differenzierten, sp~t sich ausbildenden Rindenschichten im Vergleich 
zu den tieferen, onto- und phylogenetisch "~lteren Schichten. 

Eine eingehendere Besprechung erheischen die darch epileptischen 
Schwachsinn ausgezeichneten~ scheinbar und wirklich genuinen Hirn-  
sk le rosen .  Im Allgemeinen sind die sklerotisierenden Prozesse haufiger 
und schwerer bei Erwachsenen im Rfickenmark~ bei Kindern im Gehirn 
ausgesprochen. 

Charakteristisch fiir die sogen, a t r o p h i s c h e  oder lob~tre Hi rn-  
sk l e rose  sind gehi~ufte Anfalle yon Epilepsie~ progrediente Demenz, An- 
wesenheit yon voriibergehenden Herdsymptomen und eigentiimlicher Be- 
ginn und Verlauf~ die auf eine organische Erkrankung hinweisen. Ana- 
tomisch-pathologisch findet man bei intaktem Gefasssystem Sklerosen 
ganzer Windungen und Hemispharen~ die derb, starr, kartenblatti~hnlich 
verdfinnt sind, gelegent]ich multiple sklerotische Herd% die yon der 
Tiefe oder Oberfii~che ausgehen~ Organverkleinerung und Heterotypien. 

Abgesehen davon~ ob tatslichlich die loba re  atrophische Sklerose 
auf einer prim~iren P a r e n c h y m d e g e n e r a t i o n  und die diffuse atro- 
phische Hirnsklerose auf einem primi~ren i n t e r s t i t i e l l e n  Prozess  be- 
ruh% ist ziemlich wahrscheinlich die Annahme einer endogen gestSrten 
Entwickelung des Gehirns, die den giinstig'en Boden fiir eine sp~tere 
Erkrankung schafft. 

Nach der richtigen Bemerkung Z inge r l e s  liegt die Frage sehr 
nahe, ob nicht einem grossen Tell der Falle lobiirer und diffuser Hirn- 
sklerose derselbe Krankheitsprozess zugrunde liegt, der yon mehreren 
Autoren bei der sogen, genuinen Epilepsie notiert wird in Form der 
Chaslinschen Gliose der Hirnrinde und der Sklerose der Ammons- 
homer. Die Epilepsie und die sie h~tufig begleitende ]mbezilliti~t wiirden 
sich somit yon einem einheitlichen Gesichtspunkte aus betrachten ]assen. 

Dutch progredienten hochgradigen Bl0dsinn und schwere Epilepsie 
ist ebenfalls ausgezeichnet die selten% yon Bo u rn ev i l l e  und Har t -  
degen zuerst beschrieben% von Vogt nliher studierte schwere Form 
der H i r n s k l e r o s e ,  die h y p e r t r o p h i s c h e  oder tuberose .  Mass- 



Pathologio dor angeborenen~ famili~ren and heredit~ren Krankheiton usw. 109 

gebend fiir diese, im ersten Kindesalter sich ausbildende Krankheit sind: 
pathologische Entwickelungsmechanismen und mangelhafte Ausbildung 
des Gehirns, knollige Protuberanzen, diffus im Gehirn verbreitet, ende- 
gene Gliahyperplasie, abnorme Difibrenzierung der spezifischen Zell- 
charaktere mit enger Beziehung zu den Tamoren des :Nervensystems und 
Neigung za Geschwulstbildung ( P s e u d o g l i o m a  g a n g l i o c e l l u l a r e ? ) .  
Letzteres Moment erleichtert gelegentlich die Diagnose intra vitam, so- 
bald neben der Epilepsie und schwerem B15dsiun Hinweise bestehen auf 
Tumoren des Herzens (Rhabdomyome)~  tier Nieren oder der Haut 
( A d e n o m a  sebaceum) .  

Pathognostisch sind einigermassen die gliSsen Knoten und knolligen 
Protuberanzen in der Hirnrinde und an den Wanden der Seiten- 
ventrikeJ sowie die Lokalisation des degenerativen Prozesses in den 
Kuppen der Hirnwindungen im Gegensatz zum Sitze des Krankheits- 
prozesses bei der atrophischen Sklerose in den Talern derselben. Dass 
es tatsachlich Geschwfi l s te -  abgesehen yon den Teratomen und Hetero- 
typien --- gibt, die so sicher mit EntwickeiungsstSrungen in Zusammen- 
hang gebraeht werden mfissen~ dass ein ernsthafter Widerspruch gegen 
diese Anordnung nicht vorgebracht werden kann~ beweisen eben sebr 
gut die Falle kongenitaler tuberSser Sklerosen. S e h w a l b e  schlug 
unliingst vor, die Geschwfilste~ deren formales Gewebe sicher eine Ent- 
wickelungsstSrung erkennen litsst, uls d y s o n t o g e n e t i s c h e  B l a s t o m e  
yon den fibrigen Geschwiilsten zu unterscheiden. 

Uebergange zwischen atrophiseher und hypertrophischer Hirnsklerose 
scheinen nicht vorzukommen. Dessenungeaehtet ist es nicht ausge- 
schlossen, dass sie beide mit der, scheinbar keine oder minimale anato- 
m isch e u aufweisen den W e s t p h a 1 s c h e n P s e u d o s k 1 e r o s e 
eine pathogenetische Einheit darstellen~ verschiedene Stadien desselben 
Grundprozesses~ der zunachst auf dem Boden des herediti~ren Alkoho- 
lismus und der kongenita|en Syphilis sich entwickelt. 

Von den rein e x o g e n e n  I d i o t i e n  macheu grosse differentiell- 
diagnostische Schwierigkeiten diejenigen Fiille, we Lues  bei den Aszen~ 
denton vor]iegt, die bei den 5~achfolgern weder kliniseh noch anatomisch 
als die landlaufige syphilitische Cerebropathie sich kundgibt. In diesen 
Fallen erkranken die Kinder der Familie im Beginne der zweiten Den- 
tition, verblSden rasch und erblinden. Es fehlen die fiblichen Schwan- 

" kungen des Krankheitsverlaufs, die ~usseren Zeiehen der Lues~ die spe- 
zifische Beeinflussbarkeit durch Jod- und Qaecksilberpraparate. Der 
traurige Symptomenkomplex der amaurotischen Idiotie und die W a s s er-  
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mannsehe Blur- und Liquorprobe bleiben die einzigeu Zeichen der 
elterliehen Syphilis. 

Iateressant ist es, dass auch aaatomisch-pathologisch an Stelle 
spezifischer luetischer Symptome (wie Meningitis, Endarteriitis~ Gumma) 
p r i m a r e  A t r o p h i e  des Opt ikus~ d i f fuse  R i n d e n e r k r a a k u n g  
o d e r  endogene  D e g e n e r a t i o n  der  G a n g l i e n z e l l e n  resp. der  
R f i c k e n m a r k s b a h n e n  gefunden werdeu. Besonders schwierig gestaltet 
sich die anatomisch-pathologische Diagnose, da auch hier die verschie- 
densten t l e m m u n g s b i t d u n g e n  - -  ~ussere und i n n e r e -  wie bei 
sonstigen endogenen Entartungsformen ge]egentlich beobachtet werden: 
Defekte~ Verkfimmerung ganzer Abschnitte, Anomalien im Windungs- 
typus, Asymmetrien, Missbildungen~ wie Mikrogyrie~ Makrogyrie, Hetero- 
topie iu Form yon KnStchen grauer Substanz oder lokaler resp. diffuser 
Gliawucherung, yon franz0sischen Autoreu m a l f o r m a t i o n  t ~ r a t o l o -  
g ique  de la n(?vroglie genannt, und sonstige teratologische Miss- 
bildungen - -  meist am Kleinhirn - -  als manifeste Signale einer defekten 
Organogenese~ woriiber unten im Kapitel fiber hereditlire und juvenile 
Paralyse nliheres ges~gt werden soll. 

Zu den angeborenen Cerebropathien wird yon manchen Autoren mit 
mehr oder weniger Recht aueh gerechnet: der  heredi t i~re  Tremor~ 
der  familiS~re N y s t a g m u s ,  die h e r e d o - f a m i l i ~ r e  N y s t a g m u s -  
m y o k l o n i e  und die Lebersche famili i~re O p t i k u s a t r o p h i e .  

Viel Neues auf diesem Gebiete hubert die letzten Jahre nicht er- 
geben. Si~mtliche Formen scheinen sich nach dem maskulin-matriarchalen 
Typus zu vererben, die Nystagmus-Myoklonie vorwiegend in tier 
Bretagne vorzukommen und die familiiire Optikusatrophie Uebergange 
zu kmnbinierten Systemerkrankungen des Rfickenmarkes nicht selden 
aufzuweisen. 

Das Kapitel fiber die kongenitalen und heredo-familiaren Gehirn- 
krankheiten m6ehte ich mit der Bemerkung absehliessen~ dass wir noch 
wiederholt die Gelegenheit haben werden zu begegnen in verschiedener 
In- und Extensit~it~ sowohl generell als lokalisiert, denselben angeborenen 
zytologischen Schwachezustanden~ wie sie oben in genera]isierter Form 
.bei der Tay-Saehssehen Krankheit in den Ganglienzellen, bei der 
Pe l i z aeus -Merzbache r schen  Varietlit yon zerebraler Diplegie in den 
Achsenzylindern geschildert wurden, z. B. in Form auffal[end kleiner 
motorischer Nervenzellen in den Vorderhiirnern bei der hereditiiren 
Muskeldystrophie oder in Form aplastischer Nervenfasern in den Hinter- 
striingen bei der spino-zerebellaren angeborenen Ataxie F r i e d r e i c h -  
Maries  usw. 
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IX. Angeborene, famili~re und heredit~re Muskel- und Nerven- 
erkrankungen und kongenitale Muskddefekte. 

Auf dem umfangreicheren Gebiete der h e r e d o - f a m i l i ~ r e n  und 
a n g e b o r e n e n  M u s k e l e r k r a n k u n g e n  (der s p i n a l e n  und neu ro -  
t i s e h e n  A m y o t r o p h i e ,  m y o p a t h i s e h e n  D y s t r o p h i e ,  Myotonie ,  
de r  p a r o x y s m a l e n  M u s k e l l ~ h m u n g ,  Myatonie~ M y o k l o n i e  und 
Myas then ie )  sind wir klinisch und anatomo-patologiseh in den letzten 
.lahren in mehrfacher Hinsicht vorwitrts gekommen. 

Die yon manchen Autoren beanstandete myopathisehe Natur der 
Erbschen D y s t r o p h i e  ist fiberzeugend an typischen F~tllen wiederholt 
nachgewiesen worden. Bei F i n k e l b u r g s  noch nicht 2 Jahre altem, 
10 Monate krankem Dystrophiker ist autoptisch konstatiert worden, dass 
zahlreiehe Mnskeln Quersehnittsbilder boten, die auf eine m a n g e l -  
h a f t e  E n t w i c k e l u n g s f R h i g k e i t  der  M u s k e l e l e m e n t e  hinzuweisen 
scheinen, und dass gerade in diesen die Anfiinge der dystrophischen 
Vergnderung zu erkennen waren. Dieser Befund lgsst sich um so mehr 
im Sinne der myogenen Natur des Leidens verwerten, als auch die ge- 
naueste Untersuehung des Nervensystems in diesem wie in einem Fall 
yon FOrs te r  keine nachweisbaren Ver~tnderungen ergeben hat, obwohl 
es sich um eine ungewShnlieh friihzeitig eintretende und schnell fort- 
scbreitende ausgebreitete famili~ire Muskelatrophie handelte. 

Allzu zahlreieh sind nicht die Uebergangsf'alle, wie der bekannte 
Fall Heubners~ der kliniseh reine Dystrophie darbot und sehwere 
Vergnderungen im Rtickenmark zeigte, wie tier Fall D~jdr ines  und 
Thomas '~  tier klinisch das Bild einer spinalen Muskelatrophie zeigte 
und ein intaktes Rtickenmark aufwies und der Fall Bucks  und Derou-  
baix ' ,  tier kliniseh als reine Dystrophie verlief und anatomisch neben 
Muskelver'anderungen intensive Degeneration der Nervenstgmme darbot. 

Klinisch ist in der Dystrophielehre besonders die Frage fiber die 
begleitenden S e h n e n k o n t r a k t u r e n  und K n o c h e n a t r o p h i e n  be- 
aehtenswert. Es zeigte sich, dass vereinzelte F~tlle der grbschen Dys- 
trophie dutch Frtihkontrakturen und hochgradige Muskelsehrumpfungen 
( D y s t r o p h i a  m u s c u l o r u m  p r o g r e s s i v a  r e t r a h e n s )  sieh auszeichnen 
zu einer Zeit, wo die entsprechenden Muskeln dem dystrophisehen Pro- 
zesse kaum verfallen sind. Solehe Fi~lle spreehen unbedingt ffir k o o r -  
d i n i e r t e ,  der  M u s k e l d y s t r o p h i e  a n a l o g e  B i n d e g e w e b s d y s -  
t roph ie .  Es s ind  somi t ,  wie schon F r i e d r e i e h  richtig fiir den 
dystrophisehen Fuss vermutete, die M u s k e l v e r k f i r z u u g e n  und 
S e h n e n r e t r a k t i o n e n  n ich t  i m m e r  a ls  Fo lge  d e r A n t a g o n i s t e n -  
k o n t r a k t i o n  der g e l a h m t e n  Muskeln  zu b e t r a c h t e n ,  da zuweilen 
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ni le Muskeln degeneriert und atrophiseh bei der Sektion gefanden 
werden. 

Was die intensiven K n o c h e n v e r ~ n d e r u n g e n  daselbst anbelangt, 
so sind sie verschiedenen Ursprungs: entweder sind sie sekund~re De- 
formationen, um yon zufi~lligen Kombinationen nicht zu sprechen~ oder, 
was am wahrscheinliehsten ist, sie v e r d a n k e n  ih re  E n t s t e h u n g  
e ine r  g e m e i n s a m e n ,  auch die Muskel-, Bindegewebs- uad Fettdys- 
trophie hervorrufenden An l age  zu t r o p h i s c h e n  S tS rungen .  Dafiir 
sprechen auch Falle, wie der Schultzesch% wo zwei Geschwister aa 
Pseudohypertrophie der Muskulatur mit Skelettatrophie litten und eine an 
reiner Knochenatrophie erkrankte, mit Spondylose rhizom61ique vereinigt. 
In manchen Dystrophiefi~|len kann man geradezu yon einer p ro -  
g r e s s i v e n  O s t e o m y o p a t h i e  sprechen. 

Auf einen charakteristischen Zug der S k e l e t t -  und Muskel -  
d e f o r m a t i o n e n  hat J e n d r a s s i k  hingewiesen: die Wirbelsliulekrfim- 
mungen schwinden bis zu einem gewissen Grade bei senkrechter Auf- 
hebung der Kranken, und die Muskelretraktionen an den Extremiti~ten 
erlauben Bewegung derselben bis zu einem Punkte ohne Widerstand, 
fiber den hinaus nicht die geringste, weder aktive noch passive Beweg- 
lichkeit vorhanden ist. 

Klinisch erw~hnenswert bei der Dystrophie sind ferner die seltenen 
bulbi~ren und o p h t h a l m o p l e g i s c h e n  E r s c h e i n u n g e n  myo- 
pathischen Ursprungs, die sich prompt unterscheiden lassen yon dem 
infantilen Moebiusschen Augenmuskelkernschwund und der familiaren 
Bulbi~rparalyse der Kinder. 

Von der C h a r e o t - M a r i e s c h e n  n e u r o t i s c h e n M u s k e l a t r o p h i e  
mit dem gewShnlichen peronealen Sitze gibt es unbedingt auch einen 
Gesichtstypus (Hof fmann) ,  eine bulblh'e Form (Aoyama)  und eine 
pseudohy per trophisehe (Kiigelgen).  

Bei den in den ersten Lebensjahren auftretenden Dystrophien werden 
gelegentlich Misch fo rmen  beobachtet, wie die yon W i m m e r ,  wo die 
Erbsche Dystrophie teilweise an die neurotische Muskelatrophie~ teil- 
weise an die Hoffm'~nnsche famili~re, mit Demenz kombinierte spinale 
Amyotrophie und teilweise an die franzOsische n6vrite interstitielle 
familiale hypertrophique et progressive de l'enfance erinnerte. 

