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Die zum extrapyramidalen Symptomenkomplex gehSrigen Er- 
krankungen stehen in letzter Zeit im Mittelpunkt des neurologischen 
Interesses. Die wichtigsten der hierher gehSrigen Erkrankungen 
sind die choreatischen Krankheitsformen, die Paralysis agitans, 
die Westphal-Str4~mpell-Wilson-Gruppe und die Torsionsdystonie. Am 
lgngsten bekannt sind, wie WoUenberg ~1) in seiner umfassenden Arbeit 
,,Chorea, Paralysis agi tans. .  2' mitteilt, die choreatisehen Krankheits- 
formen, wird doch schon im 14. Jahrhundert  in Chroniken die Chorea 
St. Viti erwghnt; im 17. Jahrhundert  wird yon Sydenham die Chorea 
minor beschrieben, doch wi~hrte es noch lange, his dieser Krankheits- 
begriff in Deutschland allgemeine Anerkennung land; haupts~chlieh 
ist das Ziemssen ~3) zu danken, der im Jahre 1877 energisch daftir eintrat, 
den bis dahin bestehenden unklaren, verwirrenden Begriff der Chorea 
magna sire Germanorum --  diese sei keine Krankheit  sui generis, 
sondern nur der AusfluB eehter Psychosen und Cerebralleiden sowie 
yon Hysterie und Simulation -- zugunsten des Begriffs Chorea An- 
glorum = Chorea minor Sydenham fallen zn lassen. 

Die erste eingehende, yon Parlcinson herrfihrende Beschreibung der 
Paralysis agitans stammt aus dem Jahre 1817; es vergingen jedoeh 
fast 50 Jahre, bis sieh die Neurologie, besonders unter dem Einflug 
Charcots und seiner Schfiler, eingehender mit diesem Leiden besehgftigte. 
Etwa um dieselbe Zeit ersehienen, ebenfalls in der franz6sischen Lite- 
ratur, eine t~eihe yon Mitteflungen fiber die Athetose. Dieser BegrifI 
wurde im Jahre 1871 yon Hammond 14) in die Neurologie eingefiihrt; 
er beobaehtete unaufh6rliche Bewegungen der Finger und der Zehen 
und die Unf~Lhigkeit, diese in einer gewollten Lage zu fixieren; er be- 
zeiehnete diese Bewegungen als athetotische, abgeleitet yon dem 
griechisehen Verbum uv~vat (legen, stellen); dvq~vd~ heiBt dann soviel 
wie ,,ohne feste Stellung" oder ,,ohne festen Halt".  
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Im Jahre 1883 besehrieb C. Westpha127) unter dem Titel: ,,Uber 
eine dem Bride der cerebrospinalen grauen Degeneration ~hnliche Er- 
krankung des zentralen Nervensystems ohne anatomischen Befund nebst 
einigen Bemerkungen tiber paradoxe Kontraktion" eine bis dahin 
unbekannte Krankheit. Pierre Marie zi~hlt das hier besehriebene Leiden 
trotz des progredienten Verlaufs und des letalen Ausgangs zur Hysterie. 
Erst 1898 erscheint dann als n~tehste hierher gehSrige Mitteilung die 
Stri~mpellsche Arbeit28): ,,Uber die Westphalsche Pseudoslderose und 
fiber diffuse Hirnsklerose bei Kindern" der dann bald, nachdem die Auf- 
merksamkeit der Neurologen auf dieses Gebiet gelenkt war, weitere folg- 
ten. Einen au•erordentlichen Fortsehritt in der Erkenntnis des Wesens 
extrapyramidaler Erkrankungen stellt dann die grundlegende Arbeit 
Wilsons 11) dar, erschienen in Brain im Jahre 1912, der eine Reihe 
klinisch gut beobachteter und anatomiseh sorgf~ltig untersuehter 
F~lle unter der Bezeichnung ,,Progressive lenticulare Degeneration" 
als selbst~ndige Erkrankung verSffentlicht. Wilson 20) weist sp~ter in 
seiner Zusammenstellung im Handbuch yon Lewandowsky auf die nahen 
Beziehungen der progressiven lenticularen Degeneration zur West- 
phal-Str~mpellsehen Pseudoklerose bin, unde r  gibt der Hoffnung Aus- 
druck, daf3 der nichtssagende und eigentHch nur aus der Verlegenheit 
heraus gesehaffene Name ,,Pseudoklerose" bald einer begrifflich klareren 
and einheitlicheren Bezeichnung Platz machen mSge. 

Als letzte der hierher gehSrigen Erkrankungen erscheint die Torsions- 
dystonie in der Literatnr. Wenn bisher aueh einwandfreie pathologisch- 
anatomische Befunde fiber dieses Leiden noch nieht vorliegen, so bieten 
doch seine Symptome so weitgehende Beziehungen zu anderen Er- 
krankungen des extrapyramidalen Symptomenkomplexes, dal3 wir 
dieses Leiden nach dem Vorbilde yon Stertz 22) dieser Krankheitsgrnppe 
zureehnen dfirfen. 

Da wit uns in dieser Arbeit eingehend mit der Torsionsdystonie zu 
bescha.ftigen haben werden, mfissen wir die knapp anderthalb Jahr- 
zehnte umfassende Gesehichte dieses Leidens etwas ausffihr]icher be- 
handeln. Im Jahre 1908 besehrieb Schwalbe ~1) in seiner Inaugural- 
dissertation under dem Titel: ,,Eine eigentfimliche tonische Krampf- 
form mit hysterischen Symptomen" eine bis dahin in der Literatur nn- 
bekannte Krankheit. Im Jahre 1911 stellte Oppenheim is) 4 Fi~lle zu- 
sammen, die ihm naeh ihrem Verlauf und ihren Symptomen zusammen- 
gehSrig ersehienen; er bezeichnete die vorliegende Erkrankung als 
Dysbasia lordotica progressiva bzw. Dystonia musculorum deformans. 
Als die Kardinalsymptome dieses Leidens bezeichnete er die Tonus- 
vergnderung, einerseits Hypotonie, andererseits Neigung zu toniseher 
Muskelanspannung; andere motorische t~eizerseheinungen tr~ten da- 
neben in den Hintergrund; das Leiden beginne zwisehen dem 8. und 



Die dysbatisch-dystatische Form der Torsionsdystonie. 447 

14. Lebensjahre, die bis dahin beobachteten Patienten w~ren Juden 
und stammten aus Galizien und l~uBland. Erbliche Belastung best~nde 
nicht. Die Entwieklung sei sehleichend, Beginn in der unteren, h~ufiger 
in der oberen Extremiti~t; sphter seien jedoch vorwiegend die Beine 
ergriffen, ,,bzw. es ist vorwiegend und in immer prononcierterer 
Weise die bei der Fortbewegung in Aktion tretende Muskulatur der 
Obersehenkel, des Beekens und der Wirbels~ule, an welcher sich das 
Leiden offenbart". Es hande]e sich ,,so reeht um eine Astasie-Abasie- 
Krankheit,  abet doch um einen ganz speziellen Typus derselben". Beim 
Gehen und Stehen zeige sich als Haupterseheinung eine Lordose bzw. 
Lordoskoliose. Diese Haltungsanomalien gleichen sieh in Riicken- und 
Bauehlage fast v611ig aus. Oppenheim hebt dann die Unterschiede 
hervor, die zwischen seinen Fit]len und den von Schwalbe beschriebenen 
bestehen, u n d e r  wendet sich gegen die Auffassung Ziehensa2), dab es 
sieh bei diesem Leiden um eine Neurose handele; er lehnt daher die 
Bezeiehnung ,,tonische Torsionsneurose", die seiner Meinung nach 
,,dutch eine Form des Aecessoriuskrampfes repr~sentiert" wird, 
ab und gibt demLeiden die oben erwi~hnteBenennung. Flatau und Sterling 9) 
teflen ebenfalls im Jahre 191"1 zwei hierher geh6rigeF~lle mit; sie emp- 
fehlen, indem sie sich an das ,,bildlich markanteste klinische Merkmal" 
halten, die Bezeiehnung ,,lorogressiver Torsionsspasmus bei Kindern".  
Diese Autoren weisen ebenso wie Oppenheim auf die engen Beziehungen 
dieses Leidens zur Athetose double bin; sie halten es ffir m6glich, ,,dab 
bier verschiedentlich nuancierte Ubergangsformen bald entdeckt werden". 
In den folgenden Jahren werden dann yon Fraenkell), Bregmana), 
Bernsteinl), Abrahamsohnl), Bonhoe//er 2) u. a. eine Reihe von F~llen 
mitgeteilt. Als besonders wiehtig sei die Mitteflung yon Maas 1~) 
aus dem Jahre 1918 erw~hnt, der den Fall 1 yon Schwalbe 8--10 Jahre 
sparer beobachten konnte; bei dieser Kranken hatte sieh der Zustand 
im Anschlul] an eine Sehnenoperation an den Beinen erheblich ge- 
bessert, vor ahem war die l~umpfhaltung beim Gehen normal geworden. 
Wit haben hier die einzige Mitteilung fiber einen mehrere Jahre hin- 
dureh ~rztlieh beobaehteten Fall, und es ist yon gr6Btem Interesse, 
dab bei ihm der Zustand nieht stationiir blieb, sondern eine deutliehe 
Besserung zeigte. Besonders hervorzuheben ist ferner noch der Fall 
Thomalla2a), weft er pathologiseh-anatomiseh untersueht ist; wir 
werden sparer auf diesen Fall zurfiekzukommen haben. 

Im Jahre 1919 berichtet Mendel is) in einer monographischen Be- 
arbeitung, auf die SlOi~ter genauer einzugehen sein wird, fiber zwei 
selbstbeobaehtete Falle des Leidens, das er Torsionsdystonie nennt. 
Sp~ter erfolgen dann noeh Mitteilungen hierher geh6riger Erkrankungen 
dutch Blandyle), Collier~), Frauenthal und Rosenstoclc12), FlaterlO), 
Wimmer 8~ und CassirerS). Auf die beiden letztgenannten F~tlle wird, 
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da sie pa tho logisch-ana tomisch  untersueht  sind, sparer zurtiekzu- 
kommen  sein. 

