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(Eingegar~gen am 12. Deze~nber 1921.) 

Alle Versuche einer strengeren Systematisierung der Erkrankungen 
des lentikuliren Systems oder besser der extrapyramidalen Erkran- 
kungen des Nervensystems sind bisher miBlungen. Die Ursache ist 
zu suchen vor allem in der relativen 8eltenheit der beobachteten Falle, 
die oft zum Teil erst nach Jahren als in dieses Gebiet geh6rig diagnosti- 
ziert, bei denen kaum einer in seinen Symptomen, seinem klinisehen 
Verlaufe mit anderen iibereinstimmt, bei dem jedesmal neue Ersehei- 
mmgen, neue Verlaufsarten zutage treten. 

Die Zahl der bis jetzt yon diesen Erkrankungen ausgeftihrten Sek- 
tionen ist gering, die dabei erhobenen Befunde sind weehselnd und noch 
nicht ztt iibersehen. Einen Sektionsbefund yon der jetzt unter dem 
Namen Torsionsdystonie (Torsionsspasmus, Dyst. musc. deform.) i) 
bekannten Erkrankung gibt es'meines Wissens bis jetzt noch nicht. 
Es ist zu erwarten, dab dutch die genauere klinische und pathologisch- 
anatomisehe Erforschung der Encephalitis lethargica, die in ihrer wei- 
teren Entwickiung oft den bei Linsenkernerkrankungen ~hnliehe 
Zustandsbilder bietet, und die dutch ihr gehiuftes Auftreten zu einer 
Ftille yon Beobachtungen Gelegenheit gibt, auch eine bessere ])urehfor- 
schung und Klirung der eigentlichen Linsenkernerkrankungen mSglich 
wird. Eine genauere Mitteilung a11er in dieses Gebiet geh6rigen Er- 
krankungen erscheinen daher vorl~tufig notwendig. 

Es sei mit erlaubt~ der Kasuistik 2 in unserer Klinik beob~chtete 
F~lle hinzuzuftigen, die bereits im Dezember 1920 yon K l i e n e b e r g e r  
im Verein ffir wissensehaftliche Heilkunde zu K6nigsberg vorgestellt 
worden sind~). 

i) W ~ h r e n d  der  D r u c k l e g u n g  i s t  e ine Arbe i t  y o n  C a s s i r e r (Klin.  W o c h e n -  
schr.  1. H. 2, 1922) e r sch ienen ,  in  der  er K r a n k e n g e s c h i c h t e n  u n d  Sekt ions-  
protokol ie  e ines  F~lles mi t te i l t ,  bei  d e m  er i n t r a  v i t a m  die D iagnose  Tors ions-  
s p a s m u s  geste] l t  hat.. 

3) g e f . :  Dtseh .  reed. W ochenseh r .  1921, Nr.  8. 
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1. E. S., 14 Jahre alt, jiidisch-polniseher Herkunft, kam am 29. VI. 1920 
zur Aufnahme in die Klinik. Nach Angabe der Mutter sind ~hnliche Erkrankungen 
in der Aszendenz nicht vorgekommen. Ein jtingerer Bruder des Pat., der dann 
sparer aueh in der Klinik untersueht werden konnte (vgl. nachstehende Kranken- 
gesehichte), leide an einer Verkriimmung des r. Armes. Der Pat. selbst macht 
tiber seine Erkrankung folgende Angaben: Als Kind ist er nie krank gewesen, 
hat keine Kinderkrankheiten durchgemacht. Er besuehte die Volksschule seiner 
Heimatstadt nnd hat dort gut gelernt. Seit einem gahr geht er nicht mehr zur 
Schule. Die jetzige Erkrankung begann im Sommer 1918. Damals bemerkte 
Pat., dal~ sich der r. FuB nach augen drehte, er bekam dabei Sehmerzen im r. 
Fuggelenk und ira Kreuz. Im Winter, ungef~ihr 1/2 Jahr sparer, dreh%e sich der 
1. Fug beim Gehen nach innen; dazu traten Sehmerzen im I. Kniegelenk auf, 
die jedoch nie sehr grog gewesen sind. 5 Monate vor der Aufnahme in die Klinik 
begann Pat. sich beim Gehen mit dem KSrper auf die r. Seite hiniiberzulegen, 
w/ihrend der Kopf nach 1. tiiniibergezogen wurde; besonders beim Gehen und 
Liegen steht das Gesieht ganz naeh 1. Keine Schmerzen in der Hals- und Nacken- 
muskulatur, dagegen seit dem letzten Winter viel Kopfsehmerzen. Im Sommer 
1919 hatte er zirka 1 Monat lang starkes Nasenbluten, zuerst 3--4 Tage lang 
sts dann 1--2 real t/iglieh, endlich alle paar Tage einmal. Seit Beginn der 
Erkrankung bemerkt er eine st~rke Gewichtsabnahme. 