Die eben genannte, yon D6j6r ine  und So t t a s  vor 17 Jahren 
unter diesem Namen, yon auderen Autoren unter ~erschiedenen anderen 
Bezeichnungen beschriebene famili~tre Form ist beziiglich ihrer Existenz- 
berechtigung neuerdings an 2 F~llen yon D6j6r ine  und Thomas  
autoptisch verifiziert und best~tigt worden. Das Leiden muss somit 
eine apart% autonome Stellung in der grossen Reihe familii~rer Krank- 



Pathologie der angeborenen~ famili~ren und herediti~ren Krankheiten usw. 113 

heiten einnehmen und darf nicht, wie es andere Autoren taten (Dabreu i l  h, 
Marinesco,  S i emer l ing ,  G o m b a u l t - M a l l e t  u. A.)~ mit der jttvenilen 
Tabes, mit der Fr iedre iehschen  Krankheit und mit dem Charco t -  
Marieschen Peronealtypus der Muske]dystrophie identifiziert werden. 
Charakteristisch fiir dieselbe ist: H y p e r t r o p h i e  mit  n a c h f o l g e n d e m  
Schwund der  Ex t remi t i~ t enne rven ,  der  R i i c k e n m a r k s w u r z e l n ,  
der S p i n a l n e r v e n  oder  Sp ina lgang l i en~  der H i r n n e r v e n ,  des 
H a l s s y m p a t h i k u s  und te i lwe ise  auch der  H in t e r s t r~nge .  

Ueber den A u s g a n g s p u n k t  des a n a t o m i s c h e n  P rozesses  bei  
der  sog. neuro t i schen~ neuralen~ n e u r o - m y o p a t h i s c h e n  und 
s p i n a l - n e u r i t i s c h e n  Form der progressiven MuskeIatrophie gehen 
die Ansichten sehr auseinander~ da neben der vorwiegenden Affektion 
der peripheren Peronealnerven Degenerationen in den Muskeln, den 
Hinterstrlingen, Seitenstr~ingen und den Vorderhornzellen gefunden werden. 

Noch weniger pr~izisiert ist die Stellung der neuralen Muskel- 
atrophie zu der vor 4 Jahren yon Marie ,  unl~ingst yon Bover i  be- 
schriebenen ,forme sp6ciale de n~vrite interstitielle hypertrophique pro- 
gressive familiale". Sie ist klinisch ausgezeichnet dureh Amyotrophie 
der distalen Bein- und Armmuskeln~ Difformitliten (pied creux~ main 
creuse)~ skandierte Sprach% Intentionszittern, Exophthalmus~ Kypho- 
skoliose, schmerzlose Hypertrophie der peripheren Nerven. Von der 
mit Nystagmus~ Myosis~ ]anzinierenden Scbmerzen und Ataxie verlaufenden 
familiiiren D6jdr ine-Sot tasschen Form soll sieh die Mariesche histo- 
pathologisch dadurch unterscheiden~ dass die Hypertrophie ausschliess- 
lich die Schwannsche Scheide betrifft, die Wm'zein~ Spinalganglien 
und Hirnnerven frei lasst und dass intramedull~h" neben den Gollschen 
Stri~ngen die sonstigen Bahnen mitaffiziert sind. 

Nicht unerwi~hnt sei, dass die zwei letztgenannten Formen tells 
als Peroneal-Vorderarmtypus der neuralen Amyotrophie aufgefasst 
(Kfigelgen,  Cassirer) ,  teils als Kombination yon neuraler Dystrophie 
und hereditarer Ataxie (Strf impell)  bezeichnet werden. Sie bilden 
jedenfalls ein Bindeglied zwischen den peripheren Myopathien und den 
unten zu besPrechenden kombinierten Systemerkrankungen. 

Was die Stellung der O p p e n h e i m s c h e n  k o n g e n i t a l e n  My- 
a ton ie  I) zu den Amyotrophien anbetrifft, so ist yon mancher Seite 
(Wimmer) die u ausgesprochen worden~ deren spinale Natur 

1) Um Verwechselungen mit der ,Myotonie" vorzubeugen~ w~re es ange- 
zeigt~ start Myatonie die Oppenheimsche Form ,Amyotonie :~ oder ,Musket- 
atonie" zu nennen. 

Archly L Psychiatrie. Bd. 48. Heft  I. 8 
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liege viel nlther, als die allgemein behauptete myopathische: die 
Myatonie und die friihinfantile Werdn ig -Hof fmannsche  spinale Muskel- 
atrophie seien Folge angeborener Minderwertigkeit des ersten motorischen 
Neurons~ nut sei der Verlauf im zweiten Fall progressiv und letal~ im 
ersten regressiv und benign. R o t h m a n n  ist unliingst unter eingehender 
Beriieksichtigung der Literatur und auf Grund eines eignen sezierten 
Falles yon Myatonie zum Schlusssatze gelangt: dass das  K r a n k h e i t s -  
b i ld  der  k o n g e n i t a l e n  Myatonie  in der  Mehrzah l  der Fitl le 
auf  e ine r  Sch~tdigung dec s p i na l en  V o r d e r h o r n z e l l e a  im 
F S t a l l e b e n  be ruh t ,  die s ich bis  zum vSl l igen  Z e l l e n s c h w u n d  
s t e i g e r n  kann.  ~ach dem ~orliegenden Beobaehtungsmaterial sollen 
zwischen der Myatonia eongenita und der frfihinfantilee spinalen Muskel- 
atrophie alle Ueberglinge vorkommen (Baudouin ,  Beevon).  Selbst- 
versthndlieh miisste diese Ansieht, falls sie sich bestatigen sollt% auch 
fiir die angeborenen Bulb'arli~hmungen, Ptosen~ Falle yon infantilem 
Kernschwund usw. gelten, die s~mtlieh anatomo-pathologisch den 
spinalen Amyotrophien sehr nahe steben. 

Zu aehten ist jedenfalls in diagnostisch nieht ganz klaren F~llen, 
dass sonstige Pseudoparalysen der kleinen Kinder (Par ro tsehe  syphili- 
tische Pseudoparalyse, Bar lowscbe Pseudollihmungen, V i e r o r d t -  
O p p e n h e i m - B i n g s c h e  rhachitische Myopathien) ge]egentlich die~ nie 
i)rogressiv ~'erlaufende angeborene Myatonie simulie~'en. 

Nieht viel fibersiehtlieher als zu der Myatonie oder kongenitalen 
Muskelatonie ist die Stellung der endogenen Amyotrophien zu der kon-  
gen i t a l en  T h o m s e n s e h e n  Myotonie  and zu der Nlyas thenia  
p s e u d o p a r a l y t i c a .  

Beriieksichtigt man die physiologiseh wenig beachtete Tatsache, 
dass die Muskulatur zwei Arten yon Fasern enthlilt: helle, welche auf 
motorische und elektrische impulse raseh ansprechen, die Bewegung ein- 
leiten~ aber rasch ermfiden, und rote, welche die eingeleiteten Be- 
wegungen ausdauernd fortzusetzen vermSgen~ so wird man die Theorie 
K n o b l a u c h s  beziiglieh des Wesens der Myasthenie und Myotonie 
leiehter verstehen. Der auff~llige Gegensntz, in dem die klinischen Er- 
scheinungen der Thomsensehen myotonischen Krankheit zu denjenigen 
der E rb -Gold f l amschen  myasthenisehen stehen, soll eine Erklarung in 
der Annahme finden, dass bei der ersteren die Zahl der hellen Muskel- 
fasern in pathologiseher Weise vermindert, bei der letzteren vergrSssert 
ist. Die myasthenisehe Reaktion soll eben im wesentlichen nichts anderes 
als die normale Reaktion der hellen Muskelfasern sein. 

Muskelschwund wird sowohl bei der Myasthenie wie bei der Myo- 
tonie nieht selten beobaehtet, also bei beiden Leiden~ yon denen letzteres 
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yon s~mtlichen Autoren, ersteres insbesondere yon O p p e n h e i m  und 
S t e w a r t  als kongenital aufgefasst wird. 

Abgesehen sei hier yon vornherein von den a t y p i s c h e n  Myotonien ,  
die zirkumskript sind, oder intermittierenden u haben, die im vorge- 
sehrittenen Alter oder ohne Heredofamiliarit~t sich zeigen, und die aus 
diesem Grunde manche Autoren kaum mit Recht aus der Gruppe endo- 
gener Myopathien ausgeschieden sehen mbchten. Schwer zu beurteilea 
sind insbesondere diejenigen F~lle yon Kombination beider (M yo t on ia  
a t r o p h i e a  s. A t r o p h i a  myoton ica) ,  wo zufalliger Weise die seltenere 
Form der Thomsensehen Krankheit vorliegt, die man , M y o t o n i a  
s ine  tonu"  nennt, analog der , ,Pa ra lys i s  a g i t a n s  sine a g i t a t i o n e " .  
Da die Atrophie als solche nichts Spezifisehes besitzt, der Myotonie 
lange Zeit nachfolgt, keine Gesetzm~issigkeit aufweist, lokalisatorisch 
sowohl die distalen als proximalen, sowohl die grossen als kleinen 
Muskeln affiziert, so wtirde ich die Diagnose der Myotonie einzig und 
allein in so]chen F~llen auf dem Naehweis der mechanischen und 
elektrischen (MyR) myotonischen Reaktion basieren. 

Ueber die g e g e n s e i t i g e  S t e l l ung  des M u s k e l s e h w u n d e s  zur 
Myotonie  meint J o l l y ,  d ie  Hauptsache sei die Atrophie, die Myotonie 
sei nut symptomatisch; die MyR stelle eine ver'~nderte EaR dar. Im 
Gegensatz dazu halten H o f f m a n n  und Pelz die Myotonie fiir den 
primfiren Prozess, auf dem sieh die Myopatbie entwickelt, Lee l e r e  er- 
kennt die dritte M6glichkeit an~ dass n/imlich beide Erkrankungen, die 
etwa ill ]0 pCt. der FMle nebeneinander bestehen, koordiniert seien. 
S t e i n e r t  glaubt in seiner neuesten Arbeit fiber diese Frage behaupten 
zu dfirfen, dass es sich in jedem Falle yon sog. Myotonikerdystrophie 
oder amyotrophischer Myotonie um ein typisches Krankheitsbild handl% 
und zwar um eine myopathische progressive Dystrophie, yon der echte 
Myotoniker befallen werden. Das klinische Bild dieser Muskeldystrophie 
sei ein ganz mnschriebenes, einheitliches, in hohem Masse charakte- 
ristisches (mit Beginn in den kleinen Handmuskeln), das in dieser Form 
nur bei der Myotonie vorkommen soll. Eine Reibe mehr oder minder 
haufiger Einzelziige (Affektion der u Hals- und Gesichts- 
muskeln) und Begleiterscheinungen (Schwund dec Keimdriisen) soll die 
Eigenart des Bildes noch seh~rfer hervorheben, so dass es hie und da 
gelingt, aus der eigentiimlichen Muskeldystrophie auf eine primlir vor- 
handen% rudiment~tr ausgesprochene Myotonie zu schliessen (S t e ine r t ,  
Kleist~ Ba t t en ,  Gibb). 

u den Muskelatrophien bei der M y o k l o n i e  wissen wir relativ 
am wenigsten, da sie nur in zwei Fallen bislang beobachtet wordea 
sind, und sich einmal als dystrol)hischer Schwund in den Sehulter- 

8* 
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muskeln, das andere Mal in der [Iandmuskulatur lokalisierten. Ob 
S t a d ] e r  mit Reeht daraus auf den myopathischen Charakter des 
f a m i l i a r e n  P a r a m y o k l o n u s  sehliesst und eine ParMlele zwischen 
Myotonie und Myoklonie durchfiihrt, muss dahingestellt bleiben. 

5Iieht viel durchsiehtiger sind die sich immer h~ufenden F~lle vot~ 
Dystrophie, Myelopathie und Myotonie, in deren u sich m y a s t h e -  
n i sche  S y m p t o m e  hinzugesellen und gelegentlich im Krankheitsbilde 
vorherrschen. Solche F~tlle yon Myasthenie, die sich mit verschiedeneu 
Muskelatrophien und EntwicklungsstSrungen kombinieren, veranlassteu 
K l i p p e l  und V i l l a r e t  auf die intermedi~ren Formen zwischen den 
verschiedenen Myopathien aufmerksam zu machen. Die Myasthenie als 
erstes Stadium der Myopathie betrachtend, unterseheiden sie drei 
klinische Formen der Myopathie, die als verschiedene Grade des gleichen 
Prozesses erscheinen: 1. Die a s t h e n i s c h e  oder  a t o n i s c h e  Myo- 
p a t h i e  (ohne objektiven Muskelbefund); 2. die h y p e r t r o p h i s c h e  
Myot)a th ie  (entsprechend der Myotonie und den Anfangsstadien der 
dystrophischen Atrophie und Hypertrophie) und 3. die (gew5hnliche) 
a t r o p h i s c h e  Myopathie .  

Ob man tatsaehlich das primum movens der Myasthenie in einer 
StSrung der Bildung yon AntikSrpern der Ermiidung oder der Oxydasel~ 
zu suchen hat, wird die Zukunft zeigen. Was speziell die myasthenisehe 
Reaktioa anbetrifft, so wird sie gelegentlich bei verschiedenen Myelopathieu 
beobachtet, ab und zu auch bei peripherer 5~euritis. Rousenda  unter- 
scheidet sogar aus diesem Grunde eine peripherische nervSse Myasthenie 
yon der typischen pseudoparalytischen: bei der ersteren tritt das 
myasthenische Phlinomen bei willkiirlicher Kontraktion oder elektriseher 
Zusammenziehung des Muskels vom ~erven aus, bei ersterer tritt es in 
der gleichen Weise auf, ob man den Nerv oder den Muskel mit 
faradischer rasp. galvaniseher Elektrizit~tt reizt. 

Pathogenetiseh sind die sich immer haufenden FMle beaehtenswert~ 
in denen kleinzellige lnfiltrationen der Muskeln vorliegen und die 
Erkrankung des lymphatischen Apparates am wahrscheinlichsten ist, 
desto mehr da lymphozyti~re Infiltrationen aueh an anderen Organen 
(Buzzard)  und Leukozytose im Blute (Raymond ,  Sitsen) gefunden 
wurden. 

Die z~r' ~oz~'~ h e r e d o f a m i l i ~ r e ,  meines Erachtens in Polen nicht 
allzu seltene, p e r i o d i s c h e  oder p a r o x y s m a l e  M u s k e l l ~ h m u n g  mit 
dem vorfibergehenden Verlust der Muskelkraft, der Sehnenrefiexe und 
der elektrischen Erregbarkeit hat nicht viel gewonnen durch die, der 
Best~tigung bedtirftige Hypothese B o r n s t e i n s, der zufolge die L~hmung 
gelegentlieh ein klinisches Aequivalent in der periodischen Epilepsie 
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besitze, dass sio in manchen Familien mit der Epilepsie alterniere resp. 
dureh dieselbe jahrelang vertreten werde. 

Sollten sich die Versuche Orzechowsk i s  best~itigen, dass die 
L~hmungsanf~lle bei den Patienten durch Adrenalin sich hervorrufen, 
dutch Pilokarpin koupieren lassen, so wfirde das darauf hinweisen, dass 
Driisensekrete in der Pathogenese eine wesentliche Rolle spielen. 

A e t i o l o g i s c h  ist die Tatsaehe interessant: dass man sowohl bei 
der Myatonie (Baudouin)  als Myasthenie und paroxysmalen famili~tren 
L~hmung (Goldflam)~ sowohl bei der Myotonie (Bechterew) als der ihr 
nahestehenden famili~ren Myoklonie (Lundbe rg ,  Unver r i eh t )  au to-  
i n t o x i k a t o r i s c h e  Prozesse  vermutet hat, die tells dem pathologischen 
Stoffwecbsel entstammen, tells der gestSrten Funktion der Driisen mit 
innerer Sekretion~ spezie]l der Hypophyse, Thyreoidea und Parathyreoidea. 

Yon den oben genann t en  K o m b i n a t i o n e n  sind fiir die 
P a t h o g e n e s e  und p a t h o l o g i s c h e  Anatomie  besonders  die-  
j e n i g e n  beach tenswer t~  bei  denen eine sich im K i n d e s a l t e r  
e n t w i c k e l n d e  O r g a n o p a t h i e  g l e i c h z e i t i g  mit  a n g e b o r e n e n  
D e f e k t e n  b e s t e h t ,  so z.B. Fi~lle yon p r o g r e s s i v e r  Myat roph ie  
mit a n g e b o r e n e n  Muske lde f ek t en  (Erb, Bernhardt~ Damsch,  
Z iehen ,  Voss). An histologischen und klinischen Befunden in solehen 
FMlen suchte m a n  die Auffassung zu bekrltffigen 7 dass die gemeinschaft- 
liche pathologisch-anatomische Grandlage aller vererbten Krankheiten 
eine fehlerhafte Entwicklung der erkrankten Organe sei. Die Ursache 
tier a n g e b o r e n e n  Muske lde fek te  ist heute noch ein vielumstrittenes 
Gebiet. 

Die mechan i sche  E r k l a r u n g  (lurch ( in t ra  pa r tum oder  
i n t r a n t e r i n )  t r a u m a t i s c h e  E n t s t e h u n g  ist angesichts der Selten- 
heit isolierter Muskeldefekte ziemlieh unwahrseheinlich. 

Die amniogene  T h e o r i e  - -  Entstehung dureh amniotisehe Ver- 
wachsungen - -  verliert auch ihre Anhanger, naehdem man neuerdings 
das Unzureichende und entwieklungsgesehichtlich Unmr derselben 
nachgewiesen hat. 