Die bis zum Jahre  1919 besehriebenen 30 Fiille dieses Leidens stellte 
Mendel in der oben erw~hnten Arbeit  zusammen. Als ,,die wiehtigsten 
Kriterien ftir die Diagnose und diejenigen Faktoren  und Symptome,  
die auf die riehtige F~hrte fiihren", gibt  Mendel folgende Punkte  an :  
, ,Abs tammung ans dem Osten (guSland,  Galizien), jedoch aueh deutsche 
und andere Nat ionen nieht  verschont,  semitische Rasse bevorzugt,  
Beginn des Leidens um die Pubertgtszei t  herum, anfgnglieh stetige 
Progression, darm stat ioner bleibend, Anfangssymptome racist in einer 
unteren Extremiti~t, Erhal tenbleiben der Intelligenz und Fehlen psy- 
ehiseher Sonderheiten t rotz  langer Bauer  der Krankhei t ,  normale 
Spraehe, Wechsel yon Hypotonie  nnd t Iyper tonie  bzw. spastisehen 
Zusti~nden, unwillkiirliehe Bewegungen, Iiir welche das Torquierende 
das Hauptcharakter i s t ieum bildet (doeh auch athetoide, choreiforme 
usw. Bewegungen), vSllig gute grobe Kraf t ,  gektinstelter bizarrer, ftir 
das Leiden fast  pathognomoniseher  Gang mit  wnnderlichen K6rper-  
verdrehungen, Wirbels~ulenlordose, die im Liegen abn immt  bzw. 
sehwindet, beim Gehen besonders s tark hervor t r i t t  (Dromedar-, Strau- 
genhaltung),  sehwache Sehnenreflexe, normale Sensibilitgt, keinerlei 
Py ramidensymptome" .  

Ehe wir auf die angefiihrten Gesichtspunkte eingehen, wollen wir die 
Krankengeschiehten zweier in unserer Klinik beobachteter  Falle mitteilen. 

.Fall 1. Klara P., 15 Jahre alt, evangeliseh (Abb. 1 u. 2). 
Vorgeschichte: Beide Eltern leieht aufgeregt, sehr ungltiekliche Ehe. Mutter 

,,leidend", mehrmals an ,,Eiterbeulen" operiert, leidet an Iehthyosis. Der einzige 
Bruder der Pat. ist gesund. Von besonderer erblieher Belastung niehts bekannt. 
Pat. lernte gut in der Schule, nur einmal wegen langdauernden Keuehhustens 
sitzengeblieben, sonst nie ernstlich krank gewesen; nur soll sie ira letzten Sehul- 
jahr mehrmals ohne besondere Ursaehe gefiebert haben. War immer sehr sensibel, 
besonders dureh Gergusehe leieht beeintr~ehtigt. Hat noeh nieht menstruiert. - -  
Das jetzige Leiden begann vor 3 Jahren. Zuerst sei sie immer mit dem reehten 
Bein nach ausw/~rts getreten, dann babe sieh die linke Hand, wenn sic irgend- 
welche Arbeiten ausfiihren wollte, stets unwillkiirlieh an die Brust gepref~t; 
sp~ter strebte der linke Arm naeh au$en, so dal3 sic ihn, um ihn zu gebrauehen, 
mit der rechten Hand am KSrper festhalten muf~te. Etwa seit einem halbert Jahre 
drehe sieh der Kopf immer unwillkiirlieh naeh links und hinten; wenn sie ihn 
nicht festhalte, bleibe er nnr fiir Augenblieke in der richtigen Lage. Die StSrung 
im linken Arm sei noeh vorhanden, aueh die in rechtem FuSe, abet letztere sei 
nivht mehr so schlimm wie friiher. Sehmerzen oder Krampfgefiihl seien hie auf- 
getreten. 

Be]und: Maeht siehere und fiberlegte Angaben fiber ihr Leiden. Zeigt ante 
Auffassung, antes Urteil, ihrer Bildung entsprechende Kenntm'sse. Leidet often- 
bar sehr unter ihrer Krankheit, weint wiederholt bei Besprechung der Vorge- 
schichte. Sonst in ihrem Verhalten vSllig unauff~llig. 

In der kSrperliehen Entwieklung etwas zuriick; entsprieht im L~ngen- 
waehstum etwa dem Alter yon 12 Jahren. Sehamgegend sp~rlieh, Aehselh6hlen 
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gar nich~ behaar t .  Mammae etwa dem Alter entsprechend entwickelt. Die Hau t  
ist  fast  am ganzen KSrper mi t  EinschluB des Gesichts rauh  und  schilfernd (spezial- 
~rztliche Untersuchung:  [chthyosis). Die obere Zahnreihe iiberragt um fast  
1x/2 cm die untere,  daher  s teht  der Mund fast  immer often. Das Gesicht is~ gla t t  
und  unbewegt.  Das ist  nach Angaben der Kranken  immer so gewesen; es erkl~rt 
sich aus der abnormen Kieferstellung in Verbindung mi t  der geschflderten Haut-  

A bb. 1. Abb. ~. 

verinderung.  Die Z~hne sind s tark  rhachit isch und  rait Zahnstein  besetzt.  Sehr 
hoher  steiler Gaumen. Schilddriise nicht  tas tbar .  Ax~ den inneren Organen kein 
krankhaf ter  Befund. Keine VergrSiierung der Leber. Die Wassermannsche Re- 
akt ion ist in Blut  und  Riickenraarksfliissigkeit negativ, in letzterer weder Eiweil~- 
noch Zellvermehrung. Die r5ntgenologische Untersuchung der Wirbels~ule ergibt 
normale Verh~ltnisse. - -  Im t t a r n  is t  weder Urobilin noch Urobilinogen in ver- 
mehr ter  ~enge  nachzuweisen. ~qach Genul~ yon 90 g Traubenzucker t r i t t  in 
5 stiindiger Untersuchung niemals Traubenzucker im Harn  auf. 

KSrperhaltung im Stehen: I m  Stehen isb der Kopf stark in den Nacken ge- 
beugt  und  leicht nach links gedreht;  beide Mm. sternocleidomastoidei - -  der rechte 
mehr als der linke - -  urid die oberen Par t ien  der Mm. trapezii - -  der linke sti~rker 
als der rechte - -  kont rahier t ;  manehmal  wird flit Augenblicke normale Kopf- 
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haltung eingenommen, aber der Kopf schnellt dann immer wieder nach hinten, 
wenn die Kranke itm nicht mit der Hand fesths Passiv ist er nnr mit iJ'ber. 
windung sehr starker 1VIuskelwiderstgnde in l~ormallage zu bringen. Die linke 
Sehulter steht etwas tiefer als die rechte und ist nach vorn geschoben. Es be- 
steht leichte Kyphoskoliose der Brustwirbelsaule, die sich vSllig ausgleicht, 
wenn die Kranke, wie oben besehrieben, den Kopf in Normallage festhglt. Hal- 
tung des rechten Arms normal. Der linke Arm ist sehon im Oberarm nach innen 
rotiert, so dab der Daumen nach hinten sieht. Die ]inke Hand ist im Handgelenk 
leieht dorsalflektiert, die Finger stehen in Mittelstellung, nur der Zeigefinger ist 
etwas starker gebeugt. Zeitweise tritt ein ganz leiehter feinschlggiger Tremor 
der einzelnen Finger und der ganzen Hand auf. Die Armhaltung laBt sieh ohne 
Widerstand verandern. Die Beinhaltung ist im Stehen unauffallig, nut linden 
vereinzelt unwillkiirliehe langsame Streekbewegungen der beiden GroBzehen start. 

L'iegen: Im Liegen gleiehen sieh die Haltungsanom~lien bis auf die abnorme 
Kopf- und Armhaltung aus; erstere ist jedoeh nieht so hochgradig wie im Stehen. 

Gehen: Beim Gehen tritt die fiir das Stehen beschriebene Haltung in ver- 
stgrktem MaBe auf. Die Kopfhaltung entspricht der fiir das Stehen besehriebenen; 
die linke KSrperhglfte ist etwas nach vorn gedreht; es besteht keine Leaden- 
lordose, dagegen die erwghnte Kyphoskoliose der Brustwirbelsaule. Die pendeln- 
den Mitbewegungen der Arme sind beim Gehen nur angedeutet; im rechten Arm 
effolgen sie in sagittaler l~ichtung zum linken, der etwas abduziert, im Ellbogen- 
gelenk flektiert, im Handgelenk leicht extendiert und proniert gehalten wird; 
haufig treten einzelne Zuekungen der Hand und Finger auf. Der ]inke FuB wird 
normal, der rechte Fu8 etwas naeh auswarts aufgesetzt; hgufige Dorsalflexion 
beider GroBzehen, 

Wenn das Madehen im Stehen oder Gehen die linke Hand hinter den Hinter- 
kopf bringt, lassen die Muskelspannungen im H~ls und Naeken, ebenso aueh die 
im Oberarm, weniger die in der Hand naeh, dabei gleicht sich auSer der ~bnormen 
Kopfhaltung auch die Kyphoskoliose vSllig aus; das Naeh]assen der Muskel- 
spannungen erfolgt schon, ehe. der Arm auf dem Wege zum I-Iinterkopf diesen 
erreicht hat. Sobald der Oberarm bis zur Wagereehten gekommen ist, nimmt 
Kopf und Rumpf wie automatisch normale Haltung ~n. Es macht nieht den Ein- 
druek, als ob der Arm dem Kopf eine Sttitze gabe, sondern es seheint, als ob die 
Innervationskombination eine KrampflSsung bewirke. Naeh Herunternehmen 
des Armes bekommt der Kopf sofort wieder die alte Haltung, und zwar treten 
die ~uskelsparmungen im ersten Augenblieke in verst~irktem !~I~ge auf, um naeh 
einigen Sekunden wieder die gewShnliche Starke anzunehmen. Die Kranke ist 
dadurch, dab sie die linke Hand unter den Hinterkopf legt, fahig, den Kopf be- 
]iebig lange in normaler Stellung zu halten, wobei auch die sonst bestehende 
Kyphoskoliose vSllig ausgeglichen bleibt. 