B e f u n d :  Allgemeinzustand m~l~ig, Haut und Schleimh~ute m~l~ig gut 
durehblutet; angewaehsene Ohrls Andeutung yon Tuberc. Darwini. Die 
inneren Organe o. B. Der Urin frei yon Zueker und Eiweil3. Die Pupillen sind 
rnittelweit und rund, R/L+ prompt R/C ebenso, sehr hs Lidsehlag. Der 
Augenhintergrund zeigt normale Verhaltnisse. Conj.-Refl. fehlt bds., Corn.-Refl. 
stark herabgesetzt. Fae., Trig. o. B., Rachen- und Gaumenreflexe fehlen. Pat. 
sprieht etwa gebrochen deutseh, sonst ist jedoeh die Spraehe ungest6rt. Schreibt 
orthographisch falsch und etwas ungesehiekt, aber durchaus leserlieh und nieht 
zittrig. Refl. : O. E. 1. § o. B., r. beim Beklopfen der r. Tricepssehne langsame 
Ulnarflexion der r. Hand. Kn./l~hn. r. q-, 1. nicht ausISsbar (wahrend tier Untersu- 
ehung starke Spannung der Muskulatur des I. Oberschenkels). Aeh./Ph. + ,  P1.- 
l~efl. ~-, Ba. - - ,  Abdom.-Refl. + ,  Oppenheim -- ,  kein Klonus. Hautsehrift vor- 
handen. ~eehanische Muskelerregbarkeit augerordentlieh stark erhSht. Motilit~t: 
Arme : Keine Spasmen, keine Ataxie, beide H~nde stehen fast stets in Supinations- 
stellnng, die Hand im Gelenk stark ulnarw~rts gebeugt, r .> l .  Beine:  Keine 
Spasmen, keine Ataxie. Muskulatur des 1. Oberschenkels stark kontrahiert. St~n- 
dige kle~ne Zuckungen in tier ~uskulatur der Beine, vor allem in den Zehen, im 
l. Oberschenkel. Im Sitzen: Der ganze KSrper, besonders der OberkSrper leicht 
nach r. iibergebeugt und gedreht, 1. Schulter hochgezogen, 1. Arm n~her am KSrper 
als der r., anscheinend zwangsm~Big. Leichte Krtimmung der Lendenwirbelsaule 
nach 1. Der Kopf seheint etwas nach 1. verschoben, das Gesicht wenig nach 1. 
gedreht. Beim Stehen: Starke Verschiebung des OberkSrpers nach 1. unter Hebung 
der 1,, Senkung der r. Schulter. Die r. Hiifte tritt stark hervor, w~hrend die l. 
sieh kaum abhebt; Kriimmung der Lendenwirbels~ule nach 1. stark verst/~rkt, 
Kopfhaltung weehselnd, zeitweise gerade. Beim Liegen:  KSrperhaltung wie 
beim Stehen, nut weniger ausgepr~gt. Liegt haupts~chlieh mit tier 1. Riiekenseite 
auf, Kopf nach 1. gebeugt und gewendet, das 1. Bein in toto nach innen, das r. 
nach aul~en rotiert. Groge Zehe des r. Fuges in Beugestellung. Halt beim Gehen 
das L Hiiftgelenk, das 1. Kniegelenk in leich~ gebeugter Stellung steif, schteift 
mit dem 1. Bein etwas am Boden, den r. Fug naeh aul3en, den 1. nach innen ro- 
tiert, die Zehen, besonders des 1. Fuges, krampfhaft geln'iimmt. Romberg - - ;  
StSrungen tier Sensibilit/~t finden sich nicht. Wassermann im Blur -- .  Lumbal- 

35* 
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punktat klar, Druek nicht erh5ht, Nonne- - ,  Lymphocyten: 17, W~sserlnaral - -  
Elektrische Untersuehung o. B. 

Psychisch maeht Pat. einen intelligenten, aufgeweckten, fast fiber seine 
Jahre hinaus reifen" und ernsten Eindruck, gibt kurze und priizise Antworten. 

5. VII. 1920. Liegt dauernd in leichter motorischer Unruhe auf der r. Seite, 
den Oberkhrper naeh I. gedreht, den Kopf fast extrem nach ]. gewendet, das Kinn 
leicht zur Brust geneigt. R. Knie in einem Winkel yon 45 ~ gebeugt, r. FuB leicht 
dorsal flektiert, Zehen in Beugestellung kontrahiert. L. Bein fiber das r. gedreht, 
ebenfalls im Kniegelenk, aber weniger stark gebeugt, FuB fast krampfhaft dorsal 
flektiert, dabei Zehen extrem nach unten gekrampft, so dab der ganze FuB einen 
naeh unten konvexen Bogen bildet, wihrend im r. FuB die extrem naeh unten 
gebeugten Zehen im Grundgelenk dorsal flektiert sind. 

Der Oberkhrper wird fast dauernd bald nach I., bald nach r. gedreht, der 
Kopf hin und her gevcendet, die Beine in miBigem Umfange gebeugt, gestreekt, 
naeh innen und auBen rotiert, wobei aber immer die eben beschriebene Stellung 
bevorzugt wird und stets als dominierend und als Ruhestellung imponiert. 

Die Arme werden racist nach oben gelegt, die Unterarme und Hinde mit 
der Volarseite nach oben, Finger gekrfimmt und aneinanderliegend, Hand fast 
extrem in Ulnarstellung. Die Finger werden langsam gespreizt, einander genihert, 
gebeugt und zuweilen wurmfhrmig bewegt, wihrend die Zehen und zum Tell such 
der Ful3 in dauernder mehr an Chorea erinnernden Unruhe begriffen sind. Ge- 
legentlich leichtes Grimassieren des Gesichts: Augenaufreiften, Stirnrunzeln, 
Unruhe der Augen, hEufiger Lidsehlag. 

Die ~uskeln der Beine scheinen in dauernder Anspunnung; die Arme im- 
ponieren mehr als schlaff, wihrend die Muskulatur der Ober- und Unterschenke] 
und besonders der Zehen vorfibergehend krampfhaft gespannt sind. Aufsitzen 
und Aufs*ehen miihsam. 

19. VII. 1920. Bewegungen im wesentliehen wie friiher. Liegt auf dem Unter- 
suehungssofa beide FiiBe naeh r. gedreht, Zehen des r. Fuf~es im Grundgelenk 
dorsal flektiert, im 1. FuB Zehen gekriimmt. Weehselnde Contraetur der Schenkel- 
muskulatur beider Beine. Oberkhrper, Kopf naeh 1. gedreht. Arme hoehgehoben, 
im Ellbogen gekriimmt, t{~nde ulnar flektiert, HandflEchen nach auBen rotiert, 
Finger gekriimmt. StEndige motorische Unruhe des ganzen Khrpers. 

23. VII. 1921. Blutbild IKb. 75. 
Erythroeyten 4 290 000. Leukocyten 5000. 
Ausstrieh: Polymorphk. 43%. Lymphoeyten 53%. Eosin. 1%. Og. Z. 3%. 

Naeh 100 g Traubenzucker keine Zuekerausscheidung im Urin. 
6. VIII. 1920. Naeh einer Probe yon 60 g LEvulose im Urin: Selivanoffsche 

Probe ---. 
10. VIII. 1920. Augenb]ickliehe Stal'ke Contraetur des ganzen 1. Beines, 

besonders des Obersehenkels, r. Bein sehlaff. Bei wiederholten Bewegungen in 
den schlaffen Gliedern keinen Ubergang yon ttypotonie zur ttypertonie. Im 
kon~rahierten Bein sind die Reflexe zur Zeit nicht auszulhsen, im schlaffen o. B. 
Noch wihrend der Untersuchung tritt Erschlaffung der vorher kontrahierten 
Muskelgruppen ein. 