F6ta le  z i r k u m s k r i p t e  P o l i o m y e l i t i s  und Neur i t i s  sind 
vermutet, aber nicht nachgewiesen wo,'den. 

Eine Reihe vo~l Autoren ist im Anschluss an Erb geneigt, die 
Defekte durch eine in e m b r y o n a l e r  Zei t  a b g e l a u f e n e  D y s t r o p h i e  
zu erklliren und ffihrt folgende Grfinde dafiir an. Bei der Dystrophie 
haben sich die am hliufigsten befallenen Muskeln auch gern als aplastisch 
herausgestellt. Bei der Dystrophie erkranken jene Muskeln gleichzeitig, 
welch e sich in der embryonalen Anlage gleiehzeitig entwickeln (B a bin ski,  
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Onanof f ) .  In der Kindheit erworbene poliomyeIitische Muskeldefekte 
geben ab und zu den Impuls zur Ausbildung einer typisehen pro- 
gressiven Muskelatrophie im Mannesalter. Die Muskeln, die am b~tufigstm~ 
und frfihzeitigsten yon der Dystrophie befallen werden~ sind dieselben~ 
an denen sich die meisten Falle kongenitalen Defektes besehrieben 
finden: Peetoralis~ Cueullaris~ Serratus (Bing). Somit sind gerade die- 
jenigen Muskeln, die am hliufigsten minderwertige Anlage aufweisen, 
die yon der Dystrophie bevorzugten Muskeln, Die progressive Amyo- 
trophie dtirfte somit nichts anderes sein als der Ansdruck einer mangel- 
haften Anlage odor unzureiehenden YiTalit~t des neuromuskularm~ 
Apparates. Es sind F~lle bekannt, wo der isoliert und stationer ge- 
bliebene Muskeldefekt der Mutter als progressives Muskel]eiden bei der 
Toehter auftrat~ resp. wo bei ein- and derselben Person progressive 
Muskelatrophie mit angeborenem Muskeldefekt zusammentraf. 

Ma~che Kliniker nehmen mit Gowers  eine a n g e b o r e n e  Keimes- 
anlage zu perversem Wachstum uud m a n g e l h a f t e  u  - -  Abio-  
t r o p h y  - -  des M u s k e l g e w e b e s  an~ andere wollen mit MSbius 
die Ursache des Auftretens der Defekte in zentralen Anomalien 
oder in Entwickelungsst6rungen des ganzen neuromusku]i~ren Apparates 
sehen. 

B i t t o r f  will die Erbsche~ besonders yon Bing  gestfitzte Theorie 
der ,f6talen Dystrophie", als nich t zutreflende, ffir die angeborenen Muskel- 
defekte widerlegt sehen, da weder Symmetrie noch Progression vor- 
handen~ noch v611ige Homologie der befallenen Muske|n naehweisbar 
ist. Er meint nicht ohne I~echt~ dass e ine  ganze Reihe yon Ta t -  
s a c h e n  auf  den ech ten  M i s s b i l d n n g s c h a r a k t e r  d iese r  D e f e k t e  
h inwei s t .  Zun~ichst spricht daffir die h~iuflge Kombination mit anderen, 
in Mien drei epithelialen Keimbl~ittern vorkommenden Missbiidunge m 
die sich entsprechend dem Muskeldefekte ]okalisieren: bei Augenmuskel- 
defekten - -  Mikrophthalmus, Astigmatismus, Epicanthus; bei Brust- 
muske lap las i e -  Extremitfitenmissbildungen~ Schwimmhautentwickelung, 
Anomalie der Pigmentation und Behaarung, Fehlen der Brustwarze 
oder Brustdrfise; bei Bauchmuskeldefekten- Anorchismus, Kryptor- 
chismus, Phimose etc. Es muss naeh B i t t o r f  die ganze,  dem 
M u s k e l d e f e k t e  e n t s p r e e h e n d e  K S r p e r r e g i o n  schon in sehr  
f rf ihem E m b r y o n a ] l e b e n  m a n g e l h a f t  sowohl  im D e c k e p i t | t e l  
(Haare, Mammae) wie im Meso(term (Urwirbelanlage), v i e l l e i eh~  
m i t u n t e r  soga r  im E n t o d e r m ,  a n g e l e g t  werden.  ,,Diese StSrung 
kann aueh das regionfire Mesenehym mitbefallen (Knochendefekte, mangel- 
hafte Entwickelung des Unterhautfettgewebes). Sie ist entweder iiber 
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eineJ~ mehr oder weniger grosseu Tell der Anlage ausgedehnt und be- 
f~illt dann mehrere Muskeln, ev. sogar die gleichseitige Extremititt, oder 
es legen sich in seltenen FMlen verschiedene Stellen derartig abnorm 
an (Defekte entfernt liegender Muskelgruppen), oder es ist schliesslich 
bald mehr das Ektoderm, bald mehr das Mesoderm, oder letzteres 
ganz allein betroffen (Muskeldefekte ohne oder mit geringen Haut- 
anomalien)." 

Eine spinal-segment~tre Missbildung ist nicht wahrscheinlich, da bei 
fehlenden Pektoralis und Brustdriise die Nervenversorgung des Pektoralis 
dem 5.--7. Zervikalnerven entspricht, w~hrend die der Brustdrfise aus 
den 4.--6. Brustnerven stammt. 

Ob es sich bei der Entstehung der reiuen Muskeldefekte um periphere 
Prozesse in den Muskeln i oder abet um StSrungen im Kerngebiete 
resp. im ganzen nenromuskulliren Apparat handelt~ bleibt sich 
prinzipiell gleichgfiltig. Yergleichende genaue Beachtung der Vorder- 
wurzeln und der Gang]ienzellen der u dtirfte die Frage 
endg'filtig lSsen. 

Die Betrachtung der a n a t o m i s c h  u n t e r s u c h t e n  r e inen  Fa l l e  
yon kongenitaleu Muskeldefekten lehr L dass es sich handeln kanu um 
Fehlen: 1. des ganzen spinoperipheren Neurons~ 2. des Muskels und des 
1Nerven, 3. des Muskels allein in den verschiedenen Graden als totaler 
Oefekt~ Teildefekt und Muskelverkfimmerung, Die Muskeldefekte fasst 
A b r o m e i t  auf a) als solch% bei denen der Muskel gar nicht angelegt 
ist, deren Entstehung entwickelungsgeschichtlich in das Stadium der 
organbildenden Entwicklung fMlt und bei denen sich pathologisch- 
anatomisch an der Defektstelle gar kein Gewebe vorfindet; b) als solche~ 
bei denen der Muskel angelegt wurde, aber w~thrend der Embryonalzeit 
zugrunde ging~ well in dem Stadium der ,funktionellen Entwicklung :* 
die Vereinigung mit dem Nerv bzw. Zentralorgan nicht eintrat, und bei 
denen man daher als Reste ihres friiheren selbst~ixldigen Bestehens ge- 
formtes Sehnen- und Fettgewebe findet. Ob hier eine mangeihafte Ent- 
wickelung del" Vorderhornzellen resp. des Nerven schuld hat, oder ob 
ein blosses Ausbleiben der Zusammenwachsung mit dem Muskel vor- 
liegt~ bleibt dahingestellt. 

Klinisch unterscheidet sich einerseits die kongenitale Li~hmung bzw. 
der Muskeldefekt durch das Fehlen der Progression yon der auf kon- 
genitaler Anlage beruhenden erworbenen atrophischen Li~hmung, anderer- 
seits zeichnet sich die myopathische Dys-oder  Atrophie durch das 
Fehlen der Entartungsreaktion uud der fibrillliren Zuckungen vor der 
nukle'gren aus. 
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X. Angeborene, familiitre nnd heredit~ire Riickenmarks- und 
Kleinhirnerkrankungen. 

Manches Bemerkenswerte ereignete sich auf dem Gebiete der , h e r e -  
dit~tren Atax ien" .  Das Leiden erwies sich sowohl in klinischer als 
anatomisch-pathologischer Hinsicht diffuser, als es Fr iedre ieh~  der 
Schaffer dieser Gruppe, vermutete und K a h 1 e r und Pi c k ~ die Urheber der 
Lehre yon den ,kombinierten Systemerkrankungen" glaubten. Es h~ufen 
sich immer mehr FMle heredit~irer Ataxie mit Muskelatrophien, Sensibili- 
t~tsstSrungen~ Blasenanomaiien~ Optikusatrophi% Taubheit, Demenz usw. 

Diejenigen Fiille der Fr iedre ichschen  Krankheit, bei denen Ophthal- 
moplegie~ Anisocori% ref[ektorische Pupillenstarre, viszerale Analgesie~ lan- 
zinierende Schmerzen~ schwere objektive Sensibilit:~itsstSrungen: Liihmungen 
und Demenz beschrieben sind, bleiben immer verdachtig ffir eine juvenile 
Tabes oder Paralyse. Heredo-Syphilis (B ouch 6) und Heredo-Tuberkulose 
( Jof f roy)  sol]en ill den Fr iedre ich-Famil ien  nicht selten vorkommen. 

Anatomo-pathologisch erweist sich ein ziemlich grosses Terrain 
affiziert: 1. die gekreuzte und ungekreuzte Pyramidenbahn~ 2. die graue 
Substanz des Rfiekenmarkes, speziell die der VorderhSrner: 3. die Spinal- 
ganglien~ die Wurzeln und Nerven, 4. die koordinatorischen Bahnen der 
Oblongata und der Brficke, 5. das KIeinhirn und dessen Stiele. 

Die meisten Autoren neigen noch immer der Ansieht zu: dass es 
sich bei der spinalen hereditaren Ataxie um eine kombinierte System- 
erkrankmlg handelt. S t s c h e r b a k ,  dem sich unllingst Raymond  und 
J e l g e r s m a  angeschlossen haben, modifizierte die landl~tufige Ansieht 
derart, dass er den Degenerationsprozess ausschliesslich in den Bahne, 
lokalisierte, welche yore Riickenmark zum Kleinhirn auf- und absteigend 
hinziehen. Die Degeneration der Pyramidenseitenstr~inge, sowohl wie die 
der Hinterstriinge sei eine scheinbare, da es sich nut um die in diese 
Systeme eingestreuten zerebellofugalen und zerebellopeta]en Fasern handle. 

Eigenttimlich ist es, dass in Fr iedre ieh-Fami l ien  bei manchen 
Mitgliedern nut ein charakteristisehes Krankheitszeichen beobaehtet 
wird: das Westphalsehe Zeichen, oder der bekannte Fr iedre ich-Fuss ,  
yon manehen als Stigma degenerationis aufgefasst, yon anderen auf 
Atrophie der Sohlenmuskulatur zuriickgefiihrt~ oder schliesslich die 
typische Wirbelsitulendeformation. 

Der Krankheitsprozess kann an den verschiedenen Abschnitten des 
zerebellospinalen Systems einsetzen und dadurch die verschiedenen 
klinischen Variet~ten - -  sogar in einer und derselben Familie - -  bedingen. 

So viel steht fest~ dass es eine spinale (Friedreieh)~ zerebellare 
(Marie) und spinozerebellare Form gibt. Was das Gesetz der Homo- 
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chronic und Homotopie be| den heredit~ren Ataxien anbelangt, |st ein 
eigent~imlicher Parallel|sinus zu merken~ der sich darin ~ussert~ dass die 
spinale Form m e | s t  im Kindesalter~ die zerebellare im Jiinglings- oder 
Mannesalter sich zu manifestieren pfiegt. Daher stammt auch die An- 
gabe alterer Autoren~ dass die friihinfantile F r i ed r e i chsche  Ataxie 
me|st im Anschluss an Infektionskrankheiten sich entwickelt~ was inso- 
fern richtig |st) dass sie im Alter der ,Kinderkrankheiten" ihre erste 
Ersebeinungen aufweist~ gewShnlich nach und nicht durch das infektiSse 
Leiden verursacht. 

Die S t e l l u n g  derselben zu den z e r e b r a l e n  v e r e r b t e n  K r a n k -  
h e | t e n  formulierte ich seinerzeit (1896) in me|her oben erwi~hnten 
Monographie folgendermassen : 

,1. Es gibt ,zerebrale Diplegien" familiar-hereditiirer Natur~ zn 
denen sich im weiteren Verlaufe KoordinationsstSrungen hinzugese|len. 
2. Es gibt weiterhin ,hereditiire Ataxien", zu denen sich im weiteren 
Verlaufe spastische Erseheinungen mit oder ohne Steigerung der Sehnen- 
refiexe hinzugesellen. 3. Es gibt schliesslich ,hereditiire und famili~tre 
Erkrankungsformen des Zentralnervensystems"~ be| denen yon vornherein 
die spastischen und ataktischen Symptome gleichzeitig vertreten sind. Ob 
man solche Misch-, Uebergangs- und Zwischenformen als ataktische zere- 
brale Diplegie~ als spastische Fr i ed re ichsche  Krankheit oder als H6r6do- 
a t a x i e  c 6 r 6 b e l l e u s e  bezeichnet~bleibtsich sehliesslieh ganzgleichgfiltig." 

Diesen~ yon m i r v o r  Jahren vertretenen Standpunkt wiirde ich auch 
be| dem jetzt vorliegenden Mater|ale aufrechterhalten. Die Kontroversen 
beztiglich der Klinik~ Pathogenese und pathologischen Anatomie sind 
die alten geblieben. 

Eine me|her beschriebenen Familien, in der neben der amaurotischen 
zerebralen Diplegie die M ariesche familii~re zerebellare Ataxie bestand~ 
wiirde jedenfalls ffir die intime Verwandtschaft einigermassen sprechen. 
Auf die n~here Beziehung derselben habe ieh auch seinerzeit 1) hin- 
gewiesen, bezugnehmend auf St r~iuss lers  Fall yon kongenitaler Klein- 
hirnatrophie, be| dem dieselbe Degeneration der Ganglienzellen sich vor- 
fand~ wie sie yon Sachs  und S cha f f e r  be| der familiaren amauro- 
tischen Idiotie geschildert wurde. 

Oben wurde be| der Betraehtung der angeborenen zerebralen Pseudo- 
bulbarparalyse der Kinder auf einen sehr beachtenswerten Befund hin- 
gewiesen~ auf die Aplasie des kortikomotorischen Neurons, die in einer 

"~ " o "  Entwlckelungshemmun~ der Aehsenzylinder und der Protoplasmafortsiitze 

1) H. Higier~ Famili~re paralytisch-amaurotische Idiotie und famili~ire 
Kleinhirnataxie des Kindesalters. Deutsche Zeitschr. f. Nerven. 1907. 
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in den Pyramidenbahnen sich manifestiert~ in einer enormen Feinheit 
and Kleinheit der in Rede stehenden Nervenfasern. Von ~hnlichen Be- 
funden spricht Nonne bei den heredofamili~iren Ataxien: yon a b n o r m  
z a h l r e i c h e n  di innen F a s e r u  in den h i n t e r e n  and v o r d e r e n  
R t i c k e n m a r k s w u r z e l n  und den p e r i p h e r e n  Nerven~ yon Yer- 
mindernng der Anzahl der Neuron% die nicht nur das motorische Ge- 
biet, sondern gleichmlissig Gehirn und Kleinhirn betrifft. Sachs  hat 
schon vor Jahren in diesen Ver~inderungen eine Entwickelungshemmung 
and fehlerhafte allgemeine Anlage des Gehirns vermutet and sie als 
, k o r t i k a l e  A g e n e s i e "  bezeichnet. Die genannte histologische Agenesie 
kann sich, wie wir sehen~ auch im Riickenmark and in einzelnen Bahnen 
desselben lokalisieren. 

Was. das Kleinhirn speziell anbetrifft~ so zeigt die neueste Kasuistik 
(D~j ~rine,  Ed inger ;  Marie~ G u i l l a i n ,  Oppenheim~ H e r b e r t ,  Bond, 
Gordon  Ho lmes ,  Raymond ,  L e j o n n e - L h e r m i t t e )  mit der globalen 
Atrophie und der Degeneration der oliv~iren~ rubro-zerebellaren~ pedunkulo- 
zerebellaren usw. Bahnen~ dass die sich klinisch als Mischform zwisehel~ 
disseminierter Sklerose and Fr iedre ichscher  Krankheit iiussernde 
H~r~do-ataxie c4r~belleuse anatomo-pathologisch bedingt sein kann durch 
die angeborene Kleinheit und Degeneration des Kleinhirnsystems in toto 
oder einzelner Stationen desselben. Bei den letzteren sind zu trennen 
(Munk, Luc i an i ,  Bing): die zufiihrenden Bahnen (Tractus afferentes 
s. cerebellopetales), die uns fiber die Stellung unseres Rumpfes~ Glied- 
massen~ Kopfes und Augenachsen orientieren (System des Deiterschen 
Kernes und die Tractus spinocerebellares) and die abffihrenden Bahnen 
(Tractus efferentes s. cerebellofugales)~ die die Innervation unserer 
Rumpf-, Gliedmassen- and Augenmaskeln in der Weise regelt~ dass fiir 
eine kontinuierliche und harmonische Erhaltung der Gleichgewichtslage 
beim Gehen and Stehen gesorgt ist (Tractus vestibulospinales, thalamo- 
spinales~ rub rospinales und cerebellooculomotorii des hinteren L~ngsbiindels). 