Es ist yon Wiehtigkeit, hervorzuheben, da{~ eine merldiche Beeinflussung der 
Kaltungsanom~lien und der willkiirlichen Bewegungen dureh affektive Einwir- 
kungen nieht besteht. 

Die neurologische Untersuchung ergibt in dem ~uffallend gla~ten und unbe- 
wegten Gesieh~ (s. o.) kein Verharren mimiseher Ausdrueksbewegungen. Kein 
SpeiehelfluB, keine SprachstSrungen, Sehlueken und Kauen gut. Kein Corneal- 
ring. Bei Angenbewegungen in den seitliehen Endstellungen einige nystaktisehe 
Einstellungszuekungen. Leichtes Lidflattern. Sonst keine krankhafte Vergnderung 
im Gebiete der Hirnnerven. Leiehte Hypotonie im linken, normaler Tonus im 
rechten Arm. Grebe Kraft gut, rechts = links. Linker Unterarm und linke Hand 
etwas im Waehstum gegen rechts zuriiekgeblieben (Umfang des Handgelenks 
reehts 131/4, links 13 cm, der Mittelhand rechts 17, links 16 era). Der Radius- 
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periost- und Tricepsreflex beiderseits in normaler St~rke auslSsbar. Bei kraftvollen 
Bewegungen der reehten Hand tre~en in der linken leichte Mitbewegungen und 
grSberer Tremor auf. - -  Beim Vorstrecken beider H/~nde mit gespreizten Fingern 
nimmt links der Tremor zu, undes  treten beiderseits, jedoeh links deutlicher als 
reehts, einzelne langsame, wurmfSrmige Streek- und Beugebewegungen einzelner 
Finger und tier ganzen Hand auf. Beim Fingernasenversueh links f/~hrt sieh die 
Kranke unter stark dorsalflektiertem Handgelenk mit dem Zeigefinger an die 
Nase; w~hrend tier Bewegung strebt der Oberarm nach oben, und die Haltung 
kalm nur durch Anpressen des Zeigefingers an die Nase fiir kurze Zeit fixiert 
werden; dabei leiehter sehiittelnder Tremor des Handgelenks und des Oberarms. - -  
Bei geordneten Handlnngen, z.B. Sieherheitsnadeln 6ffnen, Messer aufklappen, 
Geldbeutel 6ffnen, besteht keine Unfghigkeit zu feineren Bewegungen, jedoch 
werden a11e feineren Bewegungen plump und massiv ausgefiihrt. Sie benutzt dabei 
nieht die Fingerspitzen, sondern die zweiten Phalangen. Beim Versueh, die Hand 
zu driieken, tritt eine extreme DorsalYlexion tier Hand auf. Beim Versueh, mit 
dem Hammer zu sehlagen, geht ebenfalls alas Handgelenk in Dorsalflexion und 
bleibt claim steif, so dab der Sehlag ohne Sehwung aus dem Arm erfolgt. Bei 
Ablenkung besteht die 1%igung, den reeliten 0berarm zu abduzieren, den sie sonst, 
solange sie der StSrung Aufmerksamkeit schenkt, an den Brustkorb anpregt. Es 
tritt dann zu der Dorsalflexion noeh eine Ulnarflexion der Hand. Die Folge yon 
agonistischen und antagonistischen Bewegungen im rechten Arm ist gut, links 
ebenfalls die Beugung und Streckung im Ellbogengelenk, dagegen ist Beugung 
und Streckung der Finger etwas langsamer als reehts. V511ige Unf/~higkeit 
zu rasehen Bewegungsfolgen bei Pro- und Supination des linken Unterarms; dabei 
tritt  ein feinsehlggiges Zittern der einzelnen Finger auf, alas sieh wghrend des 
~Tbens verst/~rkt. - -  W/~hrend in der l~uhe am rechten Arm nichts Auffglliges 
naeliweisbar ist, zeigen sieh, wenn man den Arm passiv durch Erheben der Hand 
in Horizontallage bringt, langsame athetoide Streck- und Beugebewegungen im 
rechten Ellbogengelenk, nach einiger Zeit zeigen sieh/~hnliehe Bewegungen auch 
in den Fingern tier reehten Hand; diese Bewegungen kann die Kranke dadurch 
unterdrficken, dal~ sie alle Gelenke des Arms und tier Hand stark streckt. - -  
Die Bauehdeekenreflexe sind vorhanden. - -  An den Beinen ist die Beweglichkeit 
und die grebe Kraft normal; der Tonus ist ebenfalls regelreeh~, abgesehen yon 
einer leiehten habituellen Contractur beider GroBzehen. Der Kniesehnenreflex er- 
schien reehts anfangs lebhafter als links, was eine Nachuntersuehung jedoch 
nicht best/~tigen konnte. Aehillesreflexe beiderseits gleich. Babinski, Rossolimo 
negativ. Der Oppenheimsehe Reflex, der anfangs suspekt erschien, wurde spgter 
nicht gefunden. - -  Keine Ataxie. Sensibilitgt normal. - -  Lebhafte Dermographie 
mit Andeutnng yon Quaddelbildung. - -  ])as Leiden zeigte sich allen Behandlungs- 
versuclien gegeniiber unzug/~nglich: Wachsuggestion, Hypnose, Elektrotherapie, 
Hyoscininjektionen blieben g~nzlich ohne EinfluB auf das Zustandsbild. 

Zusammen/assung: Ein  15j~thriges christliches deutsches M~tdchen, 
das, yon  , ne rvSsen"  El te rn  abs tammend ,  einen gesunden j~ngeren Bruder  
hat,  selbst seit der Kindhe i t  etwas reizbar, aber nie ernstl ieh k rank  war, 
e rk rank t  im Alter  yon  zw61f Jah ren  mi t  einer geringffigigen GangstSrung,  
indem sie beina Laufen mi t  dem rechten Bein etwas ausw~rts t r i t t .  
I m  Verlaufe tier n~chsten zwei Jahre  stellen sich nache inander  un-  
willkiirliche Bewegungen im l inken Arm n n d  im Kopf  ein. Bei der 

K r a n k e n  l inden  sich je tz t  ein leichtes Zurfickbleiben in  der kSrperliehcn 
Entwick lung  und  gewisse Degenerationszeichen. In te l lek tue l l  und  
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psychisch keine Abweichungen. An den inneren Organen kein krank- 
halter Befund. Wassermann im Blur und Liquor negativ; m letzterem 
keine EiweiB- und Zellvermehrung. Aus dem neurologischen Befunde 
ist zu erw~hnen, dab anfangs der rechte Kniesehnenreflex lebhafter als 
der linke und ein suspekter Oppenheimseher Reflex gefunden wurde, 
was jedoch beides bei einer Nachuntersuchung nicht best~tigt werden 
konnte. Im linken Arm Hypotonie, in der Nackenmuskulatur Hyper- 
tonie; habituelle Contractur leichten Grades in beiden GroBzehen. 
Der iibrige neurologische Befund ist normal. Das Krankheitsbild wird 
jetzt yon Haltungsanomalien, die beim Gehen und Stehen am deut- 
lichsten werden, und gewissen BewegungsstSrungen beherrscht. Der 
Kopf wird nach links hinten gehalten und nimmt nur ffir Augenblicke 
NormalhMtung an. Die linke Schulter steht etwas tiefer Ms die rechte 
und i s t  leicht nach vorn geschoben. Leichte Kyphoskoliose der Brust- 
wirbels~ule, die sich ebenso wie die abnorme Kopfhaltung bei Er- 
heben des linken Armes zur Untersttitzung des Kopfes wie automatisch 
ausgleicht. Der linke Arm zeigt im Oberarm geringe, im Unterarm st~rkere 
Innenrotation, so dug der Daumen nach hinten sieht. Zeitweise ganz 
leichter Tremor der Hand und Finger. Bei kri~ftigen Bewegungen 
der rechten Hand in der linken leichte Mitbewegungen und grSberer 
Tremor. Bei gewissen Bewegungen, z. B. Vorstreeken der Arme, athe- 
toide Bewegungen der Finger beiderseits, jedoch links mehr als rechts. 
Es besteht die Neigung, den reehten Oberarm zu abduzieren; bei ge- 
wissen Haltungen des rechten Arms dort athetoide Bewegungen in 
Ellbogengelenk und Fingern. Beim Gehen verstgrken sieh die Haltungs- 
anomMien des Kopfes und I%umpfes ; es fehlen die normalen pendelnden 
Mitbewegungen der Arme. In Hand und Fingern treten dabei einzelne 
Zuckungen anf. Der rechte Fug wird etwas nach auswD, rts, der linke 
normal aufgesetzt; beiderseits h~ufige Dorsalflexionen der GroBzehen. 