Grebe Kraft in den Beinen fast = 0, in den Armen o.-B.rFBei-Auslhsen der 
Armrefexe wird die ulnare Abduction der H~i.nde noch vermehrt. ~[Beim Gehen 
sehiebt sieh der ganze Oberkhrper nach 1. herfiber, die r. Hfifte tritt stark hervor. 
Skoliose der Lendenwirbe]s~ule naeh ]., Drehung des ganzen Oberkhrpers nach 
1. herum. Das r.VBein wird ~m Hiift- und Kniegelenk vollkommen steif~gehalten, 
das ~FuBgelenk abduziert, so dab der FuB mit der ganzen Sohle den Boden berfihrt. 
Der 1. FuB ist leieht im Knie gebeugt, die Zehen in Flexion auf den Boden gepreBt ; 
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die I~nde und Arme stehen welt vom KSrper ab. R. Schulter steht bedeutend 
hSher als die 1., hinkt r. stark, maeht leieht drehende Bewegungen mit dem 
Rumpf. 

13. bis 18. VIII. In der chirurgischen Klinik zur Anlegung eincs Pneumo- 
peritoneums. Ergebnis: ,,Leber in typiseher Weise deformiert, nicht vergrSBert 
und nicht adherent." 

Aus dem Untersuchungsbefund veto 30. II. 1920 entnchme ieh folgendes: 
Keine Starre, kein Grimassieren, Gesichtsausdruck o. B. An den Augen un- 
rcgelmgBige nystaktische Einstellungszuckungen bei seitlicher Einstellung, auch 
beim Bliek nach oben. Kcin ~aeialisph~nomcn. Arm- und Patellar- 
t~cfl, schwer auszulSsen wegen der bei der Priifung in verstgrktem MaBe auf- 
tretcnden unwillktirlichcn Bewegungcn. Wenn es gelingt, die Aufmerksamkeit 
abzulenken, sind die Aehillesreflexe normal auslSsbar; zuweilen kommt es dabei 
nieht zu einem klonus~hnlichen Reflex, sondcrn zu einem Schiittelzittcrn der FiiBe. 
Mechanische Muskelerregbarkeit crhSht, besonders im Biceps deutliehe Wulst- 
bildung, die schnell auftritt und ungewShnlich lange bestehen bleibt. Rohe Kraft 
gut, keine Ataxie; der 1. Ful~ hgngt dauernd in SpitzfuSstellung herab, zuweilen 
ist der Tibialis stark kontrahiert, so dab man den Eindruek einer Peroneus- 
lghmung gewinnt, auch dcr r. TuB steht in SpitzfuBstellung. Die FtiBe, besonders 
dcr 1., sind fast dauernd in leiehtem Zittern, des unterbrochen wird yon vor- 
wicgend athetotischen, seltencr ehorcatischen Bewegungen. Auch sonst leiehte 
Unruhe im KSrper, besonders im 1. Bein. 

Bcim Liegen  ist die K6rperhaltung wic sehou oben wiedcrholt besehrieben. 
Aufsitzen aus Rfickenlage gut, viclleieht etwas grotesk. Auch beim S i t zen  
Verdrehung des OberkSrpers, starke Skoliosc der untercn Brustwirbelsgule naeh ]., 
AusgleichskoHose der Lcndenwirbclsgule naeh r., extreme Kyphose der Lcnden- 
wirbelsgule, dauernder Wcehse] der Wirbe]sgulenverkriimmung infolge der dau- 
ernden Unruhe. Aufstehen aus Sitzen erfolgt sehnell, wie er iiberhaupt allen Bewe- 
gungen schnell, fast hastig nachkommt (im Gegensatz zu dem ungesehiekten 
Gang !). S t e h t ,  den ObcrkSrper leicht nach 1. und vorn verdreht, das Beeken nach 
r, scitlich und etwas nach hinten vorgestreckt. Stfitzt sich beim Stehcn vorwiegend 
auf des r. Bein, r. FuB in Klumpful~stellung. Des 1. Bein wird im Kniegelenk 
gebeugt gehalten, dcr laterale FuBrand stark gegcn den Boden geprcBt, w~hrend 
dcr mediale Ieicht gchobcn scheint; die Zehen stehen in extremer fast krampf- 
artiger Plantarflexion. Die Arme hgngen sehlaff herunter, sind veto ObcrkSrpcr 
abduziert 1.~r. Der Kopf ist leicht naeh 1. gcdreht. Unruhe beim Stehen, bedingt 
durch die UnmSgliehkeit, sieh auf die FtiBe lest zu stiitzen, die dutch dauernde, 
tells choreatisch, teils athetotiseh aussehende Bewcgungen dcr Zehen, zum Teil 
aueh der ganzen Fttl3e, hervorgebraeht wird. Bei Besichtigung yon hinten f~llt 
die Verdrehung der Wirbels~ule, des Hervorspringen der r. Hfifte noeh mehr auf. 
Die Wirbels~ule erscheint im unteren Brust- und Lendcnteil stark nach 1. sko- 
liotiseh verkrtimmt. Die Verkriimmung wird durch eine reehtsskoliotisehe Vcr- 
krttmmung der Oberbrustwirbels~ule nicht ausgegliehen. Eine Lordose oder 
Kyphose f~llt beim Stehcn nicht auf. 

(Vgl. Bild 1 u. 2, aus dem nicht nur die eigenartige, hier beschriebene ttaltung, 
sondern auch die Neigung zum Torquicren deutlich ersiehtlich ist; man hat den 
Eindruek, als ob Pat. nicht gerade gehen kann, sondern in charakteristischer 
Weise torquieren mul3.) 

Beim Gehen  sinkt dcr OberkSrper ganz nach ]. heruntcr, zuglcieh tritt in 
der Lendenwirbelsgule eine Kyphose, dartiber eine Lordosc in die Erscheinung, 
des 1. Bein wird eircumduziert. Mit den Armcn wcrden rudernde Bcwcgungen 
ausgeftihrt, der OberkSrper wird leicht nach 1. und r. torquiert. Beide FiiBe sind 
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beim Gehen nach r. seitlich verdreht ,  der r. I-Iacken bert thrt  nur  gelegentlich den 
Boden, mit  dem 1. FuB s tampft  er lest auf. 