Ob man berechtigt ist, die A t r o p h i e  o l i v o - p o n t o - c e r 4 b e l l e u s e  
~D~j~r ine -Thomas)  und die A t r o p h i e  p r i m i t i v e  p a r e n e b y m a -  
t euse  du e e r v e l e t  ( T h o m a s ,  Rossi )  der fi'anzSsischen Autoren yon 
der besprochenen Gruppe der heredo-famili~tren Ataxieen aus dem Grunde 
zu trennen~ dass sie im vorgeschrittenen Alter und nicht familitir be- 
obachtet worden sind, muss dahingestelIt bleiben. Die Atrophie der 
Zellen ist jedenfal/s bei denselben primar und die Proliferation der 
Neuroglia fehlt. Das Fehlen der K!einhirnaplasie oder der konsekutiven 
Degeneration der zerebellaren Riickenmarksbahnen spricht ebenso wenig 
gegen ihre endogene Natur~ wie das Bevorzugtwerden der grauen 
Substanz des Kleinhirns vom Krankheitsprozesse. 
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u s ~ m t l i c h e n T e i l e n  d e s G e h i r n s s c h e i n t d a s Z e r e b e l l u m  
das w i d e r s t a n d s u n f ~ t h i g s t e  zu sein. Yon der Richtigkeit dieser 
These werden wit uns unten im Kapitel der heredit~iren Taboparalyse 
nochma]s zu tiberzeugen Gelegenheit haben. 

Dass Uebergihlge zwischen den Heredoataxien und den spastiscben 
Paraplegien nicht selten sind, haben die letzten Jahre ge]ehrt. Diese 
kompIizierten F~tlle sind leider nicht immer leieht diagnostizierbar, d,~ eine 
Paralle]e zwisehen den klinischen Symptomen und dem anatomischen 
Bilde oft nicht besteht. 

Wie verb~lt es sich mit der Stellung der Fr iedre ichschen  heredi- 
tiiren Ataxie zu den wiederholt in den letzten Jahren diskutierten kom-  
b i n i e r t e n  S y s ~ e m e r k r a n k u n g e n ?  Bekanntlich ist die Frag% ob 
eine scharfe Trennung zwischen beiden grossen Gruppen, den ech t en  
S y s t e m e r k r a n k u n g e n  und den P s e u d o s y s t e m e r k r a n k u n g e n  be- 
rechtig~ sei. unl~ngst einer neuen Revision yon Nonne und FrOnd 
unterworfen worden und im Sinne der L e y d e n - G o l d s c h e i d e r s c h e n  
Ansicbt verneinend gelSst worden. Ein prinzipieller Unterschied bestehe 
weder zwischen den akquirierten sog. echten, klassischen und den 
pseudosystematischen kombinierten Systemerkrankungen~ noch zwischen 
den verschiedenen Verlaufsformen der pseudosystematischen Gruppen 
untereinander. Alle d{ese Formen dfirfen klinisch und ana~omisch- 
pathologisch unter e inem Gesichtswinkel und nur als Modifikationen 
einer und derselben herdfSrmigen Erkrankung betrachtet werden, die 
iiberall exogen, meist allgemein dyskrasisch bedingt ist (Karzinos% 
Ani~mie, Lues, Alkoho], Pellagra, Lathyrismus. Autointoxikation). 

[ch glaub% dass dieses Resuitat eingehender eigener und Literatur- 
studien yon Nonne und Friind nicht unerwartet sein dfirfte auch fiir 
die f(berzeugtesten Anh~nger der K a h l e r - P i c k - S t r O m p e l l s c h e n  Lehre 
yon den kombinierten Systemerkrankungen. Gerade auf Grund der Er- 
gebnisse des grossen Kapiteis der heredo-degenerativen Organopathien 
ist man im ]etzten Dezennium allmi~hiich zur Ueberzeugung gelangt 7 
dass neben  den t o x i s c h - i n f e k t i S s e n ,  d i f f u s e n u n d  h e r d f 6 r m i g e n  
P s e u d o s y s t e m e r k r a n k u n g e n .  d i e n u m e r i s c h  b e d e u t e n d  fiber- 
wiegen ,  e i n e g a n z e ~ z i e m l i c h  b e s c h r i ~ n k t e G r u p p e  e i n f a c h e r  
und k o m b i n i e r t e r  s y s t e m a t i s c h e r  E r k r a n k u n g e n  b e s t e h e n  
b l e i b ~  fiir die eben i i t io log i sch  die H e r e d o - F a m i l i a r i t a t  
e ines  der  c h a r a k t e r i s t i s c h s t e n  Zfige d a r s t e l l t .  Diese Gruppe 
ist e n d o g e n e r  Natur~ gelegentlich angeboren und vererbbar, klinisch. 
wie oben er]iiutert, dureh ]angsamen Beginn und progredienten Verlaaf~ 
durch [ntaktbleiben der Musku]atur der Blase~ des Mastdarms, der 
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Respirations- und Z[rkulationsorgan% durch geringes Betroffenwerden 
der Sensibilit~t und anatomisch.pathologisch dur~h Fehlen vaskullirer~ 
gliSser und meaingealer Prozesse ausgezeichnet. 

Allgemein betrachtet, g e h 6 r t  e ine i s o l i e r t e  S t r a n g e r k r a n k u n g  
zu den S e l t e n h e i t e n ,  meist sind es kombinierte Formen, bei denen es 
beachtenswert ist, dass die Pyramidenvorderstr~nge und das G o w e r ssehe 
Bilndel nur ausnahmsweise betei[igt sind. Auch die Str i impel lsche,  als 
Paradigma dienende h e r e d i t ~ r e  S p i n a l p a r a l y s e ,  die sich bekanntlich 
klinisch dutch Auftreten im Mannesalter, dutch wenig ausgesprochene 
Progredienz und das sp~tere Hinzutreten spastischer Buib~rsymptome 
auszeichnet, beruht anatomo-pathologisch selteu auf einer isolierten 
Pyramidendegeneration. Ob eine ]nsuffizienz der Zellenfunktion der 
Faserdegeneration vorausgeht, ]iisst sich nicht beweisen. 

XI. hngeborene, familiitre and heredit~tre Tabes, Paralyse 
und Taboparalyse.  

Nicht endgfiltig abgeschlossen sind die Akten fiber die sich nahe- 
stehenden , Schwestererkrankungen", die T a b e s und P a r a 1 y s e ~ speziell 
fiber die Stellung der ersteren~ - - d i e  den Systemerkrankungen zugerechnet 
zu werden pflegte --~ zur grossen Gruppe der angeborenen Nerven- 
krankheiten. Die in den l e t z t en  J a h r e n  sich h l iufenden Fii l le  
yon f a m i i i i i r e r  und hered i t i~re r  Tabes  und T a b o p a r a | y s e  ver -  
a n l a s s t e n  manche  Au to ren  die Ve rmutung  a u s z u s p r e c h e n ,  es 
l i ege  aueh b ie r  ein , a n g e b o r e n e s "  Le iden  vor. Von den drei 
Hauptfaktoren, die bei der Tabes zusammenwirken - -  e n d o g e n e r  
(Sabs t r a t )~  e x o g e n e r  (Gif t )  und f u n k t i o n e l l e r  F a k t o r  (Ueber-  
ans t r engung~  Abnfi tzung)  - - ,  hat jeder seine Verteidiger gefunden~ 
die in ihm das Hauptmoment erblicken wollten. 

E d i n g e r s  Theorie~ die die F u n k t i o n  in den Vordergrund stellt 7 
hat oben ihre Erw~thnnng gefunden: sie spricht gegen die Hypothese 
]okalisierter Vergiftung und beschuldigt die Sch~idigung durch die 
Funktion der infolge Einwirkung der Spatsyphiiis schon geschw~ichten 
Iqervengebiete. Die Tabes w~re somit ein Additionsbild, welches bei 
frfiher infizierten durch Erliegen der am meisten gebraucbten Nerven- 
bahnen auftritt, die Paralyse wlire eine Misehung yon Aufbrauch- und 
Herdkrankheiten. 

Auf den zweiten Hauptfaktor, den exogene r  Natur (Gift~ allgemein 
Lues verstanden), haben unlli, ngst Erb uad sein Schiller F i s c h l e r  aufs 
neue hingewiesen. Auf Grund einer sehr eingehenden Literaturiibersieht 
erSrtern sie nochmals ausfilhrlich den yon Erb seit vielen Jah,'en ver- 
fochtenen Standpunkt. Sowohl die konjugale~ wie die famili~tre Form 
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weisen klinisch auf die Syphilis als Ausgangspunkt hin. Bis jetzt sei 
nach ihnen kein Fall bekannt, in welchem nur die Tubes, aber nieht 
die Lues iibertragen wurde. Eine heredit~re Tabes im strengsten Sinne 
gibt es nieht, denn stets wird nut die Lues zuerst fibertragen und daraus 
entwickelt sich sp~ter die Tubes, die Paralyse oder sonst eine syphilogene 
Erkrankung (Lateralsklerose). Auf die Lues weisen besonders die Tabes- 
epidemien hin, die sich bei verschiedenen, aus derselben Quelle in- 
fizierten Patienten entwickelt. Nach Erb  lasst sieh die Hypothese einer 
syphilogenen Sch~digm~g des Nervensystems, einer Lues  n e r v o s a  oder, 
wie manche franzhsische Autoren sie nennen, , , S y p h i l i s  k v i r u s  ne r -  
v eux" nicht yon der Hand weisen, eine spezielle Neurotoxit~t einzelner 
Lueserkrankungen neben spezifischer Elektivitlit der Tabesnoxe. 

Eine sehwache Seite der Erbschen Theorie werden immer die Tat- 
sachen bleibe,, dass gerade leichte F~lle yon Syphilis Tabes zur Folge 
haben, class nach mancheu zuverlassigen Statistiken dennoeh ein be- 
stimmter Prozentsatz Tabetiker keine Lues durchgemacht hat und dass 
nur ein kleiner Prozentsatz der Luetiker an Tabes und Paralyse er- 
krankt. 

Die Wichtigkeit des dritten Hauptfaktors - -  des S u b s t r a t s - -  haben 
bei der Paralyse schon vor Jahren mehrere franzSsisehe Autoren, bei 
der Tabes C h a r c o t ,  B e n e d i k t  und R o s e n b a c h  betont, in der letzten 
Zeit B i t t o r f ,  N a c k e  und R a n k e  zu verteidigen versuchtl). 

B i t t o r f  v e r t r i t t  d ie  A n s c h a u u n g ,  dass  d ie  T a b e s  nu r  be i  
e inem a n g e b o r e n  a b n o r m e n ,  m i n d e r w e r t i g e n  R i i c k e n m a r k  
en t s t ehe .  Einer grSsseren Reihe van Tabikern stellte er andere 
ehronisch Kranke entgegen, yon gleiehem Stand und Alter. Bei den 
ersteren land er 80pCt., bei den letzteren nur 10pCt. nervSser Belastung, 

1) Interessant ist die Tatsaohe, dass der in der Pathogenese seit vielen 
Jahren herrschende Streit fiber die Wiohtigkeit und gegenseitige Stellung der 
endogenen Momente (Substrat) und ~iasseren Ursachen (Gift, Funktion) sich 
seit Cuvier ,  L a m a r c k  und Darwin in tier allgemeinen Biologie wiederholt, 
speziell in der Erkl~irung der Selektionsprozesse der Pfianzen- und Tierwelt. 
:~In jedem Frfibling :~ - -  heisst es in der neuesten ~Begriindung der Ab- 
stammungslehre :~ des Psychiaters G. Wolff, eines heftigen Gegners des neuer- 
]ieh wieder in Mode gekommenen Lamarckismus und Yerteidigers tier exogenen 
Faktoren - -  ,,kSnnen wit" eine grosse Menge ausgetrockneter Froschlaichklumpen 
beobaehten. Waren diese Eier minderwertig? Wiirden weniger gut organisierte 
FrSsehlein aus ihnen hervorgegangen sein, als aus jenen, die ein Zufall ins 
Nasse gerettet hat? Zu einer solchen Annahme bereGhtigt uns gewiss keine 
Erfahrungstatsar Und so steht es mit allen Selektionsprozessen, die wir 
wirklieh beobachten kSnnen. So welt wir sehen - -  einige wenige Ausnahmen 
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bei den ersteren konstatierte er an jedem Kranken zwischen 3 und 
5 Degenerationstigmata~ bei den letzteren zwischen 1 und 3 k6rperliche 
Entartungszeichen. 
: Als bedeutungsvoll ffir seine Auffassung sieht er das h ~ n f i g e  
V o r k o m m e n  yon  D e g e n e r a t i o n s m e r k m a l e n  de r  I l a u t  an, was 
als direktes Schw~ichezeichen des ektodermalen Keimblattes aufzufassen 
ist, aus dem sich bekanntlich die ~iussere Bedeckung und das Zentral- 
nervensystem entwickeln. F/ir die angeborene Rfickenmarksschw'~che 
des Tabikers sprechen nach B i t t o r f  auch anatomische Tatsachen, z. B. 
die Heterotopie grauer Substanz~ der ~ielfach beschriebene abnorme Faser- 
verlauf und die nicht seltene Kombinatien mit kongenitaler Syringomyelie. 
Ffir die elektive Affektion der Hinterst~iinge verwertet er den Umstand, 
dass das ganze sensible Neuron einen anderen Entwicklungsgang nimmt~ 
als das iibrige Nervensystem. Die Spinalganglien werden getrennt veto 
Rfickenmarke angelegt und sind deswegen beim Schluss des Medullar- 
rohrs ]eicht St6rungen ausgesetzt; ferner ffihren die Hinterstr~inge die 
ersten markhaltigen Fasern, die funktionell am frfihesten und am meisten 
in Anspruch genommen werden und daher zuerst erkranken. Die 
i i b r igen  - -  n e b e n  der  K o n g e n i t a l i t ~ t  - - a n g e g e b e n e n  S c h g d i -  
g u n g e n  (vor  a l l em Lues)  w i r k e n  a a s l 6 s e n d ,  die U e b e r a n -  
s t r e a g u n g  and f u n k t i o n e l l e  [ n a n s p r u c h n a h m e  l o k a l i s i e r e n d  7 
und das  k l i n i s e h e  Bild b e s t i m m e n d .  

Zu ~ihnlichen Resultaten gelangte N$cke  bezfiglich des Paralytiker- 
gehirns: er fand bei D a r a l y t i k e r n  hohe erbliche Belastung (vet Jahren 
yon J e f f r e y  nachgewiesen), Charakteranomalien in den Jugendjahren, 
minderwertige Deszendenz and Aszendenz, diverse Entartungszeichen an 
der K6rperoberfl~che und in den inneren Organen. An einer gr6sseren 
Reihe ~on Gehirnen paralytischer und normaler Individuen sah er be- 
deutendes Ueberwiegen angeborener Anomalien bei den ersteren, und 
zwar parallel gehend zu den am Aeusseren des K6rpers: freiliegende 

abgereehnet -- ,  gibt nicht die Zuf~lligkeit der Ausr/istung, der individuellen 
Eigenschaffen, sondern die Zuflilligkeit der Lago, nieht der Vorteil der 
Organisa t ion~ sondern die S i t ua t i on  don Ausschlag, gerade wie bei einem 
Eisenbahnungliick nieht diejenigen am besten davonkommen, die zufs die 
festesten Knochen haben, sondern diejenigen, die zufg, llig die gfinstigsten 
Plg~tze einnehmen." Ganz entgegengesetzt lautet die Ansicht, die Wi elan d in 
seiner Abhandlung ,Uebor Krankheitsdisposition" in t'olgondem Satze ~ussert: 
,,Das Bestimmende fiir die jeweilige Krankhei~ scheint nicht so sehr und joden- 
fails nicht in erster Linie in der Eigenart des auslSsenden Reizes zu liegen, 
heisso er nun Tuberkelbazillus, Influenzabazillus oder Erk~iltung, sondern in 
dem Vorhandensein eines spezifischen disponierten Bodens." 
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Inse], Aufsteigen eines inselfOrmigen Windungsstfickes, Mikrogyrie, 
puerile Windungen, Warzenbildung der Windungen: doppelte Taschen, 
vielfache Deckelbildungen usw. 

Analog ]auten die neuesten anamnestischen Angaben Konr~ds  aus 
Budapest, der blos in 20 pCt. Lues allein~ in 30 pCt. mit anderen pra- 
disponierenden Momenten kombiniert, und in 57 pCt. der F/ille heredi- 
tare psychopathische Momente vorfand~ sowie die Daten Sichels~ der 
bei 3S pCt. jfidischer Paralytiker ersch~)pfendes Gehirnleben ohne Lues 
feststellte (geistige Konsumptionskrankheit), und die neueste Statistik 
SchrSders ,  derzufolge fiber 45pCt. Paralytiker ein vom Hause aus 
minderwertiges Nervensystem besassen. 