Wir sehliegen hier bald die Mitteilnng des zweiten Krankheits- 
falles an: 

Fall 2. Fritz F., 7 Jahre ult, evungelisch (Abb. 3 u. 4). 
Vorgeschichte: Der Vater des Pat. ist lungenkrunk, die Mutter gesund. Acht- 

Monat-Kind. Erste Entwieklung normal, rechtzeitig luu~en gelernt. Mit 41/2 
Juhren fieberhufte Erkranknng; kS wurde tin groger AbseeB an der linken ttNte 
gespulten, fiber dessen J~tiologie nichts bekannt ist; nueh mehrw6ehentlieher 
Krankenhuusbehundlung als gebessert entlussen. Danach war dus Kind egwa 
s/4 Juhre lung vo]lkommen gesund. Dunn fielder Sehwester im Kindergarten unf, 
dab dus Kind keine rechte Freude am Bewegungsspiel hutte, dubei uuch ,,un- 
geschiekt" war.  Aufmunterungen der Schwester, am Spiel teilzunehmen, 
fiihrten dazu, dab das Kind fiberhuupt nicht mehr in den Kindergarten gehen 
wollte. Die Eltern merkten zu dieser Zeit bei dem Kinde ein leichtes Schwanken 
beim Gehen und leichte Ermiidb~rkeit. Es soll in dieser Zeit h~ufig fiber KopL 
schmerzen geklagt hubert und ,,ab und zu" heiB gewesen sein. Von einer uus- 
gesproehen fieberhaften Erkrankung vor dem Auftreten der ersten St6rungen 
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wissen die Eltern nichts. Die StSrungen tr~ten ~llm~hlieh ein und verschlimmerten 
sich ebcnfalls ga.nz ~llm~hlioh. Eine Lihmung bestand hie. Seit etwa 1 Jahr  
besteht eine Drehh~ltung des Kopfes und t~umpfes beim Gehen und Stehen. - -  
In  der Sehule ist das Kind bisher gut mitgekommen. 

Be[und: Bsychisch und intellektuell keine Abweiohungen yon der Norm; 
gibt verst indig fiber Vorgeschiehte usw. Auskunft; Sehulkenntnisse seinem Alter 
entsprechend; liebenswiirdiges, ~rtiges Kind. KSrpergrSl~e and kSrperliehe Ent-  
wieklung normal. Grol~er Schidel (58 cm Umf~ng). Der BeIund an den inneren 
Orgunen ist normal. Die Leber iiberragt bei tiefster Ein~tmung den unteren 
l~,ippenbogen um li/2 Querfinger. Urin frei yon Eiweil~, Zucker, Urobilin und 
Urobilinogen. In  der Mitre des linken Gesil~es sowie etw~ 4 em n~ch auI~en d~von 
je eine 2 em ]ange, leicht eingezogene, gut verheilte ~Tarbe. Im linken ttiiftgelenk 
weder ~ktiv noeh p~ssiv eine Bewegungsbeschrinkung. D~s linke Bein ist etw~ 
um 1 cm verki~rzt, der Oberschenkelumf~ng links i/~ era, der W~denumdang 1 om 
gednger als rechts. - -  Die Umg~ngssprache weist keine StOrungen auf. Beim 
lq~ehsprechen schwieriger Testworte leiehte Ungesehieklichkeit, fiir Flanell~ppen 
,,F~nelluppen", Dampfschi~fuhrtsgesellsohaft erst naeti mehreren vergebliehen 
Versuehen riehtig. Keine Seh]uekstSrung, kein Speichelflul~. 

In  vSlliger kSrperlicher t~uhe bei l~iickcnl~ge bestehen keine unwillkfir- 
lichen Bewegungen oder ~bnormen H~ltungen, sondern die Normallage wird 
dauernd beibeh~]ten. Alle kSrperliehen Leistungen irgendwe]eher Art  15sen bci 
ihm einen Tremor der Arme und Hinde  uus, der rechts starker ist als links. Die 
feineren Fingerbewegungen werden dutch diesen Tremor, der meist als g~nz fein- 
sehl~giger beginnt und sowohl bei steigender Anstrengung wie bei l~ngerer 
Dauer derselben grobschligiger wird, ~ber stets nur bis zu einer gewissen Ex- 
kursionsbreite und hie in ein grebes Sehleudern iibergeht, nut un~,esentlieh ge- 
stSrt. Am deutlichsten t d t t  d~s Zittern ~ls Mitbewegung hervor, besonders bei 
foreierten Armbewegungen (Widerstandsbewegnngen u. ~.). D~bei ist zu beob- 
aehten, dul~ die Exkursionsbreite des Tremors in direktem Verhiltnis zum Steigen 
und Fallen der Anstrengung steht, so d~l~, wenn die Anstrengung eines Muskels, 
z .B.  des linken Biceps maximal ist, der Tremor rechts grobsebl~gig ist, jedoch 
sofort mit dem N~eMussen der Kraft  des ~rbeitenden ~nskels feinschligiger wird. 
t tSrt  die Anstrengung vS]lig ~u~, so sistiert im al]gemeinen aueh der Tremor vS]lig, 
nur bisweilen besteht ein sekundenl~ngcs, ~einstes Nachzittern. Setzt man die 
Anstreng~ngen bis zur Grenze der LeistungsIihigkeit des Muskels fort, so ersehSpft 
sick gleichzeitig mit  der Arbeitsleistung der Tremor, bis er schliel]lieh mit der 
vSlligen ErsehSpfung der Arbeitskr~ft .aufhSrt. 

K6rperhaltung: Im Liegen ist die KSrperh~ltung vSllig normal. 
Im Sitzen t r i t t  eine ~Neigung hervor, den Kopf n~eh hinten sinken zu lassen, 

doch ~drd diese Stellung naeh einiger Zeit yon selbst korrigiert. Sonst hierbei 
keine Besonderheiten. 

Stehen: Der ICr~nke steht immer etw~s breitbeinig. Wenn man ihn ~uffor- 
deft, die Finite zu sehlie~en, so beginnt er bereits n~eh i/t  bis i/e Minute zu sehwgn- 
ken. Sonst ist die KSrperhaltung im Verluufe der ersten 2 Min. normal, nut  ist die 
linke Rumpfhilf te  leicht n~eh vorn gedreht, so dal~ die lii~ke Schulter 2--3  em 
vor der rechten steht. Bei l ingerem Stehen setzt ~llmihlieh ein Tremor der H~inde 
ein, ~nf~ngs feinschl~gig, ~llmihlieh sich steigernd, jedoeh hie ausgesproehen 
grobschl~gig. Je l inger der Kr~nke steht, desto mehr t r i t t  die Neigung hervor. 
die naeh vorn gedrehte Rumpfh~lfte leicht n~eh vorn zu beugen. Dcr Kopf dreht 
sieh ~llmihlieh etwas nach links und wird in den ~N~cken gebeugt; dadurch be- 
kommt die ggnze KSrperhultung immer mehr etwas Unn~tiirliehes mad Ge- 
schraubtes. ~ c h  einiger Zei t korrigiert er dann diese Stellung yon selbst, so dal~ 

Archly fiir Psychi~trie. Bd. 66. 30 
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nur die oben besehriebene Drehstellung des t~unipfes auffillig ist. Ganges Stehen 
strengt ihn sehr an. Er klagt dartiber, dab er hinterher immer sebleeht ]aufen 
kSnne. 

G e h e n :  Beim Gang ist die Kopfhaltung unauff~illig. Er geht stets etwas breit- 
beinig, die FfiBe sel~r hart auf den Boden aufsetzend. Beide FiiBe werden stets 
in SpitzfuBstellung, und zwar reehts mehr als links, vorgesetzt; erst naeh Ober- 
windung eines leiehten federnden Widerstandes bertihrt dann die ganze Sohlte 

_&bb. 3. Abb .  4:. 

den Boden. Die reehte Fugspitze sehleift bisweilen. Das Standbein wird im Knie 
etwas iiberstreekt. Das Gangbein wird mit starker Beugung im Kni t  vorgesetzt, 
dabei werden die Untersehenkel etwas sehleudernd vorwir ts  bewegL; das Sehleu- 
dern erfolgt nieht genau in der Sagittalebene, sondern mit leiehter seitlieher Ab- 
weiehung. Der Gang ist yon Beginn an etwas unsieher und leieht taumelig; doeh 
kann er die Bewegungsriehtung beibehalten, was ihm naeh 1/s Laufen nieht 
mehr mSglieh ist. Naeh 11/2--2 Min. f i l l t  ihm das Lanfen zusehends sehwerer. 
Man sieht, dab er sieh offensiehtlieh anstrengen muB, die Beine vorwgrts zu 
bringen. Die Filge kleben am Boden. Die zur Vorwgrtsbewegung n5tige An- 
strengung ist aueh daraus ersiehtlieh, dab der regehn~gige Bewegungsabl~uf 
hiufig dutch ganz kurze Pausen unterbroehen wird. - -  Im Beginne des Gehens 
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entspricht die l~umpfhaltung der ifir das Stehen bcschriebenen, und zwar ist die 
linke Rumpfseite etwa nm 10 ~ vorn gedreht. Nach lS, ngerem Laufen jedoch 
dreht sich dcr Rumpf fast um 90 o nach vorn, so dab die linke KSrperh~tlfte voll- 
kommen die fiihrende wird (s. Abb. 4). Dadurch kommt nati~rlich auch das linke 
Bcin vor das rechte zu stehen. Wenn dcr Kranke bcim l~ngeren Laufen in den 
oben beschl4.ebencn Zustand kommt, bei dem cr gewisscrmagcn mit den Ffi$en 
am Boden ldebt, wird die fiihrende linke Rumpfhilfte auch nach vorwirts gebeugt, 
gleichsam, als solle dadurch der Sehwerpunkt des KSrpcrs naeh vorn verlegt wer- 
den. Es lal~t sieh nicht sicher entscheiden, ob es sich hicrbei um eine Willkiir- 
bewegung handelt, jedoch hat man den Eindruck, dal~ diese Vorw~irtsbeugung 
des l~umpfes unwillkfirlich erfotgt. Die Arme werden beim Gehcn im Schulter- 
gelenk leicht abduziert, im Ellbogenge]enk gebeugt gehalten, und zwar in wechscln- 
dem 3/iaBe, so da$ zeitweise der linke, seltener dcr rechte Unterarm quer vor den 
Leib zu liegcn kommt. I-Iandgelenk und Finger gestreckt. An der rechten Hand 
sind die Finger leieht gesl0reizt , de r  linke Danmen leicht eingeschlagen. Infolge 
dieser Italtnng beteiligen sich die Arme nieht mit den normalen pendelnden Mit- 
bewegungen am Gange; nur zeitweise macht der linke Arm gewisse Schleuder- 
bewegungen, die zwar an die normalen Mitbewegungen erinnern, jedoch fiber- 
trieben sind und sich dem l~hythmns des Ganges nicht anpassen. Der rechte 
Arm wird in der oben beschriebenen Lagc fixiert gehalten; bei l~ngerem Laufen 
nimmt die Abduction in der Schulter und die Flexion im Ellbogengelenk zu. Der 
rechte Arm zeigt ferner wahrend des Laufens dauernd Mitbewegungcn yon der 
Art eines mittelschl~gigen Tremors, d e r m i t  der zunchmenden Ermiidung des 
Kranken und der dadurch bedingten Steigerung der Anstrengmlg etwas an Tempo 
und Exkursionsbreite zunimmt. 