I)er Gang ha t  eine dentlieh spastische Komponente  und  wirkt  augerdem 
ausgesproehen grotesk. Er  wird ebenfalls gest6rt  dureh die ehoreatiseh- 
a thetot ischen Bewegungen der Zehen;  dadurch erscheint er sehr unsicher, so, 

Abb. 1. Abb. 2. 

als ob Pat.  jeden Augenbliek Gefahr li~uft, zu sttirzen. Man ha t  den Eindruck,  
dag er, s tar t  zu gehen, mehr  yon einem Fug auf den andern  stfirzt. 

4. XII .  Urin:  E.-Z.-Urobilinogen ---. 
16. XII .  Ein  Tropfen Adren. hydrobrom, ins Auge: Keine Reaktion.  In-  

jekt ion yon 0,001 Ach~ hydrobrom, subeutan:  3 Min. nach der Injek~ion t r i t t  
unter  leiehtem Erblassen des Pat .  eine nur  ca. 1 Min. andauernde Erh6hung  des 
Pulssehlages um 12 Sehl~ge ein. 

W i h r e n d  der Dauer seines klinisehen Aufenthal tes  keine Ver~inderung im 
Zustand. Keine Klagen tiber Sehmerzen. Is t  dauernd guter,  gleiehmi~giger 
Stimmung. 

Seit seiner Ent lassung am 28. XII .  1920 ist  niehts mehr fiber sein Ergehen 
bekannt .  

Da uns der Bruder des Pat .  naeh seiner Aussage und  denen der Mutter  auf  
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eine /ihnliehe Erka'ankung verd~chtig war, so hatten wir ihn auch veranlaBt, die 
Klinik aufzusuchen. Seine Krankengeschichte ist kurz folgende: 

S. S., 13 Jahre alt, sls Kind cnglische Krankheit, sonst stets gesund. Seit 
Winter 1919 zuerst in der r., etwas sparer auch in der 7. Hand gelegentlich dre- 
hende Bewegungen mit den Fingern. Kann seit Sommer 1920 nicht mehr sehreiben. 
KSrperlicher Befund: Seinem Alter entspreehend entwickelt, leichte Asymmetric 
dos Seh/idels, des Rumpfes, der Gesichtsbildung, 1. Hiifte steht etwas h6her als 
die r. Augen- Hirnnerven, inhere Organe o. B.; im Blur deutliehe Lymphoeytose 
(55~o). Die Sehnenreflexe lebhaft, klonus~hnlicher Reflex bei Beklopfen der 
Aehillessehnen (mehr Sehtitteln und Zittern). Mechanisehe Muskelerregbarkeit 
sehr stark erh6ht, idiomuskul/ire Wulstbildung besonders deutlich im Biceps, 
die einige Zeit zur Entstehung braucht und dann l/ingere Zeit bestehen bleibt. 

Grebe Kraft in den H/inden ungew5hnlieh gut, ungewShnlieh starkes Vor- 
springen der Muskelplastik; aueh bei h/~ufigem FaustschluB keine Verlangsamung, 
keine Kraftabnahme; 0ffnung stets prompt; feine Fingerbewegungen (Nadel- 
fassen, ZuknOpfen) erschwert. Beine o. B. Gang ohne StSrung, Sprache ungestSrt, 
Sehrift etwas zittrig. 

Pat. muBte naeh kurzer Beobachtungszeit aus der Klinik entlassen werden, 
ohne dab tiber die eigentliche Natur der erst im Beginn stehenden und vielleicht 
aueh in das Gebiet der lentikuli~ren Affektionen gehSrigen Erkrankung Klarheit 
erzielt werden konnte. 

Vergegenwi~rtigt man sich das Krankheitsbild des ersten Patienten 
noch einmal, so finder man bei ihm in ausgesprochenstem Mal3e alle 
die Symptome vereinigt, die frfihere Autoren und zusammenfassend 
me n del 1) in seiner Monographie fiber die Torsionsdystonie als eharak- 
teristiseh ftir diese:Erkrankung aufgestellt hat. In der seither erschienenen 
Literatur ist dem wesentHeh Neues nicht hinzugeftigt. Wir sehen als 
Hauptkrankheitszeichen einen sti~ndigen Wechsel im Kontraktions- 
zustande einzelner Muskelgrul0pen , eine andauernde motorische~ Unruhe 
yon wechselnder Starke, die durch unwillktir]iche Bewegungen yon 
versehiedenstem Charakter (athetoid, ehoreatisch, ticartig, hemi- 
ballistisch) hervorgerufen, ferner die eigenartige, stets in ihrer St/~rke 
weehselnde Deformation der Wirbels~ule, die sieh vollkommen aus- 
gleichen li~Bt, nnd der groteske, in seinen einzelnen Phasen kaum zu 
beschreibende Gang. Charakteristiseh ist Zeitpunkt und Art des Be- 
ginnes der Erkranktmg und die Abstammung des Patienten. Ob die 
Erkrankung des Bruders der Beginn eines i~hnlichen Leidens ist, und 
dadureh eine familiars Veranlagung nahelegen wiirde, mu$ vorl~ufig 
dahingestellt sein. 

Der zweits Fall, den ich hier n~her besehreiben mSehte und der 
zur selben Zeit in der Klinik beobaehtet werden konnte, wurde zu 
Beginn aueh fflr eine Torsionsdystonie gehalten, bis der weitere Verlauf 
sine andere Diagnose ngher legte. 

2. H. F., 121/o Jahre alt, ariseher tlerkunft, wurde zum ersten Male am 13. IX. 
1920 in der Klinik aufgenommen. Aus den anamnestisehen Angaben der Pflege- 