Als Hauptschwierigkeit gilt noch immer wie vor Jahren die Dia- 
gnostik de,' Paralyse: In differenziell-diagnostisciler Hinsicht muss zu- 
gegeben werden~ dass, insofern Bin t yp i sches  Bild ohne weiteres dia- 
gnostiziert werden kann, es in den a t y p i s c h e n  F a l l en  (Nacke) 
n ich t  immer  l e i ch t  is t  zu entscheiden~ ob e in fache  P a ra ly se  
oder  e in fache  z e r e b r a l e  d i f fuse  Syph i l i s  oder  s c h l i e s s l i c h  
K o m b i n a t i o n  be ider  vor l ieg t .  Die exakte Differenzierung er- 
scheint manchmal, speziell bei der juvenilen Paralyse, fast unlSslich~ 
denn zur tauschenden Aehnlichkeit in klinischer Hinsicht kommt noch 
(lie anatomische Uebereinstimmung hinzu. 

Man diirfte sich darin vielleicht einigen, dort Paralyse auszu- 
schliessen (Sp ie lmeyer ,  F i sche r ,  Oppenhe im,  S t r a u s s l e r ,  Alz- 
he lme t ,  Schaffer ) ,  wo psyehisch die Krankheitseinsicht erhalten bleibt, 
somatisch andauernde Hirndruckerscheinungen (Neuritis optiea) bestehen 
und anatomisch anstatt der spezifischen luetisehen Ver/~nderungen (End- 
arteriitis~ Gumma, gummSse Encephalitis und Meningitis) eine prim'~re 
Sklerose - -  diffuse oder herdfSrmige - -  vorliegt. 

Der letzte Punkt ist leider noch nicht ganz spruchreif. Man findet 
hie und da sowohl bei der Paralyse wie bei der multiplen Sklerose, 
sowohl bei manchen parasyphilitischen wie heredoLuetischen Hirnleiden 
(vgl. oben das Kapite] der familiaren zerebralen Diplegie) neben in- 
f i l t ra t iven~ en tz i ind l i chen ,  ang iogenen  u  p r i m a r e  
Z e r f a l l s e r s c h e i n u n g e n  an dem f u n k t i o n s t r a g e n d e n  5Ierven- 
gewebe. Die beiden Prozesse spielen sich derart mit einer gewissen 
Unabhiingigkeit nebeneinander ab, class man geradezu den Eindruck ge- 
winnt, dass verschiedene akute oder chronische Gifte in v e r s c h i e d e n e n  
Staldien i h r e r  Virulenz  oder  E n t w i c k e l u n g  sowohl schwere Ver- 
~tnderungen in den Gefiissen erzeugen (sklerotische Plaques)als genuinen 
Parenchymschwund verursachen kSnnen (metasyphilitische, metadiphthe- 
rische, metamalarische Atrophie der Nervenparenchyms: diffuse Sklerose, 
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fleckweise verteilter Markschwund). Darin ]iegt die schwerwiegende Ge- 
meinsamkeit maneher histopathologischer Z/ige bei den oben genannten 
Krankheitseinheiten. 

Ich wende mich nun zur Besprechung der i n f a n t i l - j u v e n i l e n  
und  h e r e d o - f a m i l i i ~ r e n  F o r m e n  der  T a b e s  und  P a r a l y s e .  

Zun'~chst ein Wort fiber die ~omenklatur. St r~tuss ler  gelangt 
auf Grund anatomischer und histologischer Befunde sowie klinischer Er- 
fahrungen zur Ansicht~ man k0nne in den Fiillem welche eine herediti~re 
Lues zugrunde liegt~ in gewisser Beziehung yon h e r e d i t ~ r e r  P a r a l y s e  
sprechen. Entgegen dieser Ansicht wfirde ich ffir viel zweckentsprechen- 
der halten, nur  denjenigen Formen diese Bezeichnung zu fiberlassen, 
wo die Hirnkrankheit in einer und derselben oder in aufeinander folgen- 
den Generationen geh~uft vorkommtl). 

5iach St r i~uss le r  biete die juvenile und infantil% auf Heredolues 
beruhende Paralyse regehn~ssig makro- und mikroskopische Entwicklungs- 
stSrungen~ vornehmlich im Kleinhirn lokalisiert, sie stelle somit eine 
exquisit e n d o g e n e  Erkrankung dar und stehe in verwandschaftlichen Be- 
ziehungen zu hereditaren Leiden des Zentralnervensystems~ zu den Affek- 
tionen des zerebellospinalen Systems (H~r4doataxie c~%belleuse) und zur 
juvenilen amaurotischen Idiotie oder richtiger zur familiaren zerebralcn 
Diplegi% die samtlich ebenfalls auf einer fehlerhaften Anlage des Nerven- 
systems entstehen. 

Ohne reich auf diese Frage, die schon yon mir oben eingehend er- 
5rtert wurd% aufs neue einzulassen, will ich nur darauf auflnerksam 
machen~ dass schon klinisch die Beobachtung gemacht wurde (Hirsch) ,  
dass etwa die H~lfte der sp~tter an juveniler Paralyse erkrankenden 
Individuen schon yon Kindheit an in ihrer geistigen Entwicklung zurfick- 
bleibt, und dass auch anatomo-pathologisch die angeborene Invaliditat 
des Paralytikergehirns yon Ranke~ R o n d o n i  und S c h a e f e r  beim 
Studium der juvenilen Tubes und Para]yse nachgewiesen worden ist. 
In einer grossen Reihe aus der Literatur zusammengestellter und selbst 

1) S t r~uss l e r  stfitzt sich u. a. auf Argumente~ die~ wie er behauptet 7 
ieh fiir die Aufnahme der heredo-familigren luetischen Optikusatrophie in meiner 
Arbeit :~Ueber die familigren Optikusaffektionen r geltend mache. Es handle 
sich bei mir eben um Fglle, in welehen ,die Mutter ihrerseits dasselbe Virus 
ihrem Kinde vererbt hab% mit einer Schwiiche (Locus minoris resistentiae) der 
Sehnerven. Die Heredit~it beruht also auch hier auf der fehlerhaften Anlage 
des Nervensystems trotz des ~iusseren Reizes~ der luetischen Geffisserkrankung.." 
Aus diesem Zitat~ das S t rgus s l e r  aus meiner Arbeit anffihrt~ ist eben zu er- 
sehen~ dass ich neben der Lues eine Vererbung des ~ervenleidens zur Diagnose 
einer heredo-familifiren Krankheit fordere. 
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gesammelter F~ll% wo die Lues angeerbt wurd% liess sieh in einem Drittel 
der einschlagigen Falle Tabes oder Para]yse bei Aszendenz und Deszendenz 
ebenfalls feststellen~ wobei beide Geschlechter gleich oft vertreten waren. 

Histologische Untersuehungen yon juveniler Paralyse ]iessen stets 
gewisse Veranderungen im Grosshirn (R o n d o ni) und Kleinhirn erkennen 
(Ranke ,  T r a pe t ,  Raymond ,  Nonne)~ we]ehe bei gewiihnlieher kon- 
genitaler Lues hie gefunden werden~ und nur auf frfihe E n t w i c k l u n g s -  
s tSrung und 'Minderwertigkeitszust~nde zuriickgefiihrt werden kSnnen 
(Hypoplasie des spinozerebellaren Systems und fettigo Zellendegeneration). 

In ~ihnlichem Sinne lauten die Angaben S eh a f f e r s ,  Mar ianis ,  
Raymonds ,  F o u r n i e r s ,  J o f f r o y s ,  sowie die Definition der Paralyse 
in O ber s tein ers neuester Monographie, welche in der Dementia paralytica 
eine chronische allgemeine Ern5hrungsstSrung sieht, die meist auf 
luetischer 6rundlage bei einem d i s p o n i e r t e n  [ndividuum entsteht, und 
in erster  Linie auf einem kombinierten entziindlichen und prim~ir 
degenerativen Prozess im ~Nervensystem beruht. Der ~ltere Ausspruch 
Bened ik t s :  Tabicus  non fit sed na sc i t u r  ist mit einer gewissen 
Modifikation, die ihr Obe r s t e ine r  gibt, auch jetzt ffir Tabes und 
Paralyse g/iltig: P a r a l y t i c u s  n a s c i t u r  a tque  fit~ d. h. ohne 
inva l ides  oder  schwach  a n g e l e g t e s  R t i ckenmark  kann  kein 
Gif t  eine Tabes  e rzeugen ,  ohne i nva l i de s  Gehi rn  kann ke in  
Gif t  eine P a ra ly se  erzeugen.  Wie wir sehen, ist diese Formel in 
der oben gegebenen Definition des Yererbungsproblems einigermassen 
schon enthalten. 

Pi lcz suchte irgendwelche Gesetzmiissigkeiten festzustellen in deln 
vie]gestaltigen Bilde der progressiven Paralyse derjenigen Fiille, wo das 
heredof'tmili~ire Moment in der Aetiologie eine Ro]le spielte. Erwiihnt 
sei eben, dass unter h e r e d o f a m i l i a r e r  Tabes  oder  P a r a l y s e  F/~l]e 
verstanden werden, in welchen dieselbe Krankheit in der Aszendenz und 
Deszendenz vorliegt, wobei sie abet bei ]etzterer erst im spi~teren 
Lebensalter nach einer spezifischen Infektion auftritt, und nicht auf 
heredit~r-luetischer Basis entsteht (gleiche Veranlagung und verschiedenes 
luetisches Gift). Es ergab sich, dass diese e i n i g e r m a s s e n  , , endogene"  
P a r a l y s e  bei d e r  Deszendenz  im f r i i he ren  Al ter  e i n t r i t t  und 
li~nger d a u e r t  als bei der Aszendenz, und dass sie die sp a r e r  ge- 
bo renen  Ge sc hwi s t e r  r ege lm~ss ig  in j i i nge rem Al ter  e r g r e i f t  
als die frtiher geborenen. Die Erkrankung be f~ l l t  anscheinend vor- 
zugsweise das se lbe  Gesch lech t ,  und ze ig t  insofern a n a t o m i s c h e  
U e b e r e i n s t i m m u n g  bei den F a m i l i e n m i t g l i e d e r n ,  dass die be- 
gleitende Spinalaffektion (Seitenstrang, Hinterstrang) eine gleichartige 
zu sein pflegt (Homotopie). 

krchiv f. Psychiatrie. Bd. 48. Heft 1. 9 
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XI1. Konstitutionelle, heredit~re und famili~re Psyehosen und 
Neuropsychosen. 

Wir haben eben bei Besprechung der Tabes teilweise aueh die 
Stellung der Taboparalyse und Paralyse zu den angeborenen Leiden 
erwiihnt. Wie verh~tl t  es s i ch  m i t d e r F r a g e d e r  K o n g e u i t a l i t i t t  
and  H e r e d o f a m i l i a r i t g t  bei den N e u r o p s y c h o s e n  und P s y -  
c h o s e n  par  exce l l ence : ;  In welcher Weise und ~mch welchem 
Typus vererben sich die Geisteskrankheiten, di% wie wir sahen, yon 
manehen Autoren in ihr Klassifikationsschema der hereditSxen Nerven- 
kraukheiten mit hineingezogen werden? 

Die Grundbedingung der Geisteskrankheit ist diese]b% wie die der 
mehrerwahnten 7 aus der Konstitution hervorgebenden KSrperkrankheiten~ 
n'amlieh eine schwer fassbare StOrung der Lebensvorg~inge~ der Selbst- 
regulierung des Organismus, eine verminderte Funktionsttichtigkeit und 
Widerstandskraft der psychischen Organe, eine Unfahigkeit zur Regene- 
ration gesch/idigter Teile usw. Dass die Konstitution das wichtigste, 
wenn aueh nicht das einzige Moment beim Entstehen der Psychose 
darstellt~ geben jetzt die meisten Psychiater zu. Die Psychose l~tsst 
sich nach S t a d e l m a n n ~  dessen Ansiehte,1 neuerdings auch Dubois  
verteidigt~ yon dem Zusammenwirken dreier Faktoren ableiten: 1. der 
primitiven Art, zu fiihlen und zu denken (Ffihlsanlage); 2. der augen- 
lJlicklichen geistigen Disposition, die v on verschiedenen Einfliissen abh'ang L 
~ie yon der MiidigkeiL der nicht durchgeschlafenen Nacht usw. (FilMs- 
lage) und 3. des Erlebnisses, das die Moral mehr oder weniger intensiv, 
je nach der geistigen Disposition des Individuums angreift. Nach D ubo i s 
sei die primitive Mentalitat nicht ein unabweisliches Erbstiick~ sondern 
das grgebnis zugleich der Heredit~tt und der grziehung, somit das 
Resultat endo- und exogener Momente. 

Die Ergebnisse der neueren wissenschaftlichen Untersuchungen in 
der Psyehiatrie sind zum Ausgangspunkt der Forschungen geworden~ 
welche die ganze ~tltere Erblichkeitslehre ersch~ttert und yen Grund 
auf umgestaltet haben. Das grosse Geb'and% das die Erblichkeitslehre 
einst errichtet hart% ist in den letzten Jahren Stiiek ftir StSck abgetragen 
worden, und ~vas tibrig geblieben is L sind, wie B u m k e  sich ausdrfickt, 
einzelne Triimme U die sieh eben jetzt erst langsam zu dem Fundament 
einer neuen Lehre zusammenzuschliessen scheinen. 

1st das Vorkommen organiseher heredit'arer Nerve~krankheiten relativ 
selten und deshalb statistische Sammelforschungen ziemlich schwer zu 
haben, so ist es ganz entgegengesetzt bei Geisteskrankheiten~ we es an 
Material hie gefehlt hat. Man vermisst nur eine wissenschaftlich vet- 
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wertbare Statistik, die uns als Instrument naturwissenschaft]ieher Urs,'tchen- 
forsehung dienen und fiber die Bedingungen und die Art und Weise 
der Wirksamkeit der Betastung informieren kSnnte. Die fibliche Here- 
dit~tsstatistik - -  durchaus kein Ruhmestitel tier Psychiatrie - -  is~ nach 
dem Ausdruck Wagners  ein Narkotikum~ das dem KausalitStsbediirfnis 
i,~sofern eine trfigerisehe Befriedi~ung gewi~hrt~ dass der Arzt glaubt~ 
das atiologische R~tsel ge|Sst zu habe% wenn er in derseIben Faro|lie 
Faile yon Geistes- oder Nervenkrankheit naehweisen kann. Wagner  hat 
unl.mgst an der Hand zweier grSsserer statistischer Arbeiten yon Kol le r  
und yon Diem die Frage der ,erbliehen Belastung" in der P s y c h i a t r i e  
einer kritischen Revision unterworfen and mehrere f~ndamentale Fehler- 
q~eliea gefanden. Manchen derselben begegneten wit schon be| Be- 
sprechung der Nervenleiden. 

Zun~chst s t eh t  der Hered i t i~ t ss ta t i s t ik  der G e i s t e s k r a n k e u  
keine  S t a t i s t i k  der Gesunden gegeniiber~ weswegen auch hier, 
wie in der oben besprochenen Blutsverwandtschaftsfrage: Koinzidenz and 
Kausalitlit verweehselt werden. Daher kommt es auch~ dass, indem 
einzeine gediegene Psyehiater be| dieser oder jener Form der Psychose 
30 bis 50 pCt hereditiirer Belastung notieren, Kel le r  59 pCt, Diem 
sogar 67 pCt. der Gesanden erblich belastet fanden. 

Zwei weitere Fehlerquellen entstammen der nicht erzieltet~ Einigung: 
einerseits fiber den Begr i f f  der e r b l i c h e n  Be las tung  und Ent-  
a r t u n g  und andererseits fiber die A u s d e h n u n g  des Kreises der  
F a m i l i e n a n g e h S r i g e n  und Aszendenten~ deren A n o m a l i e n  be- 
l a s t ende  Bedeu tung  besi tzen sollen. Wiewichtig das ist~ beweist 
die Tatsach% dass die Statistik verschiedener lrrenansta|ten und ver- 
sehiedener Staaten auf eine grSssere oder geringere Anzahl der seiten- 
verwandten Familienmitglieder die Untersuchung ausdehnt und eine 
grSssere oder geringere Zahl fraglieher Momente als belastend ansieht 
(Trunksueht, Suicid). Es sind also H e r e d i t a t s z i f f e r n  auch nur  
dann  m i t e i u a n d e r  v e r g l e i c h b a r ,  wenn sie nach dense lben  
Methoden erhoben~ d. h. wenn die Zahl  der b e r [ i c k s i c h t i g t e n  
F a m i l i e n m i t g l i e d e r  und die Zahl  der in B e t r a c h t  gezogenen  
B e l a s t u n g s m o m e n t e  d iese lbe  |st. Schon durch Nichtberiicksichti- 
gung dieses Umstandes verhfillt die Statistik die Tatsachen und lasst 
den Unterschied in der Belastung Geistesgesunder und Geisteskrauker 
kleiner erscheinen, als er wirklich |st. 