Wihrend Patient bei Beginn des Laufens bald stark zunehmende Ermtidungs- 
erseheinnngen zeigt, ge]ingt es ihm, ~enn man ihm keine P~uhe gSnnt, dadurch 
die I-Iemmungen zu fiberwinden, dab er das Tempo des Laufens wesentlich be- 
schleunigt. Er kommt dadurch gewissermagen mit einem Schwunge fiber die 
dnrch die sekundenlangen Bewegungspausen und durch das Kleben der FfiBe am 
Boden merkbaren Ermtidungserscheinungen hinwcg. - -  Es mug hervorgehoben 
werden, dag irgendein affektiver EinfluB auf die tta]tungsanomalien und auf den 
Tremor nieht besteht. 

Aus dcm neurologischcn Befunde ist als yon dcr Norm abweichcnd zu er- 
wahnen: Bei passiven Bewegungen des Kopfes etwas Nackensteifigkeit; beim B]iek 
in die seitlichen Endstellungen nystaktische Einste]lungszuckungen. Leiehte 
Rigiditgt der Oberarmmuskulatur beiderseits, die bei wiederholten passiven Be- 
wegungen etwas zunimmt; Finger beiderseits leicht iiberstreckbar. Augerordent- 
lich lebhafte Cremasterreflexe. Spastischer SpitzfuB beiderseits; in ttiift- nnd 
Kniegelenken Hypotonie. Am rechten FuBe ist die Dorsalflexion herabgesetzt, 
die Abduction ist an beiden FfiBen stark eingesehri~nkt und nut unter Anstrengung 
ausfiibrbar. Babinski ist links suspckt. Beim Stehen mit geschlossenen Augen 
Schwanken; aber auch wen~ die Augen geSffnet sind, tritt beim Stehen mit ge- 
schlossenen Ffigen nach einer Viertelminute Sehwanken auf. Der fibrige neuro- 
logischc Befund ist regelrecht. Die Wassermannsche Reaktion ist im Blur und 
I~tickenmarksfliissigkeit negativ; in letzterer besteht keine Eiweil3- nnd keine 
Ze]lvermehrung. 

Zusammen/assung: Der Vater des K r a n k e n  ist lungenleidend,  die 
Mutter  gesund. Uber  erbliche Belastung nichts  bekannt .  Pa t i en t  ist  
8-Monatskind.  KSrperliehe u n d  geistige Entwick lung  bis zum Al te r  

yon  vier J ah ren  normal  und  ungest6rt .  Dama]s wurde ein ,,groger 

30* 
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AbseeB an der linken I-Iiifte" gespalten, fiber dessen ]4tiologie niehts 
bekannt ist. Naeh dieser, etwa zwei Monate dauernden Erkrankung 
war das Kind dreiviertel Jahr  ganz gesund. Es fiel dann eine Unge- 
sehiekliehkeit bei Bewegungsspielen, leiehtes Sehwanken beim Gehen und 
leiehte Ermtidbarkeit anf. In dieser Zeit klagte es h~ufig fiber Kopf- 
sehmerzen. Im Verlaufe des n~ehsten Jahres stellten sieh dann die 
Drehhaltungen yon I~umpf und Kopf beim Gehen und Stehen ein. 
Jegz~ linden sieh bei dem ehristliehen, deutsehen 7 j~hrigen Knaben 
bei vSlliger k6rperlieher Ruhe im Liegen keine Italtungsanomalien 
and keine nnwillkfirlichen Bewegungen irgendwelcher Art. Im Stehen 
treten Drehhaltungen in Rumpf nnd Kopf auf: Die linke gumpf-  
hglfte ist etwas naeh links vorn gedreht, so dab die linke Sehulter 
2--3 cm vor der reehten steht. Bei lgngerem Stehen beugt sieh der 
Rumpf etwas naeh vorw~rts. Der Kopf dreht sich leieht naeh links nnd 
wird in den Naeken gebeugt. Der Kranke steht breitbeinig. Beim Gehen 
dreht  sieh der Rumpf bis auf annghernd 90 Grad naeh links vorn, dazu 
t r i t t  eine leiehte Vorwartsbeugung des l~umpfes. Gang etwas unsicher 
nnd taumelig. Die Beine werden sehleudernd vorwgrtsbewegt, die 
FtiGe hart mi~ der Spitze zuerst aufgesetzt. Nach l~ngerem Laufen 
maeht  die Vorw~rtsbewegung siehtlieh grote Mfihe. Die Ffige kleben 
am Boden; es treten sekundenlange Bewegungspausen auf. Die 
Arme beteiligen sieh nieht mit den normalen pendelnden Mit- 
bewegungen am Gange, sondern werden fast unbewegt im Sehulter- 
gelenk abduziert, im Ellbogengelenk gebeug t gehalten. Bei allen 
k6rperliehen Anstrengungen, am deutliehsten beim Gehen und Stehen, 
t r i t t  ein Tremor der I-I~nde und Arme auf, der feinsehl~igig beginnend 
mit der ])auer der Anstrengung oder bei Zunahme derselben an Tempo 
and Exkursionsbreite zunimmt, ohne jedoeh jemals in grobes Sehleu- 
dern fiberzugehen. -- Aus dem iibrigen Befunde ist mitzuteile~; In- 
telligenz und Psyche normal. Keine bulb~iren St6rungen. Nystaktisehe 
Einstellungsznekungen beim Bliek in die seitliehen Endstellungen. Bei- 
derseits spastiseher SpitzfuB. In Knie- nnd Hfiftgelenken ttypotonie. 
]3abinski links suspekt, reehts negativ; tterabsetzung der Dorsalflexion 
des reehten Fuges und der Abduction beider FfiBe. Sehwanken beim 
Stehen mit gesehlossenen Ffigen and offenen Augen, Sehwanken beim 
Stehen mit gesehlossenen Augen. --  Auf dem linken Ges~B zwei etwa 
2 em lange Narben. Aktive and passive Bewegliehkeit im linken I-tfift- 
gelenk frei; das linke Bein ist etwa um 1 em verkfirzt, der Obersehenkel- 
umfang ist links 1/2 era, der Wadenumfang um 1 em geringer als reehts, 
sonst keine deutliehen Differenzen. Die Leber iiberragt bei tiefer Inspi- 
ration den unteren l~ippenbogen um 11/.~ Querfinger; Funktionsst6- 
rungen der Leber konnten nieht naehgewiesen werden. An den inneren 
Organen sonst niehts Abweiehendes. Die Wassermannsche I~eaktion 
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ist in Blur und Riiekenmarksfliissigkeit negativ; in letzterer besteht 
keine EiweiB- und keine Zellvermehrung. 

Nach Mitteilung der Krankengesehiehten beider Patienten, wollen 
wit die beiden F~lls miteinander vergleichen. 

Beiden Fgllsn 9emeinsam ist, dab die das Xrankheitsbild im Wesent- 
lichen ausmaehenden StSrungen in der t~uhelage fast v6Ilig fehlen, 
beim Stehen deutlich werden, um ihren It6hepunkt beim Gehen zu er- 
reiehen. Es treten bei beiden Kranken im Gehen und Stehen Dreh- 
haltungen des Kopfes und l~umpfes auf, die bis auf geringfiigige Ab- 
weiehungen einander gleishen. Beim Gehen zeigt sieh als wiehtige Uber- 
einstimmung, dag sieh in beiden F~llen dis Arme nieht mit den nor- 
malen pendelnden Mitbewegungen am Gange beteiligen, sondern in be- 
stimmten, oben nigher gesehilderten ttaltungen verharren. Die Hal- 
tungsanomalien sind dureh Dauerspasmen in den Hals-, Rumpf- und Ex- 
tremit~tenmuskeln bedingt; dutch sie entsteht dis eigenartig ver- 
zogene, gedrehts, unnatiirliche K6rperhaltung beim Gehen und Stehen, 
die das Wesentliehe des Krankheitsbildes ausmaeht. Bei beiden Patien- 
ten bestehen ferner unwillkiirliehe Bewegungen; jedoeh treten diese 
Erseheinungen gegenfiber den oben geschilderten St6rungen v611ig in 
den Hintsrgrund. Bei dem Knaben zeigt sieh beim Laufen wie bei allen 
k6rperliehen Anstrengungen ein Tremor der Arms, der proportional 
der Anstrengung an Tempo und Exkursionsbreite zunimmt; bei dem M~d- 
ehen finder sieh langsame Streekbewsgungen beider GroBzehen, 
athetoide bzw. torquierende Bewegungen in Ellbogen- und Finger- 
gelenken und sin leiehter feinsehl~giger Fingertremor beiderseits. Eine 
weiters Ubereinstimmung der beiden F~lls zeigt sieh in dem Mlm~h- 
lichen Beginn und dem stetigen, aber langsamen l%rtschreiten des 
Krankheitsprozesses bis zu einem gewissen Grade, wo er dann stationer 
bleibt. Irgendeine krankhafts Beziehung zwisehen Affektivit~t und Mo- 
tilitgt lieB sieh bei beiden Kranken nicht naehweisen. Bulb~re St6- 
rungen sowie intellektuelle und psyehisehs Ver~nderungen fehlen in 
beiden F~llen; wenn bei dem Knaben aueh angegeben wird, dab sehwie- 
rige Testworte nieht glatt naehgesprochen werden, so ist das bei dem 
7-j~hrigen Kinds sieherlieh nicht als etwas Krankhaftes aufzufassen. 
In beiden F~llen ist die Wassermannschs Reaktion im Blur und Liquor 
negativ, Eiweig- oder Zellvermehrung in der l~fiekenmarksflfissigkeit 
war nieht vorhanden. Wit h~tten damit die ~7bereinstimmung beider 
Krankheitsbilder besproehen. Sis sind so augenfi~llig, dab wir zu der 
Annahme neigen miissen, dab es sieh bei beiden Patisnten um das- 
selbe Leiden handelt. 