1) Monatssehr. f. Psyehiatr. u. Neurol. 1919, Heft 6; sp~ttere Literatur bei 
Flater ,  Zeitsehr. f. d. ges. Neurol. u. Psyehiatr., Orig. 69. 
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mutter und des Hausarztes entnehme ich folgendes: Pat. ist uaeheliehes Kind, 
mit 4 Woehen adoptiert; tiber erbliehe Belastung nichts bekannt. War stets 
schwgchlieh, entwiekelte sich abet normal. Im 6. Lebensjahr maehte er einen 
leiehten Seharlaeh durch. In der Sehule kam er sehlecht vorw~rts. Obgleich, 
wie die Mutter angibt, sehr rege, machte er auf den Lehrer einen ,,recht unfis 
Eindruek, seine Leistungen waren sehr mangelhaft". Die jetzige Erkrankung 
began~ vor ca. 2 Jahren mit Zuekungen in der Gesiehtsmuskulatur, Speiehellaufen 
und zunehmender allgemeiner Unsicherheit in den Bewegungen. Eine ]~n~fernung 
yon Rachenwncherungen and roborierende Medikamente ftihrten nur eine voriiber- 
gehende Besserung herbei. Vor ca. 1 Jahr stellte sich eine allgemeine kSrperliche 
Haltlosigkeit nnd Schlappheit ein bei stark vermehrtem SpeiehelfluB und einem 
eigenartigen kindisehen Benehmen. Relativ haufig stiirzte Pat. bin, und hat sieh 
dabei im Sommer 1919 zweimal den Arm gebrochen. Auf Veranlassung des Haus- 
arztes war er sp~,ter mehrere Wochen in Behandlung der hiesigen Kinderklinik. 
Aus der dortigen Krankengesehiehte entnehme ich folgendes: Irmere Organe, 
Sinnesorgane ohne krankhaften Befund. Refl. sehr lebhaft, Ba. - - .  Der Gang 
ist etwas steif, t~ppiseh, der 0berkSrper wird dabei hin und her gedreht. Bei 
Beklopfen der Muskulatur entsteht ein 1Vfuskelwulst, der peripherwarts wandert. 
Bewegungen der Hgnde (FaustschlieSen und 0ffnen) sekr langsam und leicht 
ungeordnet. Die Bewegungen werden, wenn fortgesetzt, immer langsamer und 
sehwerf~lliger. Elektrische Untersuchung: normale Erregbarkeit, faradisehe 
und galvanisehe des Nerv. uln. prompt, kurze Zuekungen. Muskeln faradiseh 
und galvaniseh leieht erregbarbar. Bei faradischen StrSmen deutlich tonische 
nnd nachdauernde Reaktion. Wassermann in Blur nnd Liquor - - .  Psychiseh: 
etwas scheu, geistig nieht ganz vollwertig, kindisches Lachen bei allen Gelegenheiten. 
Hauptdiagnose: Myasthenie. Nebendiagnose: Imb. 

Vor ca. 5 Monaten maehten sich im Gegensatz zu der vorher bestehenden 
Schlappheit und Haltlosigkeit eine eigenartige Starrheit gewisser Muskelgruppen 
bemerkbar, anfangend im ]. Arm, die sieh dann auf die anderen XSrperteile 
verbreitete, seit 4 Wochen besonders auf die Beine. 

Bei seiner ersten Aufnahme in die Klinik bet F. folgenden kSrperliehen Befund: 
zarter Knabe, yon ungefghr seinem Alter entspreehender Gr5Be, mit diirftig ent- 
wiekel~er, fast atrophischer Muskulatur, sehr lfindlichem Aussehen. Haut und 
Sehleimh~,ute blaB. Innere Organe ohne krankhaften Befund. Pupfllen mittel- 
weir, nieht ganz rund, R/L d-, t~/C + ,  Augenbewegungen frei, aueh sonst an den 
girnnerven kein krankhafter Befund. XpAephiin. lebhaft, andere Refl. yon nor- 
maler St~rke. Ba. -- .  Pat. lispelt und sprieht leicht verwaschen. Der Mund 
steht fast st~ndig ellen und sondert reiehlieh Speiehel ab. Die Sehrift ist zittrig 
und undeutlich, eben noch leserlieh. In der ganzen KSrpermuskulatur maeht 
sich elm deutlicher, stgndiger Wechsel yon Hypotonie ufid Hypertonie bemerkbar, 
unter besonderer Beteiligung des r. Armes, der fast stets stark gespannt erscheint; 
dabei st~ndige ausfahrende ehoreiforme Bewegungen am ganzen KSrper. Der 
sehr eigenartige Gang besteht in ldeinen hastigen, t~nzelnden Sehritten, wobei 
Pat. die Haeken zuerst aufsetzt; der 1. FuB wird mit dem guBeren Rande anfgesetzt 
das 1. Bein ist beim Gehen etwas nach innen rotiert, die 1. Hand wird gleiehzeitig, 
dabei in eigentiimlich extendierter Stellung gehalten, die l. Schulter hochgezogen. 
W~hrend des Gehens sind mitunter eigentiimlich sehleude~de Bewegungen eines 
Armes zu bemerken. Eine Lordose besteht nieht, eher eine Kyphose der ganzen 
Wirbelsgule. Im Liegen lassen die unwillkfirliehen Bewegungen nach. Die Sen- 
sibilit~t ist auBer einer gewissen Hyperalgesie intakt. Die elektrische Unter- 
suehung zeigt eine gesteigerte galvanische und faradische Erregbarkeit~ keine 
pathologisehe Reaktion. 
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Psyehisch benimmt sich Pat. anfangs ruhig und geordnet bei dauernd heiterer 
Stimmungslage. AllmEhlich f~llt immer mehr ein kindiich l~ppisehes Laehen 
bei jeder Gelegenheit auf, das wohl sehon Ms zwangsartig und nicht mehr Ms 
kindiiehe Eigenart zu deuten ist. 

Pat. wird nach 14t~giger Beobaehtung unver~ndert naeh Hause entlassen. 
Es wurde damals die Diagnose Torsionsdystonie gestellt; wohl haupts~chlieh 
wegen des eigenartigen, an diese Krankheit erinnernden Ganges und des Weehsels 
yon Hypotonie und Hypertonie in den einzelnen NIuskelgruppen. Naeh 2 Monaten 
bringt ihn die Mutter wieder, da es ihm schleehter ginge. Er selbst macht fiber 
seinen Zustand folgende Angaben: Sehmerzen habe er die ganze Zeit tiber keine 
gehabt~ nur die H~nde seien ihm immer kalt. Mit dem Gehen und Schreiben sei 
es noch schlechter geworden als friiher. Aueh das Spreehen sei nicht richtig. 
BI~here Angaben fiber diese StSrungen kann er nieht machen. Beim Essen ver- 
schlucke er sich h~ufig. Lachen miisse er ebenso viel wie frfiher, es lache immer 
yon selbst. Wenn der Vater ihn haue, weine er und gleieh hinterher mfisse er 
lachen. 