Am pragnantesteu werden die Resultate~ wean man die eben ge- 
nannten Fehlerquellen eliminiert. Zieht man nut" die direktc und nur 
durch Geistesst(irung der Eltern bedingte Belastung in Betracht, so wird 
im Koller-Diemschen Material die heredit~re Belastung der Geistes- 

9* 
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kranken 5 - -6maI  so gross, als die der Gesunden, wShrend man 
sie nach der alten kumulativen Methode nur etwa 1/~ hSher ge- 
funden hatte. 

Eine weitere Fehlerquelle: dutch welche statistische Mangel uud Uu- 
genauigkeiten verschleiert werden, ist die n i ch t  v o r s i c h t i g e  Aus-  
s e h e i d u n g  der Ffi l le  exo- und e n d o g e n e r  Natur .  Es wiederholt 
sich bier im psychiatrischen Teil~ was obea im neurologisehen eingehend 
besprochen wurde. Wir wissen jetzt ganz genau: dass es neben der 
angeborenen Neurasthenie eine erworbene ErschSpfungsneurasthenie gibt, 
nebea der kongenitalen spastischen Spinalparalyse eir~e akquirierte 
existiert: neben der degenerativen eine toxisctle~ ererbte Epilepsie, und 
dasselbe seheint auch fiir manehe Formen yon Psychosen (Hebephrenie) 
Geltung zu haben. 

Es wird geradezu die yon m,~nehen Autoren (Sichel)  statistisch 
festgestellte Tatsache: dass trotz des h~tufigeren Vorkommens yon Geistes- 
und NervenstiSrungen bei den Juden die Epilepsie und der Alkoholismus 
bei denselben selteuer sind als bei den Nichtjuden, darauf zurfickgefiihrt 
(Bratz): dass das Minus an Epilepsie durch das Minus yon Alkohol- 
vergiftung der Erzeuger trotz deren st~rkeren neuropathischen Belastung 
bedingt ist. Das Ineinandergreifen des exo- und endogenen Momentes 
tritt bier gauz eklatant zu Tage. 

Wo ungleichartige Vererbung vorliegt, handelt es sich nach Wagner  
hi~ufig nicht um Vererbung, sondern mn denjenigen: oben yon uns bei 
Besprechung der Ansichten Martius~ Z ieg le r s  und H a m b u r g e r s  
ventilierten Vorgang der Forelschen Keimsehfidigung. Es kann durch 
irgeud eine toxische oder infektiSse Seh'~dlichkeit die Entwickelungs- 
fahigkeit des Keimes uoch w~thrend seines Verweilens im KSi-per des 
Erzeugers beeintr~ehtigt worden sein und die individuelle Entwickelung 
infolgedessen eine abnorme Richtung genommen haben. Das wiirde damn 
yon demselben 6esiehtspunkte aus zu betrachten sein, wie eine die in- 
dividuelle Entwicke]ung beeintrachtigende Sch~tdigung~ die nach dem 
Zeugungsakte auf den Keim eingewirkt hat: also irgend eine intrauterin 
oder selbst in der ersten Zeit des Extrauterinlebens wirkende Schi~d- 
liehkeit. Dadurch kann bei dem Deszendenten unter anderem auch eine 
Psyehose oder Neurose entsteben, die yon der des Aszendenten ganz 
verschieden seiu kann: das ist abet nicht Vererbung im eigentlichen 
Wortsinne. Und dass  so lche :  durch  Keimsch~td igung  e r w o r b e n e  
St i i rungen auf  dem Wege der Vere rbung  w e l t e r  f o r t g e p f l a n z t  
werden  kiinnen~ is t  dureh  n ieh t s  erwiesen.  So wfirden sich 
z.B. erkl~ren lassen die Erkrankungen~ die bei der Oeszendenz des 
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Trinkets vorkommen 1) bzw. der eigentiimliehe Z~sammenhang zwischen 
Paralyse der Erzeuger und gewissen Formen yon Hebephrenie 
beim Deszendenten. Hier ist dis Syphilis das Bindeglied, denn den- 
selben Effekt kann aueh die Syphilis des Erzeugers ohne alle Para- 
lyse seinerseits haben. 

D a s i s t  eben~ wie sehon betont wurde~ im wissensehaftliehen 
Sinne keine Vererbung~ da der Akt der Vererbung mit dem Ab- 
sehluss der Verselimelzung der Gesehleehtszellen vollendet ist. 

Der Disposition, der erhShten Anlage zur GeistesstSrung soil naeh 
Wagner ,  der dis gleieh- und ungleiehartige Heredit~tt streng getrennt 
sehen will, eine verminderte Anlage gegenfiberstehen~ richtiger~ eine 
hShere Widerstandskraft oder Immunitat gegen GeistesstSrung. Sow ohl  
D i spos i t i on  als  ihr  k o m p l e m e n t i i r e r  B e g r i f f  I m m u n i t a t  i s t  
e r b l i e h  f i b e r t r a g b a r  und kann sieh dutch Summation der vfiterliehen 
und mfitterliehen Eigensehaften steigern. Im Sinne einer solehen Im- 
munitlit k6nnen die Ergebnisse der Kol le r -Diemsehen  Statistik ge- 
deutet werden~ dass GeistesstSrungen bei Onkeln und Tauten nieht als 
Ausdruek einer Disposition zur Psyehose angesehen werden dfirfen, class 
die Nervenkrankheiten~ oder wenigstens eine grosse Anzahl tier als 
Nervenkrankheiten zusammengefassten St6rungen mit den Psyehosen in 
gar keinem Zusammenhang sieh befinden oder in einer Art Aus- 
sehliessungsverhaltnis stehen, dass die Mitglieder der Familien~ in denen 
Nervenkrankheiten vorkommen, Immuniti~t gegen Geistesst6rung haben 
(eine sehon yon Orehansky  festgestellte Tatsaehe). Es ist iibrigens 
a priori selbstverstitndlich, dass die belastende Bedeutung einer Apoplexie 
trod Hysterie, einer Myelitis and Tabes, einer Migrline und Paralysis 
agitans, nieht gleieh wert sein kann~ wie es gewShnlich allgemein yon 

1) Ich lasso hier ganz bei Seite die alte, unlgngst aufs Neue yon N/icke 
und Hoppe in Fluss gebrachte ErSrterung tier Frage des blastophtorisehen 
degeneriendon Einflusses der Zeugung im l~ausch und der Verwertbarkeit and 
Zoverlgssigkeit desjenigen Tatsaehenmaterials, demzufolge sine Zeugung im 
Hungerzustande oder w~hrend des Affektes ffir die Naehkommensehaft sehiid- 
lieh sein sell. 

Interessant sind in dieser Hinsieht manehe historiseh-medizinisehe Daten. 
Nach einer altrSmisehenLegende verdaukt dor hinkendeVulkan soineMissbildung 
der Tatsache, dass er veto Jupiter im Rausoh gezougt warde. Im altertiimliehen 
Karthago war es den Neuverm~hlten verboten~ auf der Hochzoit Wein zu trinken. 
Nach dem Talmud werden schw~iehliehe Kinder gezeugt~ sobald der Vater den 
Koitus vollffihrt naeh einemAderlass~ und wird die Nachkommensehaft zuKrank- 
heiten disponiert, sobald zufi~llig die Mutter w~hrend der sexuellen Betiitigung 
k6rperlich heruntergekommen odor psychiseh deprimiert ist. 
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einer ,Nervenkrankheit" in den Anamnesen vorausgesetzt wird. Diese 
Verallgemeinerung ist zweifellos nicht anglingig. Ungeachtet der innigen 
fimktionellen und anatomischen Beziellungen innerhalb des Nervensystems 
sind die Begriffe tier neuro- und psychopatischen Minderwertigkeit resp. 
Degeneration nicht zu identifizieren und als einheitlich zu werten. Eben- 
sowenig ist es gestattet~ neurologische und psychopathologische Fehl- 
anlage so ohne weiteres und im allgemeinen gleichzusetzen. 

Was die Stellung der einzelnen Psychosen zueinander anbelangt, 
so negieren manche eine einheitliche Disposition. Es existiert aueh 
keine einheitliche familiare Disposition zu Herz- oder Lungen- oder 
Hautkrankheiten. ,Es  g ib t  v e r s e h i e d e n e  F o r m e n  yon Ge i s t e s -  
s t b r u n g e n  und diese  v e r s c h i e d e n e n  F o r m e n  se tzen  v e r s e h i e -  
dene D i s p o s i t i o n e n  vo raus ,  derea mehrere gelegentlich in einem 
Individuum zusammenfallen kbnnen" (Wagner).  

P i lcz  hat an einem grbsseren Material yon diagnostisch ziemlich 
klaren F~llen mi'~ ~orliegender psychopathischer Belastung seitens tier 
Eltern die Desiderate der neueren Statistiken auf ihre Richtigkeit naeh- 
gepriift. Gibt es, sagt er, eine einheitliche Disposition, eine Veran- 
lagung schleehtweg, dann muss man erwarten, bei den verschiedeneu 
Krankheitsformen quantitativ und qualitativ beilfiufig dieselben belastenden 
Momente anzntreffen. Die Ergebnisse seiner Statistik sind jedoeh ganz 
anders ausgefallen. Kurz resumiert, la~ten sic etwa folgendermassen: 

Die e r b l i c h  f i b e r t r a g b a r e  V e r a n l a g u n g  zu e iner  psy-  
c h i s c h e n  E r k r a n k u n g  ist  je  nach der  s p e z i e l l e n  k l i ~ i s e b e u  
E r s c h e i n n n g s f o r m  q u a l i t a t i v  und q u a n t i t a t i v  ve r sch ieden .  

In qualitativer Hinsicht darf zun~ichst ganz allgemein gesagt werden, 
dass die erbliche Belastung je naeh der speziellen Krankheitsform in 
verschiedeneH Momenten besteht~ dass es s o m i t  v e r s e h i e d e n e  
D i spos i t i onen  gibt.  

K r e i e h g a u e r  hat ill den Grundzfigen dasseIbe geftmde~ am 
Material tier Freiburger Klinik, was Pi lcz "tin Material der Wiener 
Klinik festgestellt hatte. Nach Aussehluss der exogenen Erkrankungen 
zeigte sich fiber die H~ilfte vblliger Gleichartigkeit der Vererbu~g im 
engsten Sinne. Wenn man aber Melancholie~ Manie, zirkul~ire ]'sychosen 
und Melancholie des Rfickbildungsalters einerseits~ die Katatonie, Hebe- 
phrenie und Dementia paranoides andererseits zu einer Gruppe zusammen- 
fasste: so bestand Gleichartigkeit tier u in etwa 3/4: der t~'blle. 
Und diese Prozentzahl der Gleichartigkeit stieg sogar aaf 100 pCt., 
wenn man die Dementia praecox allen anderen endogenen Psvchosen 
gcgenfiberstellte. Diese Tatsaehe bildet also eine gewisse Best,~tigung 
tier Krhpel inschen Gruppierung der Psyehosen. 
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Was die psychotische direkte Heredit~t betrifft, vom Aszendenten 
auf die Deszendenten, so g i l t  a lso mit  gewis sen  A u s n a h m e n  das 
6 e s e t z  der  g l e i c h a r t i g e n  Heredi t~, t  (Sioli ,  T igges ,  Jung ,  
Vors ter ,  FSrster~ S t r o h m a y e r ,  Mugdan).  

Wie aus einer statistischen Zusammenstellung (Sehlub) yon 
Psychosen bei Geschwistern zu ersehen ist~ erkranken Geschwister Jn 
75 pCt.: Brfider in 90 pCt. und Zwillinge :fast in 1OO pCt gleicllartig~ 
auch wenn ihre ~usseren Lebensschicksale auseinandergehen. 

Aus dieser Erfahrungstatsaehe folgt, dass umgekehrt ei n g e w iss  e r 
A n t a g o n i s m u s  z wi s ehen  den v e r s c h i e d e n e n F o r m e n  h e r r s e h e n  
m fi s s e. Dieses AusschliessungsverhKltnis ist konstatiert worden: zwischen 
Paralyse und der Moral insanity~ zwischen Paralyse und den periodischen 
Psychosen~ zwischen Hebephrenie und dem manisch-depressiven lrresein 
(Vors te r :  FS r s t e r ,  Weygand)~ zwisehen chronischer Paranoia und 
den sog. affektiven Psychosen (Sioli~ Berze~ S t r o h m a y e r ) .  

Die e p i l e p t i s e h e n  und a l k o h o l i s e h e n  P s y e h o s e n  df i r fen 
zwar  q u a n t i t a t i v  zu den h e r e d i t ' ~ r - d e g e n e r a t i v e n  G e i s t e s -  
s t S r u n g e n  g e r e c h n e t  werden~ die p s y c h o t i s e h e  d i r e k t e  
H e r e d i t ~ t  s p i e l t  abe r  g e r a d e  bei  d iesen  p e r i o d i s c h  auf-  
t r e t e n d e n  G e i s t e s s t S r u n g e n  eine g e r i n g e r e  Rolle.  In ihrer 
Aszendenz findet man neben dem Alkoho]ismus h~ufig die bekanntesten 
periodischen Neurosen: Migr~ne und Epilepsie. 

Bra tz  sprieht neuerdings yon ,:drei he:'edit'~ren Vererbungskreisen~'~ 
die sich gegenseitig bei der Vererbung ausschliessen: manisch.depressiver~ 
katatoniseh-hebephreniseher und epileptisch-imbeziller. 

G e l e g e n t l i c h  wird die , P e r i o d i z i t f i t "  als  so lche  v e r e r b t ,  
so dass in Familien~ in welehen periodische Psychosen zu Hause sind, 
GeistesstSrungen, die an sich ihrem Verlaufe nach ffir gewShnlieh 
keinerlei Periodizit~t darbieten (z. B. Hebephrenie~ Moral insanity~ 
Paralyse), einen exquisit zirkul/iren oder periodischen Typus erkennen 
]assen. Es wfirde daraus meines Erachtens zu sehliessen sein~ dass~ 
wie es schon O p p e n h e i m  bei manchen Herderkrankungen des Gehirns 
vermutet hat~ in der Organisation des Nervensystems einzelner Individuen 
die Disposition zu einem periodischen~ rhythmisehen Auftreten yon 
Kr'mkheitszust~nden begrfindet ist, welche in der RegeI latent bleibt~ 
bis sic dm'ch eine das Gehirn treffende Sch~dlichkeit geweckt wird in 
Form einer Neurose, Psyehose oder organischen Affektion. Z iehen  be- 
zeichnet ebenfa]ls die Periodizit~tt und Zirkularitfit der Psychosen nut 
als a u x i l i ~ r e n  N e b e n z u g  derselben. 

In der grossen Gruppe der D e m e n t i a  praeeox~ die sieh den 
,heredit~r-degenerativen ~ endogenen Formen n~hert~ nimmt die nicht 
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katatone Form insofern eine Sonderstellung ein, als bei ihr~ sofern 
,,scheinbare" Hereditlit vorliegt, vorzugsweise Alkoholismus, progressive 
Paralyse und Taboparalyse nachweisbar sind mit bekannter Aetiologie 
exogener Natur. Besondere Schwierigkeiten bereitet in klassifikatorischer 
Hinsicht die Katatonie in der letzten Zeit, als man eine Friih-und Spat- 
form derselben kennen lernte. Erstere (Dementia praecoeissima) pflegte 
in der Regel zur angeborenen Idiotie gez~thlt zu werden: bei der letzteren 
(Sp~itkatatonie) kamen hauptsitchlich in Betracht das manisch-depressive 
Irresein, die beginnende Dementia senilis~ die diffuse arteriosklerotische 
Enzephalitis und die atypische Paralyse, 

Ungle ich  wen ige r  b e l a s t e t  als die fibrigen Formen psychischer 
Erkrankung sind die Ament ia ,  Demen t i a  p raecox  in i h r e r  
n ich t  k a t a t o n e n  Form~ die Dement ia  p a r a l y t i c a ,  sen i l i s  und 
p o s t a p o p l e c t i c a .  S~imtliche eben genannten Psychosen sind~ worauf 
ieh noeh aufmerksam maehen mSeht% wahrseheinlich exogenen Ur- 
sprungs~ auf syphilitisehen b arteriosklerotisehem~ akut infektiSsem und 
autointoxikatorisehem Boden entstanden. Die E r k e n n u n g  der Endo- 
geni t l i t  b le ib t  somit  in der P s y e h i a t r i e  die H a u p t s a e h e ,  
ganz ~thnlieb~ wie es bei den o r g a n i s e h e n N e r v e n k r a n k h e i t e n  
der Fa l l  ist. 

XlII. hllgemeine Prognose und Prophylaxe der heredo-famililiren 
Leiden. 