An Unterschieden ist folgendes zu erw~thnen: Bei dem Madehen 
bestehen die Spasmen in der I-Ials- und Naekenmuskulatnr aueh in 
der Ruhelage, wenn aueh in verHngertem Mage; bei dem Xnaben 
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sind jedoeh in der l~uhelage die Haltungsanomalien nieht vorhan, 
den; merkwfirdigerweise t r i t t  bei ihm Drehhaltung des Kopfes nur 
beim Stehen, nieht beim Gehen auf. Bei dem Knaben werden Zweek- 
bewegungen der Arme und It~inde ohne St6rung ausgeftihrt. Bei dem 
N~dehen wird dagegen der normale Bewegungsablauf dureh tonisehe 
Muskelanspannungen, die zu eigenartig vertraekten Stellungen ffihren, 
gestSrt; eharakteristiseh daffir ist der Fingernasenversueh, bei dem 
sieh die Kranke unter stark dorsalflektiertem Handgelenk mit dem 
Zeigefinger an die Nase f~hrt. Dabei strebt der Oberarm naeh oben, 
so dab die Haltung nut  dutch das Anpressen des Zeigefingers an die 
Nase ffir kurze ZeiV beibehalten werden kann. Bei dem Knaben, der 
yon derartigen St6rungen frei ist, besteht dagegen ein Tremor der Arme 
und Hi~nde, der bei allen k6rperliehen Leistungen, besonders deutlieh 
beim Gehen als Mitbewegung auftritt. 

Damit sind die wesen~liehen Untersehiede erw~thnt. Es bestehen 
aueh noeh Differenzen im fibrigen kSrperliehen Befunde, die jedoeh 
sp~iter bei der diagnostisehen Bespreehung anzuffihren sein werden. 
Die versehiedenen Abweiehungen treten abet g~nzlieh in den ttinter- 
grund gegenfiber den das Krankheitsbild vollkommen beherrsehenden 
beiden Patienten gemeinsamen St6rungen. 

Fragen wir nun, um welches Leiden es sieh hier handeln k6nne, 
so ist in erster Linie an die Torsionsdystonie zu denken. Die ffir dieses 
Leiden eharakteristisehen Symptome sind in der oben erwiihnten 
Arbeit Mendel8 genannt; da wir sie dort angefiihrt haben, kSnnen wit 
bier darauf verziehten, sie noehmals aufzuziihlen. Alle Faktoren, 
die ffir die Beurteilung des Krankheitsbildes yon Bedeutung sind, haben 
dort Erwiihnung gefunden; es bleibt ffir uns nut  iibrig, auf einige Punkte 
besonders die Aufmerksamkeit hinzulenken. 

Ein sehr groi3er Teil der bisher beobaehteten Kranken stammt aus 
dem Osten und ist jfidiseher Konfession, jedoeh finden wir unter den 
yon Mendel zusammengestellten l~5]len siebenmal keine Angaben 
fiber Nationalitiit und Konfession, und viermal handelt es sieh um 
ehristliehe, nieht aus dem Osten stammende Kranke. Unter den in den 
letzten Jahren mitgeteilten F~illen ist nut  yon Flater ,,arisehe Abkunft"  
angegeben, w~ihrend in den tibrigen Beriehten fiber diesen Punkt  niehts 
ausgesagt ist. Demnaeh erseheint es, wenn aueh die Ostjuden naeh 
den bisherigen Erfahrungen ein grol3es Kontingent fiir die Dystonie 
stellen, doeh nieht ratsam, diesem Punkte allzu groBes Gewicht bei- 
zulegen. 

Bei den 33 dort angeffihrten Kranken ist in vier F~llen fiber den Zeit- 
punkt des Beginns des Leidens niehts Sieheres angegeben, in 13 Fallen 
abet begann es sieher zwisehen dem 5. und 11. Lebensjahre, jenseits 
des 13. Lebensjahres begann es nur bei sieben Kranken. Der Beginn der 
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Erkrankung liegt also in der fiberwiegenden Mehrzahl der F~lle zwisehen 
dem 5. und 15. Lebensjahre (nur 3 Fglle beginnen zwischen dem 15. 
und 19. Lebensjahre). Hinsiehtlich .der Art  des Beginns und des Ver- 
lgufes der Erkrunkung ist znerst auf die ganz schleichende Entwick- 
lung hinzuweisen; es beginnt in den ~llermeisten Fiillen mit einer ge- 
ringfiigigen BewegungsstSrung in einer Extremit~t,  um sich dann ganz 
allm~ihlich und stetig, niemals sprungweise, tiber den ganzen motorisehen 
Apparat  auszubreiten. Es ist hierbei zu bemerken, dab bei dem ge- 
schilderten Leiden iiber eine Begrenzung des Kr~nkheitsprozesses etwa 
auf eine KSrperhiilfte oder mehrere einzelne Glieder nur ituSerst selten 
beriehtet wird. Wens  in drei yon Bregman in den Jahren 1912 und 1913 
mitgeteilten F~illen yon einer vorwiegend halbseitigen Lokalisation der 
Erkrankung die l~ede ist, so folgen wir am besten Mendel, dem die 
Diagnose im Falle 2 zweifelhaft erscheint: ,,Beginn und Entwicklung 
des Leidens, die hemJplegische Form, die Muskelatrophien sowie die 
Abbildung lasses Bedenken aufkommen",  und im Falle 3 seheint 
ihm die Diagnose, die sich ,,lediglieh auf die Equinovarusstellung und 
die Zittererscheinungen" stfitzt, mit  vollem l~echt nicht gentigend ge- 
siehert. - -  Dgs Leiden scheint dann lange Zeit stationer zu bleiben, jedoch 
.wissen wir bei der kurzen Zeit, die es in der Literatur bekannt  ist, nur 
wenig fiber den endgfiltigen Ausgang; yon Wichtigkeit ist hier die 
Mitteilung yon Maas uus dem Jahre 1918, der den yon Sshwalbe 1908 
beschriebenen Fall 8--10 Jahre sp~ter untersuchen konnte; Maas 
stellte bei dieser Kranken eine deutliche Besserung fest; die allgemeine 
Bewegungsunruhe war wesentlich geringer und die I~umpfhaltung beim 
Gehen  normal geworden. 

Man k~nn also fiber den Begins und Verlau[ der Torsionsdystonie 
sagen, dab das Leiden mit einer geringffigigen BewegungsstSrung in 
einer Extremit~t  beginnend sieh yon deft  aus in ganz gllm~ihlicher, 
stetiger, aber hie ruckweiser Progression fiber den ganzen KSrper aus- 
breitet, um dannlange stationgr zu bleiben; eineBesserung des Leidens 
kommt  vor, jedoeh wissen wir niehts Sieheres fiber den endgfiltigen 
Ausgang. 

Es ist dann nech etwas zu den bei dieser Erkrankung vorkommenden 
Tonusver~nderungen zu sagen. Ver~nderungen des Muskeltonns, nnd 
zwar besonders die Neigung zu ])~uerspasmen, wodurch die charakte- 
ristisehen Drehhaltungen beim Gehen und Stehen hervorgerufen werden, 
bilden sicherlieh einen wesentlichen Bestandteil der Erkrankung. Man 
wird aber andererseits yon einem gusgesprochenen Wechsel von t Iypo-  
und I-Iypertonie in derselben Muskelgruppe nieht gut sprechen k6nnen. 
Eine diesbezfigliche Bemerkung finder sich nut  in einem Falle yon Oppen- 
heim und in den beiden F~illen Mendels; eine ausgesproehene Hypo-  
tonie wird dann nur noeh in drei F~llen angegeben, w~hrend mit  Aus- 
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nahme der meist als spastiseh bezeichneten unwillkfirlichen Bewegungen 
fiber den Muskeltonus in 19 F~llen etwas Besonderes nieht ausgesagt 
ist. Oppenheim sagt fiber diesen Punkt  : ,,Allerdings ]al3t sich in einzelnen 
Muskeln eine dauernde Neigung zu toniseher Anspannung, daneben 
in anderen oft eine Hypotonie naehweisen." Wir werden uns diesem 
Urteil ansehliel3en miissen und sagen kSnnen, dab gerade das verschie- 
dene Verhalten des Tonus in versehiedenen Muskelgruppen, bier t typer-  
tonie bzw. Spasmen, dort Hypotonie, charakteristisch ffir das hier 
beschriebene Leiden zu sein seheint. 

Ein weiterer wichtiger Punkt,  der der Bespreehung bedarf~ ist das 
Bestehen einer Lordose bei den Dystonikern. Sowohl Oppenheim wie 
Mendel messen diesem Symptom grol3e Bedeutung bei. Sehen wir uns 
die Krankheitsberichte anf diesen Punkt  hin an, so finden wir in 15 F~tllen 
fiber das Verhalten der Wirbels~ule nichts ausgesagt. Man kann aber 
almehmen, dal3 die Lordose sieherlleh haufiger in den Krankengeschieh- 
ten erwahnt worden wart, falls sie ein unerla.l~liehes Attribut der Tor- 
sionsdystonie w~re, naehdem durch die Oppenheimsehe Arbeit bereits 
im Jahre 1911 die Aufmerksamkeit der Untersucher auf diesen Punkt  
hingelenkt worden war. DaI3 sie jedoch nut  in einem reiehlichen Drittel 
der F~lle angegeben wird, w~hrend dreimal -- Fraenkell), Fall 4, 
Haenisch TM) und Climenlco 1) -- ausdrfieklieh Kyphoskollose erwahnt wird, 
beweist, dal3 die Lordose zwar h~ufig, jedoeh keineswegs immer bei der 
Torsionsdystonie vorhanden ist. 