Befund veto 29. und 30. II. 1920 und den folgenden Tagen: Sehr dfirftiger 
Allgemeinzustand. H~nde, FfiBe und Unterschenkel eyanotisch, hER den Nhmd 
dauernd geSffnet, laeht fast st~ndig unmotiviert vor sieh hin, bricht, wenn man 
ihn anredet, zuweilen in lautes Laehen aus, weint aber aueh gelegentlieh un- 
motiviert. Das Laehen macht den Eindruek des Zwangsm~Bigen. Vermehrte 
Salivation, l~Bt zuweilen etwas Speichel fiber die Lippen laufen. Auf Anreden 
gelegentlich Neigung zum Grimassieren. Urin: E.-Z.-Ug. -- .  Die l~upillen sind 
mittelweit, die 1. nieht ganz rund; beide Reaktionen prompt. Am Rande der Cornea 
sieht man beiderseits einen dun]den, braungriinlichen Streifen. Differenz in der 
N[undirmervation: der r. ~undwinkel wird meistens etwas ss innerviert 
und nach oben gezogen, w~hrend der 1. naeh unten abweieht. Die Zunge ist auf- 
fallend groB und breit, wird gerade herausgestreckt, zittert. Die Sprache ist 
undeutlieh, verlangsamt, gelegentlieh leiehtes Anstol3en, verschluckt Endsilben, 
lispelt. Das Sehreiben is~ durch Ungesehiekliehkeit und die sparer zu besehrei- 
benden Bewegungen unmSglieh (vgl. Abb. 3). 

Sehnenrefl. sehr lebhaft, FuBklonus wechselnd, ungemein sehnell, mehr 
ein dauerndes Zittern als ein eigentlicher Klonus. Auff~llig ist, dab er mi~ den 
H~nden h~ufig naeh den Genitalien faB~ bzw. sie mit den H~nden verdeekt, ohne 
dab man den Eindrnck einer besonderen Schamh~ftigkeit erh~lt, fast kSnnte man 
denken, dM~ es sich um eine gewisse l~eflexbewegmlg handelt. Eigenartige st~ndige 
LTnruhe in den Armen und Beinen, starker in den Armen. Die Bewegungen sind 
zweeklos, grotesk, dauernd weehselnd, d~bei in gewissem Sinne stereotyp, schlan- 
gen- und wurmf6rmig. Sie ste]len eine eigenartige Mischung yon choreiformen, 
athe~oiden und tieartigen St6rungen dar, jedoeh tritt immer wieder eine gewisse 
~Teigung zum Torquieren zutage. Aueh die Wirbels~ule ist e~nem st~ndigen Lage- 
weehsel unterworfen. In der mittleren Brus~wirbels~ule wird eine lordotisehe 
Stellung bevorzugt, gelegentlich kommt es zu skoliotischen Verkrfimmungen 
naeh den Seiten, die ruekartig effolgen. Das Gesieht beteiligt sich an allen diesen 
Bewegungen nicht. Beim Stehen sind die Bewegungen am lebhaftesten. S t e h t  
breitbeinig, die Fiil~e meistens naeh innen rotiert, eigentfimlieh verdreh~, zieht 
bald die r., bald die 1. Schulter hoeh, dreht den OberkSrper bald nach r., bMd naeh 
1., neigt ihn bald nach einer, bald naeh der anderen Seite, gelegentlieh stoBweise, 
fast sehleudernd, h~lt H~nde und Arme meist eng an den KSrper gepreBt, dreht 
jedoch aueh diese bald naeh innen, bald naeh au~en. ]3eim Gehen h~lt er die Arme 
entweder krampfhaft an die Seite geprel~t, schlingt die I-I~nde ineinander oder 
legt sie fiber den Rfieken. Geht mit eigentiimlich kleinen trippelnden, t~nzelnden 
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Sehritten, die Beine stark nach vorn seitlich schleudernd, ein Bein vor das andere 
setzend, mit den gacken den Boden stampfend, ein Mittelding zwisehen Ataxie 
und hysterieformer Bewegungsst5rung. Die Schultern werden beim Gehen hin 
und her gesehleudert, sodal~ der KSrper st~ndig Drehbewegungen ausfiihrt. Unter- 
brochen wird das Gehen oft dutch ein sprunghaftes Hfipfen nach der Seite oder 
naeh vorn. So bietet der Gang ein st~ndig weehselndes Bild. Die relative Hastig- 
keit, mit der er sieh bewegt, steht im Widerspruch zu seiner gro~en Ungeschick,- 
lichkeit. Rfiekwgrtsgehen kann er kaum, dabei kleben die Fii~e gewissermal~en 
am Boden; er wagt nicht, einen Fu~ hochzuheben, stiirzt beim Versueh hin. 

Auch im Liegen nimmt Pat. eine eigenartige, verdrehte Haltung ein. 

Abb. 3. 

Bei passiven Bewegungsversuchen f~llt der dauernde Wechsel zwischen 
Hypo- und Hypertonie in den einzelnen Mnskelgruppen auf, besonders im 1. Arm 
setzen bei Bewegungspriifung st~ndige, spastische Widersts ein. Bei aktiven 
Bewegungen tritt in gewissem Gegensatz dazu eine ausgesprochene Hypotonie 
zutage, besonders in den Beinen. So kann er mit Leichtigkeit den Untersehenkel 
an den Oberschenkel, diesen an den KSrper anpressen. Die Finger der 1. Hand 
mit Ausnahme des D~umens befinden sich in einer Art Krallenstellung, kSnnen 
im ersten Zwischenglied nicht gestreekt warden. An der r. Hand zeigt nur der 
kleine Finger eine Andeutung yon dauernder Beugestellung. Bei Versuch, die 
Faust zu schliel~en und wieder zu 5ihmn, werden die :Bewegungen bei Wieder- 
holung der Priifung immer lungsamer und weniger ~usgiebig. 

Die Fiil3e liegen in Riickenlage dauernd in Spitzful~stellung. Sehr empfindlieh 
gegen Sehmerzreize, macht he~tige Abwehrbewegungen. 

Die e]ektrische Untersuchung ergab eine erhShte galvanische und faradisehe 
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Erregbarkeit der Muskeln und 1Nerven ohne pathologische Reaktionen. Wasser- 
mann im Blur - - .  Blutbild: Hb. 64. Erythrocyten 4 140 000. Leukoeyten 9200. 
Polymorph. 61%. Lymph. 17%. Eosin. 10,5%. Mastz. 0,5%. Uebgz. 10,5%. 
Mono. 0,5~o. 