Die Stellung der P rognose  in der grossen Gruppe der angeborenen 
und heredofamili~tren Leiden ist relativ leicht. 

Es gilt zunS~ehst als Hauptregel~ die genaue Qualifizierung des 
Einzelfalles durchzufiihren: speziell diejenigen FS~lle auszuschliessen, die 
eigentlich nicht angeboren sind im Sinne der yon vornherein gegebenen 
und leicht vererbbaren Keimbeschaffenheit, sondern die erworben sind 
im embryonalen Leben oder in den ersten Lebensjahren. Endogen be- 
dingt kann somit beispielsweise ein Fall yon Schwaehsinn sein infolge 
angeborener Anomalie des Zentralnervensystems, infolge kongenital 
mangelhaften Baues und Funktion der Driisen mit innerer Sekretion 
und infolge ererbter kardiovaskul~rer Entwieklungshemmungen. 

"]nsofern das angeborene Leiden s c h e i n b a r  endogen  ist und ein 
Residuum darstellt eines fStal durehgemachteu entzfindlieh-infekti6sen 
oder traumatisehen Prozesses (Meningoencephalitis foetalis), so kSnnen 
wir ohne weiteres die Prognose als sehleeht auffassen und auf einen 
R[iekgang kaum hoffen. 

Ganz anders yet'halt sieh die Saehe bei den auf D y sg l an d u l i sm u s  
beruhenden Gehirn- und K0rperanomalien. Hier kann gelegentlieh sehr 
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viel geleistet werdeu (Myxoedema foetale~ Athyreoidismus congenitus, 
Kretinismus, Psychoinfantilismus). Der Verlust der Funktion der Drfisen 
mit innerer Sekretion hat im Kindesalter eine viel grSssere Bedeutung 
ffir die KSrperentwickelung als nach Beendigung der Pubert~t. Das sog. 
innere Drfisensystem steht untereinander und mit dem Zentralnerven- 
system in viel engerem regulierenden Zusammenhang vor der Geburt 
und w:~thrend der Kindheit~ und die Fo]gen ffir die somatische und 
geistige Entwickelung des betreffenden Individuums mfissen in diesem 
Alter natiirlich erheblich umfangreichere, allgemeinere sein: als wenn sie 
erst im vorgerfickteren Lebensalter betroffen werden. We Keim-  
sch i id igung  vorliegt auf dem Boden germinativer Infektion infolge 
elterlicher Tuberkulos% Alkoholismns and Laes: ist die Prognose ziemlich 
schieeht, bei angeborener: auf plazent~rer Infektion beruhender heredo-lue- 
tischer E n t a r  tun g d e r F r u c h t ist die Prognose viel gfinstiger zu stellen. 

Dass auch bei den re in  e n d o g e n e n  h e r e d o - f a m i l i a r o n  Krank -  
he i t en  die Prognose desto ungiinstiger ist, je frfiher die ersten 
Symptome des Leidens sich einstellen~ beweist am besten der Vergleich 
der fr/ihinfantilen und spatinfantilen zerebralen Diplegie, der infantilen 
h6r~do-ataxie c6r6belleuse Maries  und der juvenilen Fr iedre ichsehen  
Ataxie, der gewShnlichen virilen Duchenne-Arauschen  Myelopathie 
und der friihinfantilen Polioatrophia anterior "~Terdnig-Hoffmanns,  
dec juvenilen Erbsehen Dystrophie und der infantilen Duchenneschen 
Pseudohypertrophi% der angeborenen Thomsenschen Krankheit und der 
scheirJbar spat erworbenen Myotonie. Speziell gilt diese prognostische 
Regel fiir die Schwachsinnsgruppe, sewohl ffir die Idiotie: ]mi)ezillitat 
und Debilitat, als fiir den geuerellen nnd partiellen Psychoinfantilismus. 
Prog~-edient sind die meisten, stationer die Ausnahmefalle. Problematisch 
ist die Heilung einzelner F~tlle (muskulare Dystrophie und Psendohyper- 
tr'ophie - -  Mar ina ,  J end ras s ik~  Erb). 

Soil ein Weft fiber die P r o p h y l a x e  der  h e r e d o f a m i l i ~ r e n  
Le iden  gesagt werden, so muss zuni~chst die Tatsaehe registriert werden~ 
dass der in m a n c h e r  H i n s i c h t  f i b e r t r i e b e n e  H u m a n i s m u s  die Aus- 
r o t t u n g  der  D e g e n e r a t i o n  v e r h i n d e r t :  indem er der nat/~irlichen 
Auswahl, d: h. den natiirlichen Verbesserungsfaktoren der Rasse (grSssere 
Resistenz der besser Entwickelten, leichterer Untergang der Minder- 
wertigen im Kampf urns Dasein) leider im Wege steht und der 
natiirlichen Selbstreinigung des Volkes entgegenarbeitet. Die Entarteten~ 
und abnorm Entwickelten werden mit kiinstlichen Mitteln geschtitzt, 
und die MSglichkeit ihrer Fortpflanzung wird gar nicht beschr~inkt: 
kurznm ein Vorgehen: das den Tierziichter zu grunde richten wfirde. 
Dutch bewusste Vernachllissigung und Beiseitelassen der prophylak- 
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tischen Individualhygiene liesse sich wahrscheinlich die Menschheit auf 
kfirzestem Wege dem Zustande entgegenffihren, wo auch der letzte faule 
Ast vom Baum der Menschheit abgestossen ist. 

Es ist streng zu trennen die pe r sSn l i che  yon der Rassen-  und 
der F a m i l i e n p r o p h y l a x e .  Von der ersteren l'~sst sich nicht viel 
sagen. Bedeutend mehr kann die Gesellschaft Krankheit und Ungliick 
verhfiten dutch Yorbeugungsmassregeln seitens der verdachtigen Familien. 
Wenn es aueh richtig ist, dass die Heilungsaussichten eines Menschen, 
der plStzlieh an Manie oder an Melaneholie erkrankt ist, absolut gute 
sind~ und dass seine Chancen, sparer wieder zn erkranken~ keine grSsseren 
sind~ als bei vielen k6rper]ichen Krankheiten~ die wie Gelenkrheumatismus 
ab und zu rezidivieren~ so ist es jedoch viel ernster~ wo erbliehe Be- 
lastungsmomente vorliegen. Da erscheint immer dringender die Not- 
wendigkeit, in tier Familie Vorkehrung zu treffen gegen die Degeneration, 
die Entartung der Rasse. welehe nicht nut BevSIkernngssehichten, 
sondern aueh Kinder und Kindeskinder heimsueht. 

Als erste Regel gilt es~ solehe Familien vor den keimsch~idigenden 
Wirkungen der hauptsachlichsten Volksgifte zu hfiten: des Alkoho i s  
und der Syphilis~ die eine Entartung ganzer Geschlechter bedingen 
kSnnen, indem sie verhangnisvolle Einflfisse auf Lebensfahigkei L kSrper- 
liche und geistige Gesundheit der Nachkommen und Verheerungen im 
werdenden Geschleehte ausfiben. 

Auf eine ganze Reihe yon Schgdigungen des Kulturlebens hat un- 
l~ingst Kr~pel in ,  dem ich hier folg% hingewiesen, die in psychisch 
pr-~disponierten Familien~ insbesondere prophylaktisch zu beriieksichtigen 
sind~ um nicht Rassendegeneration herbeizuffihren. 

Das Kul tu r ]eben  raubt uns zuweilen unsere Freiheit, indem es 
uns durch die Ketten tausendfacher Pflicht in das soziale Gemeinschafts- 
getriebe unlSsbm' einffigt, und uns aus unseren Verh~dtnissen zur Natur 
lostrennt. Die Pfiiehten und Rficksichten waehsen, der Wirkungskreis 
dehnt sich au% der Wille wird dauernd dureh Ueberlegungen~ Bedenken 
und Sorgen beeinflusst~ und dnreh fiberm~ssige Anspannung erlahmt. 
Auf der anderen 8eite gewahrt uns abet die Entwicklung des ku[turellen 
Gemeinschaftslebens weltgehenden Schutz. Wir werden durch die Maeht 
des Staates und die Hilfsmittel der Wissensehaft gesicher L wit" geraten 
in unbedingte Abhgngigkeit yon den Kultureinrichtungen, wir werden 
unselbstfindig und hilflos~ sobald uns die genannten Hili\smitte] nicht 
zu Gebote stehen. Dieses Aussehe iden  aus dem Leben in der 
Na tu r  und aus dem Kampfe  mit  ih ren  Einf i i issen bed ingt  
D o m e s t i k a t i o n ,  Verweichlichm~g mit naehfolgender Abschw~[ehung der 
Lebensz'~higkeit, Abnahme der Fruehtbarkeit m,d der Widerstandskraft 
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gegen s ch w'~ch en d e Einfiiisse (hfiufige metasyphilitische Organopathien~ 
wie Tabes und Para|yse bei den hOchsten Kulturstufen). 

Die Entfernung yon der Natur wirkt auch bei jenem Vorgange 
sch~digend~ den wit" P r o l e t a r i s i e r u n g  nennen. Die Verelendung der 
grossst'Sdtischen BevSlkerung zieht als schwerste Folge Verlust yon 
frischer Luft, Licht, Sonne und Bewegungsfreibeit naeh sich, neben der 
Mangelhaftigkeit der Ern~hrung und den sitt|ichen Sch~den der Zu- 
sammenpferchung. Die Folgen dieser Art yon Domestikation sind 
wiederum Verktimmerung und Lebensschwache. 

Eine weitere Gefahr fiir den Bestand der Rasse bildet die ein- 
se i t ige  Zi ichtung ge i s t i ge r  E i g e n s c h a f t e n ,  unter VernachlS.ssigung 
des K6rpers und namentlieh aneh der Willensentwiekelung. 

Als letzte Wirkung der Domestikationseinflfisse ist die Ab- 
schw'~chung der na t f i r l i chen  Tr iebe  zu nennen: des Selbst- 
erba|tungstriebes, des Nahrungstriebes, des Schlafbediirfnisses und des 
Arterhaltungstriebes, - -  Abschw~chung, die a]s haufige Begleiterscheinnng 
psychopathischer Zusti~nde be[m Kulturmenschen beobachtet wird. 

Bei allan diesen Kulturschiidigungen haben wir nach KrS.pelin 
neben der Wirkung auf den Einzelnen noeh mit einer fortschreitenden 
Verschlechterung der Rasse nach bestimmten Richtungen bin, mit einer 
E n t a r t u n g  zu rechnen, gegen die eben die prophylaktischen Mass- 
regeln zu kampfen haben. 

Als wei tere  Regel  g i l t  kS, n e u r o p s y c h o p a t h i s e h  ver-  
a n l a g t e n  F a m i l i e n  viel f remdes ,  f r i sches  und gesundes  Blur 
zuzufi ibren.  Je besser die Gesamtkonstitution der Eltern, desto mehr 
die Aussicht auf gute Nachkommenschaft. 

Manche Kliniker (Massalongo) sehlagen auch vet die l%giinstigung 
und Prihniierung der Heirat besonders gut konstituierter Menschen. 

Leider  sind die s e x u e l l e n S y m p a t h i e n  psycho-  und neuro-  
p a t h i s e h e r  Ind iv iduen  zu e i n a n d e r  a l lgemein  bekannt~ 
spez ie l l  un te r  Yerwandten.  in solchen F'~llen ist die Heirat Bluts- 
wandter mit aller Energie und Rficksiehtslosigkeit zu verhindernl). 
Nut bei bez i ig l ieh  e r b l i c h e r  K r a n k h e i t e n  t a d e l l o s e r  Abnen-  
tafel~ die mindes tens  drei  Gene ra t i onen  umfassen  sell, w~tre 
ein Konsens wohl e r laubt ,  wobei man sich abet erinnern mag, class 

1) Zur Hebung der Rasse gestattete Lykurg in Spart% dass MAnner ihre 
Frauen vertauschten, und dass Greise Jiinglinge zu ihren Stellvertretern er- 
nannten, --- ein kaum besser denkbares radikales Mittel zur Erneuerung der 
l~asse und zur Vorbeugung der drohenden physischen und psychischen Ent- 
artung eines Kulturvolkes. 
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die V e r w a n d t e n e h e n  geradezu ein Prfifstein auf gewisse seltene 
pathologisehe Anlagen sind. 

Vom ~rztliehen Standpunkte ist ganz allgemein yon Blutverwandten- 
Ehe abzuraten~ selbst dann, wenn die Ehekandidaten im gewShn|iehen 
Sinne heredit~r absolut unbelastet erseheinen. Denn bei der t a t s ~ e h l i e h  
bestehenden grossen Schwierigkeit, ffir den Einzelfall zureiehendes 
genealogisehes Material zu besehaffen~ das auch nut fiber die aller- 
n~ehste Aszendenz hinausgeht, k6nnen wit hie wissen~ meint Mar t ius  im 
Anschluss an Kraus~ ob nieht der mit der Konsanguinit~t immer ver- 
bundene Ahnenverlust eine Kumulation latenter sch~dlieher Determinanten 
bedingt~ die nun bei den Kindern zum Yorsehein kommt. 

Wo matriarchale Heredit~t vorliegt, gilt es dureh eine kf inst-  
l i ehe  G e g e n s e l e k t i o n  die weitere Entwiekelung zu verhiudern; so ge- 
schieht es in manchen Gegenden (Graubfinden)~ wo die H~omophilie 
verbreitet ist~ dass eine Anzah! yon BlutertOehtern - - a u e h  die gesunden 
- -  in der Bluterfamilie sieh entschliessen, auf Naehkommensehaft zu 
verziehten, um das Leiden zum Aussterben zu bringen. Bei der 
heredit~ren Epilepsiea)~ Chorea und ~hnliehen spat ausbreehenden 
Krankheiten sollten die Heiratstermine womSglieh lange versehoben~ 
bzw. ganz aufgegeben werden. 

Wo der "~rztliehe E in f ln s s  und B e l e h r u n g ,  der  H inwe i s  
auf  die d r o h e n d e n  G e f a h r e n  der  K u m u l i e r u n g  der  E r b l i c h -  
ke i t  in der  N a e h k o m m e n s e h a f t  n ich t  v o r z u b e u g e n  v e r m a g ,  
do r t  dfirf te  d u t c h  behOrd l i ehe  Massnahmen~ du t ch  gese tz -  
g e b e r i s e h e s  E i n s e h r e i t e n  und E i n s e h r ~ n k u n g  der Fur t -  
p f l a n z u n g  yon v o r a u s s i e h t l i e h  k r a n k h a f t e n  Va r i a t i onen  der 
V e r m e h r u n g  der  e r b l i c h  s c h w e r  B e l a s t e t e n  e n t g e g e n z u t r e t e n  
sein. Zu den Zukuuftsforderungen seitens der Staatsgesetze bei ererbten 
Krankheitsanlagen und sehon bestehenden Krankheiten gehOren: pflieht- 
gemiisse Untersuchung aller Ehestandskandidaten: Statuierung staatlicher 
Ehenverbot% Erleiehterung der Ehescheidung~ strenge straf- und bfirger- 
reehtliche Bestimmmlg ffir F~lle sehuldbarer Verheimliehung eines 
Familienleidens, Aufhebung der absoluten Schweigepilieht der Aerzte 
und des Berufsgeheimnisses~ wo aller Voraussicht nach Unglfiek ge- 
schehen kann. 

Solange man nicht gesetzlieh di% viel Krankheit und Unglfiek 
bringenden Ehen yon Tuberkul6sen, Syphilitisehen und Alkoholikern 

1) lnteressant ist die Tatsach% dass der Talmud den erblichen Charakter 
der Epilepsie kennt~ vor ehelicherVerbindung mit einer derartigen Familie warnt 
und beiVerheimlichung des Leidens eine Scheidung des Ehepaares ohne weiteres 
znl~sst. 
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verhindert, ist ein Gesetz ungerechtfertigt~ das Ehen unter b]utsver- 
wandten lndividuen, die gesund sind, verhindern wfirde. Anders ver- 
h~lt es sich bei den Ehen blutsverwandter Psycho- oder Neuropathen, 
bei denen z w e i g e s c h l e c h t i g e  Vererbung droht. 

[m amerikanischen Staat Minnesota ist vor Jahren ein Gesetz- 
entwurf eingebracht worden, nach welchem vor  der  E h e s e h l i e s s u n g  
ein G e s u n d h e i t s s c h e i n  vorgelegt werden muss, und die Heirat mit 
einer geisteskranken, epileptischen oder schwachsinnigen Person dutch 
betrachtliche Gel& und Gef~mgnisstrafen bedroht wird. 