Wenn ferner ausdrfieklieh das Normalbleiben der Sprache hervor- 
gehoben wird, so erseheint es aus differentialdiagnostisehen Grfinden, 
besonders wegen der Abgrenzung gegenfiber der Pseudosklerose-Wilson- 
Gruppe vonWiehtigkeit, allgemeiner zu sagen, dai~ bulbare Erseheintmgen 
wie Schluek-, SprachstSrung, Speichelflul3 bei der Torsionsdystonie fehlen, 
wahrend sie sieh bei jenen Erkrankungen relativ frfihzeitig einstellen. 
Ferner muI3 aus denselben Grfinden hervorgehoben werden, da[3 der 
allgemeine Gesundheitszustand bei unseren Kranken trotz langer 
Dauer des Leidens verhaltnism~13ig sehr wenig leidet, wodurch die 
Prognose quoad vitam 6ine durehaus gute ist, w~thrend bei der oben 
genannten Krankheitsgruppe die Patienten meist relativ frfihzeitig 
in kSrperllchen VeI~all geraten, wodureh die Prognose quoad vitam 
sieh dort ungfinstig gestaltet. 

Fassen wit das friiher und jetzt  Gesagte fiber die Symptome der 
Torsionsdystonie zusammen, so ergibt sieh : Das Leiden beginnt zwischen 
dem 5. und 15. Lebens]ahre, meist mit einer geringffigigen Bewegungs- 
stSrung in einer Extremitat,  ohne sonstige ausgesprochene allgemeine 
Krankheitserseheinungen. Von dort aus breitet es sieh ganz ]angsam, 
stetig, aber nie schubweise fiber den K/Srper aus, und zwar wird fast 
immer der ganze KSrper mehr oder weniger stark in Mitleidenschaft 
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gezogen; Begrenzungen des Krankheitsprozesses etwa auf eine KSrper- 
h~lfte sind bisher nieht sieher beobaehtet. Das Leiden ist eharakteri- 
siert dureh Tonusanomalien, insbesondere dutch die Neigung zu Spas- 
men, die am deutliehsten beim Gehen und Stehen auftreten und zu 
eigenartigen Verdrehungen der Glieder, besonders des KopJes und Rump/es, 
fiihren. AuBer diesen Drehh~ltungen bestehen ferner unwilll~iirliche Be- 
wegungen, tells in Form athetoider and torquierender Bewegungen, tells 
als Tremor. In  einigen Muslcelgruppen linden sich Hypertonie bzw. Spas- 
men, in anderen dageffen Hypotonie. Die Intelligenz leidet nicht, psychisehe 
St6rungen treten nieht auf. Bulbi~re Erscheinungen/ehlen. Naeh der an- 
fing]ichen Progression bleibt das Leiden lange stationiir, scheint aber 
besserungs/~ihig zu sein; fiber den endgfiltigen Ausgang ist etwas Sieheres 
bis jetzt  noeh nieht zu sagen. Der allgemeine Gesundheitszustand leidet: 
wenig oder gar nicht, die Prognose quoad vitam ist daher durehaus gut. 
Pyramidensymptome werden nur dul3erst selten ge/unden. Erw~hnenswert 
ist noeh, dag auffa]lend hiufig, in fast einem Drittel der Fille, fiber 
abnorme Fughaltungen -- Pes equinovarus u. a .--  berichtet wird. 

Es ist  notwendig, das so gekennzeiehnete Krankheitsbild di]]eren- 
tialdiagnostisch abzugrenzen. Wir k6nnen uns dabei im WesentlieherL 
an die yon Mendel zusammengestellten Gesiehtspunkte halten. Vor~ 
der Hysterie unterseheidet sieh die Torsionsdystonie naeh Mendel dureh 
folgende Punkte:  Durch ihre , ,prignante Symptomatologie mit stereo- 
typen Erscheinungen", dutch die ,,merkwiirdige Monotonic des ldinisehen 
Bildes, es fehlt ihr das Proteusartige der t tysterie; seelische Vorginge 
fiben bei der Dystonie keinen wesentliehen EinfluB aus. Aueh bei der 
Entstehung spielen psyehogene Momente keinerlei Rolle. Der Dysto- 
hiker ist der Suggestion gar nieht, oder nur in geringem Grade, und 
dann aueh nur vorfibergehend, zug~nglich; des weiteren spreehen aueh 
-- gegen Hysteric -- die allm~hlieh progrediente Entwieklung und 
die lange Dauer des Leidens". Gegeniiber der Chorea ehroniea, die 
weiterhin differentiMdiagnostieh in Betraeht kommt, ffihrt Mendel das 
Fehlen famili~ren Auftretens sowie sehwerer St6rungen yon Intelligenz, 
Psyche und Spraehe an; die Torsionsdystonie beginnt in dem ersten 
und zweiten, die Chorea ehroniea im dritten bis vierten Lebensjahrzehnt. 
Gegenfiber der Maladie des ties ffihrt Mendel als Untersehied an, daf~ 
bei dieser die Krampfbewegungen mehr den willkfirliehen ~hneln und 
d~s Gesieht besonders stark betroffen ist. Es finden sich ferner Koprolalie, 
Eeholalie und Eehopraxie sowie ,,Zwangsvorstellungen und Zwangs- 
handlungen". Uber die Beziehungen des ttMsmuskelkrampfes zur 
Torsionsdystonie sprieht Cassirer 5) in einer j fingst ersehienenen Arbeit; 
er sagt dartiber, dab ,,der Halsmuskelkrampi eine Erseheinungsform der 
Dystonie sein karm", l&Bt aber die Frage often, ob er es immer ist. 
Mit der Wilson- Pseudosklerose- Gruppe zeigt, wie Mendel anftihrt, 
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die Torsionsdystonie manche Ahnliehkeit, wie ,,die St6rung des Mus- 
keltonus, den Tremor, den Beginn im Pubert~tsalter, das Fehlen yon 
spastischen Reflexen oder sonst.igen Symptomen seitens der Pyramidem 
bahnen". An Untersehieden ist anzufiihren: Das Fehlen bulb~rer Err 
seheinungen, der allgemeinen Rigiditgt und des Cornealrings bei der Tor- 
sionsdystonie; Contraeturen treten bei dieser nicht auf, der allgemeine Ge- 
sundheitszustand der Dystoniker leidet nur wenig oder gar nicht, wird 
dagegen bei jenen Erkrankungen meist schwer in Mitleidenschaft gezogen. 
-- Am schwierigsten diirfte die Abgrenzung gegenfiber der Athetose double 
sein; da sich eine spgtere Arbeit mit diesem Punkte besonders zu besch~if- 
tigen haben wird, wollen wit hier auf diese Frage nicht n~ther eingehen. 

Wie oben bereits gesagt, daehten wir bei unseren Kranken in erster, 
Linie an das Bestehen einer Torsionsdystonie. Setzen ~dr die vor- 
handenen Symptome sowie die Entwicklung und den Verlauf des 
Leidens in Vergleieh mit den aufgestelRen Richtlinien, so finden wir 
uugerordentlieh weitgehende ~lbereinstimmnngen. Bei dem M~dchen 
begann das Leiden im Alter yon 12 Jahren mit einer Bewegungsst6rung 
im reehten Bein bzw. Fuf~. Es wurde dann der linke Arm ergriffen. Zu- 
letzt  stellten sieh die Drehhaltungen des Kopfes ein. Diese St6rungen 
traten ganz Mlm~hlich etwa im Laufe yon 2 Jahren nacheinander auf. 
Wenn hier der linke Arm auch stgrker von dem KrankheitsprozeB be- 
troffen ist als der reehte, so zeigen doeh die bei gewissen Haltungen 
auftretenden athetoiden und torquierenden Bewegungen des reehten 
Arms und der Finger, dai3 aueh der reehte Arm miterkrankt ist; die 
Beine sind am wenigsten an dem Krankheitsprozeg beteiligt, jedoeh 
beweisen die unwillktirliehen Dorsalflexionen der Grol3zehen, dag aueh 
.sic yon dem Leiden nieht vSllig versehont geblieben sind. Es ist also der 
ganze K6rper in Mitleidensehaft gezogen. Ihre gr6Bte Deutliehkeit er- 
langen die Drehstellungen beim Gehen und Stehen. Naeh der anf~ngliehen 
Progredienz blieb das Leiden bis zum Absehlul3 unserer Untersuehung 
etwa ein Jahr lang stationgr. Es findet sieh aueh ein Nebeneinander yon 
I-Iypotonie und Hypertonie, erstere im linken Arm, letztere in der 
Naekenmuskulatur. Unwillkfirliehe Bewegungen zeigen sieh in Form 
athetoider und torquierender Bewegungen und als Tremor in den Armen 
und Fingern sowie als langsame Dorsalflexion der GroBzehen. Intelli- 
genz und Psyche zeigen keine StSrungen. Ebenso fehlen Bulbgr- 
erseheinungen vSllig; die Sensibilit~t war normal, Pyramidensymptome 
nieht sieher naehweisbar. Wenn die Kranke such in ihrer kSrperliehen 
Entwieklung etwas zuriiekgeblieben ist, so k6nnen wir das nieht ohne 
weiteres auf Kosten des jetzigen Leidens setzen, da die Eltern fiber 
.einen vorzeitigen Stillstand im Waehstum oder fiber irgendeine Ver- 
sehleehterung des allgemeinen Gesundheitszustandes w~hread der 
]etzten Jahre niehts berieht.en. 
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Auf Grund dieses Vergleichs erseheint die Diagnose Torsionsdystonie fiir 
den Fall Klara P. gesiehert; die diffcrentialdiagnostischen Erw~gungen 
~verden wir sparer gemeinsam mit dcnen fiir den zweiten FM1 anstellen. 