Bei einer Gabe yon 60 g Traubenzucker zeigte sich nach mehreren Stunden 
einmal voriibergehend eine Spur Zucker im Urin. Eintraufeln yon Adr. hydrobr. 
ins Auge war ohne Effekt. Bei Injektion yon 0,001 Adr. hydrobr, t rat  ca. 2 Mi- 
nuten nach der Injektion ein kurzes Emporschnellen des Pulses yon 100 auf 180 
ein, wobei Pat. bei sehr blab und etwas unruhiger wurde. 

Psychisch im ganzen reeht stumpf, ~uBert spontan keine Wiinsche, keine 
Klagen, steht seinem Zustand ohne Einsieht gegeniiber. Die Intelligenzpriifung 
nach B i n e t -  S i m o n  ergibt einen l%iickstand yon mindestens 21/2--3 Jahren. 
Er  macht bei der Pr~ifung einen spielerisch-zeffahrenen, leicht ablenkbaren Eindruck. 

Die l~utter, welehe den Pat. angeblich nur zu ihrer Erholung in die Klinik 
gebracht hat, n immt ihn nach ca, 14 Tagen wieder nach Hause, um ihn a m  8. IL 
1921 wiederzubringen. 

Pat. ist in einem sehr elenden Zustande. Der ganze KSrper ist bedeckt mit 
einem schuppenden Ekzem. Seit Weihnachten ginge es ihm zu ttause sehr sehlecht, 
er kSnne gar nicht mehr recht gehen; das Sprechen sei aueh schleehter geworden. 
Auch habe er in der letzten Zeit h~ufiger IWasenbluten. Schmerzen h~itte er keine; 
abet der r. Arm stiirbe ihm 5frets ganz ab. Auch schwitze er sehr vie]. Sehen 
und H5ren kSnne er gut, Stuhlgang und Wasserlassen sei auch in Ordnung. Er 
kSnne aber nachts gar nicht schlafen. 

KSrperlieher Befund: Stark abgemagert, Gesiehtshaut und Conjunetiven 
sehr blaB. Dauernde starke motorische Unruhe, wirft sieh fortgesetzt im Bette 
hin und her, macht dabei st~indige, zuckende Bewegungen mit  den Beinen und 
dem KSrper. Die Arme sind wes&ntlich ruhiger; er hglt sie kramlofhaft steif an den 
KSrper gepreBt. Trotz der gro~en motorischen Unruhe maeht Pat. einen marten, 
stillen Eindruek. 

Der 1Viund steht stets weir geSffnet, beim Sprechen brieht Pat. zeitweise in 
zwangsartiges Lachen aus. Die Sprache ist bedeutend sehleehter als friiher, ist 
jetzt  deutlich verwaschen, mit  stark nasalem Beiklang, oft kaum verst~ndlich. 
Das Sprechen fallt ihm offenbar schwer, er bringt die Worte oft nur mithsam 
heraus. Augen: Pupillen mittelweit, nicht ganz fund, R/L  -6, R/C ~ ,  beiderseits 
deutlicher Skleralring. Augenbewegungen sind anscheinend frei, jedoeh werden 
die Augen beiderseits nieht in Endstellung gebraeht. 

Das ganze Gesicht macht einen eigentiimlieh starren Eindruek. Pat. kann 
den Mund nicht zum Pfeifen spitzen. Der 1. Mundfac. wird etwas sehw~icher 
innerviert als der r. Innere Organe o. B. Blur: t tb.  59, im Ausstrieh keine patho- 
logischen Ze]len oder Zellverschiebung. Reflexe: In  den oberen Extremit~ten 
nicht sieher auslSsbar, Kn./Ph.  schwaeh, Ach./Ph. ~ ,  Abdom.-Refl. ~ ,  Ba. bds ? 
Kein Klonus. 

Liegt in eigentiimlieh verdrehter zwangsartiger Haltung auf der reehten 
Seite, die Arme lest an den KSrper gepreBt, die Beine an den Leib gezogen. Beim 
Versuche, die Beine zu strecken (AuslSsen der Kniereflexe) sehnellen sie sofort 
in die ttShe. Kann sieh in Rfiekenlage nicht halten, rollt immer wieder auf die 
rechte Seite hCriiber. Der ]. Arm wird im Ellenbogengelenk gestreekt, der r. gebeugt 
geha]ten, in beiden sehr starke Spasmen, die bei wiederholten Bewegungen deut- 
lich nachlassen. 1~. beimVersuch~ den Arm zu streeken, deutliehe SchmerzguBerung. 
Rohe Kraft '  r. ~ 0, l. Handedruek eben angedeutet. In den Armen und besonders 
in den Schultern standige kleine Zuckungen. Fiihrt grSBere aktive Bewegungen 
mlt  den Armen nicht aus, kann allein keine Speisen zu Munde ffihren, nicht zufassen. 
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In den Beinen ist die Rigiditiit bedeutend geringer wie in den Armen und in 
ihrer Intensitgt sehr weehselnd, r. im ganzen stgrker als 1. Beim Versueh, die 
Beine yon der Unterlage abzuheben, maeht er einige unregelmgBige, ausfahrende 
Bewegungen bei gebeugtem Kniegelenk. Rohe Kraft =: 0. 

Kann allein nieht stehen oder gehen, kniekt sofort in den Knien zusammen 
und setzt sieh auf die Erde; ist dabei auBerordentlieh /~ngstlieh. Wenn unter- 
stiitzt, maeht er hastig einige trippelnde Schritte mit gegeneinander gebogenen 
Knien, einwgrts geriehteten FiiBen. 

Kann nut breiige Speisen essen, bringt nur mit Miihe etwas herunter. 
Wi~hrend der n~ehsten Tage verfiillt Pat. zunehmend. Die motorisehe Unruhe, 

die ihn nur wghrend des Sehlafes ftir kurze Zeit verlgfit, nimmt st~ndig zu. Die 
Sprache wird immer sehleehter, Pat. st6Bt zuletzt fast nur noeh unartikulierte 
Schreie aus. Soweit eine Verst/~ndigung mSglich ist, seheint Pat. fast his in die 
letzten Tage hinein klar. Li~gt anfangs seltener, dann immer h~ufiger Stuhl und 
Ui~n unter sieh. Auffallend ist besonders ein in den ersten Tagen kaum zu stil- 
lendes Nasenbluten, das dann sparer naehl~gt. Am 27. IL 192i Exitus letal. 