Um die Sehwierigkeit der Grenzfestsetzung zwischen geistiger Gesund- 
heit und Krankheit zu vermeiden, g]aubt Weygand  eine K l a s s i f i z i e r u n g  
der  G e i s t e s k r a n k e n  in dre i  G r u p p e n  durchffihren zu m/issen. Er 
unterscheidet in psychischer Hinsicht einwandfreie Personen, leicht ge- 
fi~hrdete und schliesslieh psychisch Kranke und schwer bedrohte 
Personen, und verbietet das Heiraten einer Person aus der letzten Gruppe 
au[: jeden Fall~ wlthrend es den beiden ersten Gruppeu erlaubt ist, 
mit der Einschr~tnkung, dass nicht beide Teile zur zweiten Gruppe ge- 
hSren. 

Abgesehen davon, dass es eine missliche Sache ist, wissenschaft- 
liche Erfahrung in Gesetzesparagraphen umzusetzen, diirfte jedermann, 
der fiir eine Art medizinischen Ehenkonsenses p]adiert, mit den neuesten~ 
oben besproehenen Ergebnissen der genealogischen Studien vertraut sein. 
Letztere ergaben ni~mlich, dass weder einseitige schwere erbliche Be- 
lastung, noeh Inzucht~ noeh konvergierende Belastung schlechthin zur 
Degeneration fiihren miissen,  sondern, dass nur das Zusammentreffen 
zweier familii~rer gleichsinniger Erbschaftskadres verh~tngnisvoll werden 
kann. Die Naturwissensehaft-  meint ganz mit Recht R e d l i c h  - -  er- 
gibt fiberall fiiessende Uebergi~ng% w~hrend das juridische Gesetz nur 
Positives und Negatives kennt, iiberail scharfe Grenzen statuiert, auf 
Jahrzehnte, oft noch li~nger hinausl einen Standpunkt der Wissenschaft 
fixiert, der l'~ngst veraltet und fiberholt ist. Da erscheint nur noch 
immer das durch Aufkl:~trung herbeizuftihrende erhShte Verantwortlich- 
keitsgefiihl des Publikums, die Erweckung des sozialen Gewissens~ die 
bessere Beihilfe in unseren Bestrebungen um die FSrderung des Wohles 
der gegenwi~rtigen und tier zuk/inftigen Generation. 

Die eigentliche Quelle der Entartung liesse sich somit in hohem 
Masse einengen~ zun~chst durch die F~irderung einer richtigen Gatten- 
wahl - -  was ein Zusammentreffen yon normalen Keimelementen be- 
deutet - -  in weitesten Vo]kskreisen. 

Seit Jahren wird yon Ni~cke derVorschlag einer K a s t r i e r u n g  
s chwer  E n t a r t e t e r  diskutiert. Die gesetzliche Kastration, mit den 
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nStigen Kautelea umgeben (Operation beim Manne nicht vor dem 25., 
und nieht nach dem 55. Lebensjahre, Entseheidung yon Fall zu Fall, 
am besten durch eine sachverst~tndige Kommission), meint el', wird sicher 
eine der segensreichsten Einrichtungen der Zukunft, indem sie zur Ver- 
besserung der Rasse beitragt, Tausenden ein elendes Leben und ein 
grausames Gesehiek erspart~ und unendlieh viel am NationalvermSgen 
erhi~lt. Die Gewolmheitsverbrecher, die unheilbaren Trinker, die 
Degeneranten, die moralisch Schwachsinnigen~ die Periodiker und 
Zykliker~ die Paranoiker~ die hysterisch und epileptisch Irrsinnigen 
wfirden sich nicht einen Augenblick besinnen, wenn es die Alternative 
gilt: Kastration oder eventuell ]ebenslgngliche Internierung in eine An- 
stalt oder Einsperrung in ein Gefangnis. Leieht entschliessen wiirden 
sich Manner dazu, zumal ihnen durch die sichere, leichte und gefahrlose 
d o p p e l s e i t i g e  V a s e k t o m i e  die potentia eoi!undi nicht beeintraehtigt 
und der Liebesakt als solcher nicht verkiimmert wird. Wichtig ist dabei 
nach Ngeke ,  dass die Hoden dem K6rper, wenn aueh atrophiseh, er- 
halten bleiben and die ,,innere Sekretion", die fiir die Wachs tums-  
v o r g g n g e  ziemlich wichtig ist, hie ganz aufhOrt. Bei Frauen liegt die 
Sache leider nicht so gfinstig, da neeh keine gefahr]ose und siehere 
Kastrationsmethode gefundeu ist. 

N~tcke weist si~mtliche Einw~nde gegen die Kastration mediziniseher~ 
sozialer und juristischer Natur zurtick. Die hShere Ethik verlangt nach 
ihm vor allem den Schutz der Zukunft, und das sind die Kinder, welehe 
dm'chaus 0in Reeht haben~ wirklieh ,wohlgeboren" zu sein, und dies in 
der grossen Mehrzahl vorliegender schwerer psychopathischer Entartung 
nicht erhoffen diirfen. Es kommt somit hier nieht nur die Heilung des 
Verbrechers, sondern aueh die Verhiitung des Verbreehens in Betracht. 
Ein Ersatz der Operation durch andere Mittel ist aber bisher als un- 
zuli~ng]ich zu erachten. Juristisch sind die Bedenken mehr oder weniger 
hinfallig, nachdem in Amerika die meisten Juristea bereits daffir ge- 
wonnen sind, in Italien zum grossen Teile und auch in Deutschland die 
Zahl de~jenigen, die der Kastration sympathiseh gegenfiberstehen, all- 
mahlieh zunimmt. Interessant sind die Tatsachen, dass die Jahres- 
versammlung der sehweizerischen Irrenarzte (1905) sich ohne Wider- 
spruch fiir die Wtinsehbarkeit der Sterilisierung yon Geisteskranken und 
die gesetzliche Regelung tier Materie ausgesproehen ha b dass fiir die 
Edgarsche Bill der Entmammng gewisser Verbrecher im Staate Michigan 
(1896) lebhafte Propaganda gemacht wurde, und dass ein Kastrations- 
gesetz in den Staaten Indiana und Oregon (1907) durchgegangen und 
bereits in mehreren hundert Fitllen angewandt worden ist. 
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Was p e r s S n l i e h e  P r o p h y l a x e  anbetrifft, so ist fiir geflihrdete 
Kinder die kiinstliche Erni~hrung nicht angebracht. Die Mutterbrust 
sollte womSglich auch vermieden werden. Die stillende Person sollte 
keinem toxischen Missbrauch unterliegen. Ffir Trennung belasteter 
Kinder von psychopathischen Eltern ist zu sorgen~ und eventuell ffir 
Unterbringung in den giinstig wirkenden Landerziehungsheimen. 

Verbot  yon Alkohol~ Vermeidung  s e x u e l l e r  Exzesse  gilt 
ffir alle solche D e s z e n d e n t e n  als Regel. Bei verheirateten Frauen 
sind S c h w a n g e r s c h a f t ~ G e b u r t u n d L a k t a t i o n e n  e inzusch rSnken .  

Ge i s t i ge  U e b e r b f i r d u n g  ist in p s y c h o p a t h i s c h e n ~  k 6 r p e r -  
l iche  U e b e r a n s t r e n g u n g  in Familien mi t  d r o h e n d e n  h e r e d i t a r e n  
Lahmungen~ K o o r d i n a t i o n s s t S r u n g e n  und M u s k e l a t r o p h i e n  zu 
versagen~ aueh wenn nur Spuren der Heredodegeneration sieh zeigen. 

XIV. Allgemeine Therapie der Heredodegeneration. 
Im allgemeinen soil der Arzt die hSchstwichtigen Fragen der 

T h e r a p i e ,  die Fragen fiber Erziehung~ Unterricht, Schulbesuch und 
Berufswahl selbst oder gemeinsam mit den Eltern entscheiden- 

Handelt es sich um endogen minderwertige, erblich psychisch be- 
]astete Menschen~ die sich dauernd zu einem freien Leben nicht eignen~ 
so gehSren sie in eine Anstalt. Letztere erffillen~ wie Vogt richtig be- 
merkt~ den wichtigen, rassenhygienischen Zweck, dass durch die Unter- 
bdngung dortselbst diese zur Vererbung minderwertiger Eigenschaften 
disponierten und die Rasse dadurch enorm gef~thrdenden~ durch das 
Walten der Natur aber keineswegs zur Unfruchtbarkeit bestimmten 
Menschen v o n d e r  Fortpflanzung ausgeschlossen werden. 

Andere Gesichtspunkte dfirfen in Betracht gezogen werden~ we es 
sich um P s y c h o p a t h i e n  des k i n d l i c h e n  und j u g e n d l i c h e n  
Al te r s  handelt. Hier beriihrt die sogen. S c h w a c h s i n n i g e n f f i r s o r g e  
nicht blos einzelne Interessentenkreise, snndern eine Angelegenheit von 
grosser sozialer Bedeutung. Die richtige Bewertung der exogenen Ur- 
sachen ist deshalb ~'on besonderer Bedeutung, well wir die Veranlagung 
trotz aller rassenverbessernden Bestrebungen oft vergeblich beki~mpfen, 
dagegen im Milieu einen Punkt besitzen, we unsere sozial-~rztlichen Be- 
strebungen mit Erfolg einsetzen kSnnen. Leider schliesst die Er- 
ziehung der schwachsinnigen Kinder so schwierige Probleme in sich~ 
dass hier die Elternp~dagogik versagen muss. Diese Kinder sind es 
gerade, die in dem Bestreben ihrer Eltern, sie dureh einen besonders 
intensiven und langandauernden Unterricht normalen Kindern der- 
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selben Altersstufe g]eichzubringen, oft der argsten Uebe rb i i rdung  aus- 
gesetzt werden. 

Es diirfte eine strenge Klassifikation durchgefiihrt werden zwischen 
den, gelegentlich promiscue ohne feststehende [ndikati0n zum Zwecke 
der Ffirsorgeerziehung benutzten Anstalten: den K r a n k e n a n s t a l t e n ,  
B e s s e r u n g s -  o d e r Z w ~ n g s e r z i e h u n g s a n s t a l t e n ,  H e i ] e r z i e h u n g s -  
oder h e i l p a d a g o g i s c h e n  A n s t a l t e n ,  T a g e s i n t e r n a t e n  und Hilfs-  
schulen .  

Das idiotische~ epileptische und chronisch geisteskranke Kind ge- 
hSrt unbedingt in die K r a n k e n a n s t a l t .  Die Ergi~nzung derselben 
durch eine psychiatrisch organisierte F,~milienpflege wiire besonders 
segensreich. Eine Sonderung nach Heilbarkeit und Unheilbarkeit oder 
Krankheitsformen in verschiedene Anstalten ist ebenso teuer~ un- 
zweckmassig und undurchffihrbar wie die Trennung der Jugend- 
abteilung yon der Hei]- und Pfiegeanstalt ffir Erwachsene (Alt). 

Die Voraussetzung fiir die Aufnahme in die H i l f s schu le  bildet 
lediglich die i n i e l l e k t u e l l e  M i n d e r w e r t i g k e i t  des jugendlichcn 
Schfilers, dagegen werden daselbst nicht Platz finden die ]eicht Schwach- 
sinnigen und die Debilen~ bei denen die e t h i s c he  D e f e k t u o s i t ~ t  im 
Vordergrund steht, und die Gefahr der Verwahrlosung daher eine 
imminente ist. Ich meine diejenigen Krankheitsprozesse und abnorme 
Entwickelungen, welche elektiv und vorzugsweise das Gefiihls- und Ge- 
miitsleben und die daraus erfiiessenden Handhmgen beeintr~chtigen 
(krankhafte moralische Abartung). 

B e s s e r u n g s a u s t a l t e n  sind, nach den richtigen Ausfiihrungen 
R e i c h e r s ,  H e l l e r s  und R a i m a n n s  keine Aufenthaltsorte ffir Psycho- 
pathen, was so oft geschieht. Fiir letztere mfissen wit unbedingt die 
Errichtung wohlorganisierter H e i l e r z i e h u n g s a n s t a l t e n ,  am besten 
L a n d e r z i e h u n g s h e i m e ,  verlangen, in denen Psychiater und Pi~da- 
gogen Hand in Hand arbeiten. Hier hat eine verdienstvolle Mitarbeit 
der Lehrer und der sog. Jugendfih'sorgeausschiisse mit allen Kr~'tften 
einzusetzen. 

Nicht der Unterricht ist ftir diese schwachsinnigen FiirsorgezSglinge 
das Niitigste, sondern eine alles umfassende Erziehung, die das Haupt- 
gewicht nicht auf Verstandes- oder Wissens-, sondern auf Gemfits- und 
Charakterbi]dung ]egt, und daher auf das sorgfaltigste darauf zu achten 
hat~ dass alle nachteiligen Anlagen, alles Unkraut, das sich bei ihnen 
oder in ihrer Umgebung zeigt, im Keime erstickt werde, damit sich die 
etwa vorhandenen oder neu aufgenommenen guten Triebe voll entfalten 
kSnnen. Das beste Mitre] wird ffir sie nicht der Unterricht, sondern 
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vielseitige Beschliftigung sein: ,Dureh Arbeit mfissen sie zur Arbeit g e -  
ffihrt werden" (Schlecht) .  

Wir werden nach den gfinstigen Erfahrungen~ die mit der Be- 
s c h i ~ f t i g u n g s t h e r a p i e  im allgemeinen und insbesondere be| jugend- 
lichen Psychopathen gemacht worden sind~ verlangen miissen, dass diese 
Anstalten Arbeitsgelegenheiten in grosser Zahl und mit der M~iglichkeit 
einer entsprechenden Individualisierang bereit halten. Mit der Arbeit, 
die in den Zwangserziehmlgsanstalten geleistet wird~ heisst es be| 
Hell  er,  haben die Arbeitsleistungen der Besch~iftigungstherapie nichts 
gemein. Dort |st sie Selbstzweck~ hier Mittel zum Zweck. Die starre 
Monotonie der Zwangsarbeiten ertStet~ die reiche Mannigfaltigkeit der 
Mittel~ tiber welche die Beschaftigungstherapie verfiigt~ belebt den Geist. 
Sie bedingt kein ~ebeneinander-~ sondern ein Miteinanderarbeiten und 
fSrdert hierdurch das soziale Bewusstsein. 

Die Heilerziehungsanstalten w~ren somit fiir imbezille, debile und 
hysterisch entartete, im allgemeinen fiir psychopathisch minderwertige 
ZSglinge bestimmt. Haup/aufgabe des Arztes ist be| den psycho- 
pathischen Konstitutionen Verhiitung einer Psychose dtlrch p s y c h i s c h e  
Or thop~die .  

Be| Kindern und Jugendlichen~ die nicht unbedingt anstaltsbedfirftig 
sind und nicht anti- oder extrasozial sich verhalten~ steht nach Vogt 
noch hSher als der Zweck einer Yersorgung in der Anstait das Ziel mit 
oder dutch diese Versorgung die MeJ~schen zum Leben in Beziehung zu 
erhalten. Dieser wichtigen Anforderung wird die famil i~ire  Ver- 
p f l e g u n g  gereeht. Die psychiatrisch organisierte Famiiienpfiege be- 
darf daher der nachdriicklichsten F6rderung uud Ausdehnur~g, da 
die Anstalt nie und nimmer das Leben und die Einfliisse der Faro|lie 
ersetzen kann. 

l)ass die schulentlassenen Hilfssehulziiglinge einer langj~,hrigen und 
weitgehenden Fiirsorge durch Ffirsorgevereine, und dass die Imbezillen 
und Debilen unter ihnen spi~ter in Arbeitslehrkolonieu zur Arbeit er- 
zogen werden mfissen~ hat besonders Laque r  betoat. 

Es braucht kaum bewiesen zu werden: dass aus wirtschaftlichen 
Riicksichten die Erfordernisse either Krankeu- und eiuer Erziehungs- 
anstalt sich nicht leicht vereinigen lassen und dass man yon p~dagogi- 
scher Seite sich mit der Einriehtung von Abteilungen ffir geistig Ab- 
norme im Umkreis der Fiirsorgeerziehungsst!itten nieht einverstandeu 
erklaren kann. 

Dass auch sonstige Heilmethoden be| den heredo-degenerativen 
Krankheiten in Betracht gezogen werden mfissen~ braucht kaum hervor- 
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gehoben zu werden. Es leiden zurzeit selbstverstitndlieh unsere An- 
schauungen fiber Heilbarkeit und Therapie  derselben noch an dem 
schwer fiihlbaren Uebelstand, dass Wesen und Pathogenese dieser I(ra,lk- 
heiten bisher nicht fiberall mit geniigender Sicherheit festgestellt worden 
sind. Es kommen jedenfalls in Betraeht: einerseits die p h y . , i k a l i s e h e n  
H e i l m e t h o d e n  und die E r n i i h r u n g s t h e r a p i e ,  andererseits die 
m e d i k a m e n t 0 s e n ,  insbesondere die o r g a n o t h e r a p e u t i s c h e  (Thyre- 
oidin) und die s p e z i f i s e h e  (Queeksilber~ Jod) Behand lung  und 
sehliesslich die o p e r a t i v e  T h e r a p i e ,  vorzugsweise bei der grossen 
Gruppe der Muskel- und Knochendystrophie. 