Sektionsbefund (Auszug): Leiehe eines 121/2 Jahre alten Knaben in sehleeh- 
tern Ern/~hrungszustand. Thymus ist vergrSBert, yon weieher, sehlaffer Kon- 
sistenz und braunroter Farbe, sonst sind die Brustorgane ohne kranldaaften Befund. 
Die Milz ist stark vergrSgert und ftihlt sieh derb an. Auf dem Durehsehnitt ist 
die Zeiehnung gut siehtbar. Nieren o. B., ebenso der ~agen-D~rmtraetus. Die 
Leber ist 26: 16:8 cm groB und yon fester Konsistenz. Ihre Oberfl/iehe ist hSekrig 
dadureh, dab dieht nebeneinanderliegende erbsengroge his pfenniggroge Partien 
leieht konvex das Niveau iiberragen. Die Farbe ist graubraunrot, zwisehen den 
einzelnen Feldern hellere Strgnge. Auf dem Durehsehnitt dasselbe gefelderte 
Bild. Leber mikroskop. Knotige Hyperplasie der Leberzellen mit auffMlender 
GrSBendifferenz und herdfSrmiger unregelm~giger Verfettung. SehmMe Binde- 
gewebsm~ntel um die hyperplastisehen Partien. Keine nennenswerten Gallengangs- 
regenerate. Hyper/~mie der interstitiellen Gefi~ge. 

Der mikroskopisehe Befund des Zentralnervensystems steht noeh aus. • 
kroskopiseh war irgendeine krankhafte Veri~nderung nieht sichtbar. 

Beide hier besehriebenen F~tlle gehSren ihren Symptomen,  ihrem 
Verlaufe naeh zu den E r k r a n k u n g e n  des ex t rapyramida len  Systems. 
Als Hauptkrankhei t sze iehen  haben  sie beide in  ausgesproehenstem 
3/Iage St6rungen der Muskel innervat ion,  wie sie S t r i i m p e l l  un te r  dem 
Namen  des amyosta t i sehen Symptomenkomplexes  zusammengefagt  hat~ 

W~hrend  der erste Fal l  wohl als typisehe Torsionsdystonie a u f g d a g t  
werden muB, haben  wit bei dem zweiten I ~ l l  lange gesehwankt.  Zuerst  
wurde auch er ffir eine Torsionsdystonie gehal ten u n d  aueh als solehe 
vorgestellt.  Erst  im weiteren Verlaufe entsehieden wit  uns  ftir die 
Diagnose: Wilsonsehe Krankhe i t  oder Pseudosklerosel).  Wir  identifi-  
zieren diese beiden Krankhei tsbi lder ,  wie es die meisten Forseher je tz t  
tun ,  u n d  wie es aueh S p i e l m e y e r  2) auf Grund  seiner le tz ten loatho- 
logiseh-anatomischen Un te r suchungen  ffir bereehtigt  h~lt. Ffir eine 

~) Literatur beiv.  Dz i embowsk i ,  Zeitsehr. f. d. ges. Neurol. u. Psyehiatr. 
Orig. 5~; spi~tere Literatur bei K a s t a n ,  Arch. f. Psyehiatr. u. Nervenkrank- 
heiten 60, Heft 2/3. 

2) Zeitsehr. f. d. ges. Neurol. u. Psyehiatr., Orig. 1920, Bd. 57. 
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Torsionsdystonie sprach zuerst vor allem der eigentfimliehe Gang mit 
den Verdrehungen des KSrpers, ferner der Weehsel yon Hypo- und 
tIypertonie in den einzelnen Muskelgruppen und die mehr arhythmisehe 
Art der unwillktirlichen Bewegungen yon tieartigem, choreatischem, 
athetotischem Charakter. Gegen die Diagnose Wilsonsche Krankheit 
spraeh das Fehlen des rhythmischen Tremors, das grobe Wackeln des 
ganzen K5rpers, das ffir die Pseudosklerose so eharakteristiseh ist 
und das Fehlen der dadurch bedingten GangstSrung, die mehr an die 
der multiplen Sklerose erinnert. Es fehlte ihm schlieitlich bei Beginn 
der Erkrankung die stetig zunehmende Rigidit~t in den einzelnen 
GliedmaIten, die bis zur Contraeturbildung oder bis zum Auftreten 
bestimmter Zwangshaltungen ~ortschreiten kann, eine Erscheinung, 
die wir bei unserem Patienten erst im Endst~dium der Erkrankung sahen. 
Viele andere Kr~nkheitszeiehen jedoch, so die sehon bei Beginn des 
Leidens beobaehtete eigentfimliche Maskenst~rre des Gesichts, die 
Dysurthrie und Dysphagi% das Zwangslachen, die Parese der Muskulatur 
ohne eigentliche L~hmungserseheinungen, die Ver~nderungen der 
Psyche, der Cornealring in Zusammenhang mit der Leberveri~nderung 
und enctlieh der sehnelle letale Verlauf spreehen wohl mehr fiir eine 
Pseudosklerose. Eine Entscheidung wird vielleieht erst die mikrosko- 
pisehe Untersuehung bringen. 

Bemerkenswert ist dieser Fall vor allem dadureh, dal~ er yon beiden 
Erkr~nkungen, sowohl yon der Torsionsdystonie als auch yon der 
Pseudosklerose charakteristisehe Symptome zeigte. Wie andere in 
dieses Gebiet gehSrige Falle, die nicht mit Sicherheit einer der bisher 
aufgestellten Kr~nkheitsgruppen einzureihen sind, spricht auch er 
daffir, dal~ es fliei~ende ~berg~nge gibt und dal~ es mindestens heute 
noch verfrfiht erscheint, einzelne Krankheitsbilder scharf abgrenzen 
zu wollen. Sie alle sind, ich folge hier den iiberzeugenden Ausfiihrungen 
Str f impel ls l ) ,  Ausdruek der gestSrten myostatischen Innerv~tion, 
deren verschiedene Lokalisation im Gehirn (die zum Teil noeh nicht 
bekannt~ ~ber wohl stets extrapyramidul gelegen) ihre versehiedenen 
Symptome und Verlaufs~rten bedingt. 

1) Neurol. Zentralbl. 1920, Nr. 1. 