Bei dicsem liegen die Dinge nicht so einfach, ttier bcgann die Er- 
krankung im Alter yon 5 Jahrcn mit einer allgcmeinen Unsichcrheit 
und leichten Ermtidbarkeit, die besonders bei Bewegungsspielen zu- 
rage trat. Dieser Beginn ist ungewShnlieh, jedoch ist der weitere Verlauf 
dcr iibliehe; aueh dcr Umstand, dub das Kind diese Mlgemeinc Unsieher- 
heir beim Laufen zeigte, ohne dal~ es eigentlieh krank war, entspricht 
den sonstigen Erfahrungen bei diesem Leiden, ebenso wie die ganz 
]angsame Progredienz: Die DrehhMtungen yon Rumpf und Kopf 
bildeten sich auch hier ganz allm~hlieh im Laufc eines Jahres aus. 
Auch hier sind Kopf, Rumpf, Arme, am geringsten die Beine in den 
:KrankheitsprozeB einbezogen. Unwillkfirliehe Bewegungen bestehen 
einerseits Ms die sich beim l~ngeren Gehen and Stehen verst~rkende 
Drehhaltung yon Rumpf und Kolof, andererseits Ms ausgesproehener 
Tremor in Armen und H~nden, der hier besonders deutlich als Mit- 
bewegung auftritt. Der allgemeine Gesundheitszustand sowie die 
k6rperliehe Entwicklung haben nieht gelitten. Psyche und In~elligenz 
sind normal. Die Sensibilit~t ist nieht gest6rt. Bulbare Erseheinungen 
lehlen. In Hiift- und Kniegelenken besteht Hypotonie, in dcr Musku- 
latur der Oberarme Rigidit~t, Mso auch bier ein Ncbeneinander ver- 
sehiedenartiger Tonusanomalien. Es linden sich demnach weitgehende 
~bercinstimmungen mit den ftir die Torsionsdystonie aufgcstellten 
l~iehtlinien. Auger dem etwas ungewShnliehen Beginn maehen uns 
jedoeh noeh einige andere Punkte in unserer Diagnose unsicher. Es findet 
sich beiderseits spastiseher SpitzfuB, links ein suspekter Babinski, eine 
leichte Herabsetzung der Dorsa|flexion der rechten FuBes und starke 
Einsehr~nkung der Fugabcluction beiderseits; die geringe Vcrkiirzung 
des linken Beines branchen wit bei der Diagnosestellung nieht zu be- 
riieksichtigen, sic erkl~rt sich zwanglos aus der vor drei Jahren vor- 
handenen Erkrankung des Ittiftgelenkes. Wit wissen, dal3 Pyramiden- 
symptome bei der Dystonie sehr selten vorkommen, aber in einigen 
F~llen linden wir sic doeh angcgeben: Schwalbe Fall 1, links 6fters 
Babinski + ;  Fraenlcel Fall 4, Babinskischer Reflex positiv; Bregmann 
(1912) Full 1, Babinski anseheinend beiderseits -~; Fall Thomalla, 
:Babinski reehts angedeutet. Aueh abnorme Fughaltungen werden er- 
wi~hnt, and zwar ziemlich h~ufig, in sieben F~llen Equino- bzw. Equino- 
varusstellung, augerdem im Fall Haenisch ,,spastiseher Klumpfug 
links", Fall Biach 1) ,,rechts KlumpfuB". Die bci unsercm Kranken ge- 
fundenen, auf eine Beteiligung dcr Pyramidenbahn verd~chtigen Er- 
scheinungen wtirden also nicht unbedingt gegen die anfangs gestcllte 
Diagnose spreehen, maehen uns aber etwas unsieher. Ob es sich bei 
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der erw~thnten Einsehr~.nkung der Bewegliehkeit der Ftige um eine 
Pyramidenbahnerkrankung oder um eine l~olgeerseheinung eines 
Vorderhomprozesses handelt, l~l]t sieh mit Sicherheit nieht ent- 
scheiden, zumal infolge besonderer Umstande eine elektrisehe Unter- 
suehung nieht ausgeffihrt werden konnte. Ferner gibt uns das ioositiv~ 
Rombergsehe Phgnomen zu denken, jedoch wird seine diagnostische 
Verwertbarkeit dadurch erheblich eingesehr~nkt, da~ bei dem Kranken,  
der stets etwas breitbeinig steht und geht, auch beim Stehen mit  ge- 
sehlossenen Ffi~en bei offenen Augen naeh kiirzester Zeit Schwanken 
eintritt. Zusammenfassend k6naen wir sagen, dM~ es sieh bei unserem 
Kranken wahrscheinlieh um einen atypisehen Fall yon Torsions- 
dystonie handeln dtirfte, dal~ wir uns aber vorl~ufig nieht mit absoluter 
Sicherheit diagnostisch festlegen kSnnen; wir werden den weiterea 
Krankheitsverlauf abwarten mtissen, um zu einer absoluten Sicherheit zt~ 
kommen, falls eine solche iiberhaupt zu erlangen sein wird. 

Wir wollen hier gleieh die di/]erentialdiagnostischen Erw~gunge~ 
ftir diesen Fall a~kntipfen. In erster Linie w~tre an die MSglichkeit 
zu denken, dab es sich bier um ein der Pseudosklerose - Wilson - Gruppe 
zugeh6riges Krankheitsbild handeln kSnne, bzw. dal3 sich ein solches 
entwickeln kSnne. Dagegen slorieht vor Mlem, dal] das Leiden zur Zeit 
der Untersuehung bereits zwei Jahre bestand, ohne dM~ der allgemeine 
Gesundheitszustand oder die kSrperliche Entwicklung irgendwie ge- 
litten h~tte; ebenso sprieht das v611ige Fehlen bulb~trer Erseheinungea 
gegen diese Diagnose. Von einer Mlgemeinen Bewegungsarmut, vor~ 
einem verlangsamten An- und Abklingen der innervatorisehen Impulse 
ist bei unserem Kranken ebensowenig etwas zu bemerken wie yon dem 
ffir jene Leiden charakteristisehen allgemeinen l%igor; Pulsionser- 
seheinungen sind nieht vorhanden. Ein Hornhautring besteht nieht. 
Die vorhandene VergrSgemng der Leber bei intakter Funktion ist 
nieht ohne weiteres diagnostiseh verwertbar, insgesamt weieht das 
Krankheitsbild in so vielen Punkten yon der Pseudosklerose - Wilson- 
Gruppe ab, dab uns die einzige dentliehe ~bereinstimmung, der Tremor 
der Arme und Hgnde, yon der nrsprtinglichen Diagnose nicht abzu- 
bringen braueht; das hier vorhandene Zittern entsprieht aueh nieht 
dem bei der Pseudosklerose besehriebenen, das Striiml)el123) ausdrtiek- 
lieh als ,,grob-oseillatorisehes Zittern nnd Sehlagen" bezeiehnet; bei 
Fritz F. wird der Tremor nie ausgesproehen grobsehl~gig. Allerdings 
muB hier noehmals erw~hnt werden, dag es bei der relativ knrzem 
Krankheitsdauer nieht ausgesehlossen erscheint, dag eine weitere 
Progression des Leidens ein yon dem jetzigen stark abweiehendes Zu- 
standsbild sehaffen und damit eine andere diagnostische Einstellung 
bedingen wiirde. Weiterhin ist differentialdiagnostiseh die ZugehSrig- 
keit des hier besehriebenen Leidens znr cerebralen Kinderl~ihmung in 
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~Betr~cht zu ziehen, zumal die erw~hnte ~berstreekb~rkeit der Finger 
in diese lgichtung hinzuweisen scheint. Aueh die oben zusammenge- 
stellten, ~uf eine Beteiligung der Pyramidenb~hn verd~chtigen Syrup- 
tome muchen es notwendig, nach weiteren ~bereinstimmungen zu 
suchen. Um es bald zu sagen, sprechen ulle anderen Erscheinungen 
des hier geschilderten Kr~nkheitsbildes gegen die Diagnose ,,cerebr~le 
Kinderlghmung". Der schleichende Beginn, die langsame Ausbreitung 
des Krankheitsprozesses, das Fehlen yon ausgesprochenen Contrae- 
~uren, abgesehen yon der Spitzfu[~stellung, das vSllige Freibleiben der 
mimischen Muskul~tur, das Fehlen yon Intelligenz- und SprachstS- 
rungen sowie der Umstand, daf~ bei unserem Kr~nken die Haltungs- 
unomalien nur im Stehen und Gehen auftreten, machen seine Zu- 
geh6rigkeit zur cerebralen Kinderl~hmung durehaus unwahrscheinlich. 
D~mit sind fiir diesen Fall die differentialdiagnostischen Erw~gungen 
abgeschlossen; es ergibt sich somit, dal~ yon allen in Betracht kommenden 
Diagnosen die der Torsionsdystonie die grSl~te Wahrseheinlichkeit hat. 

Wir woUen uns nun dem Falle Klara P. zuwenden, den wir ~uf Grund 
~nserer Betraehtungen ebenfglls der Torsiondystonie zurechneten. 
Differentialdi~gnostisch ist als erstes die t tysterie auszuschliel~en, 
gegen die der Gesamtverlauf des Leidens mit seiner sich im Laufe yon 
Jahren  langsam vollziehenden Ausbreitung, die g~nzliehe Unbeein- 
flul~barkeit des Leidens dutch suggestive MaBnahmen (Hypnose usw.), 
tier eigenartige Char~kter der unwillkiirlichen Bewegungen sowie das 
vSllig un~uffallige psychische Verhalten der Kranken dureh~us spricht. 
Es  w~re ferner, da die ttaltungsanomalien sich besonders deutlich in der 
Xopfhaltung ausprggen, an einen tIalsmuskelkrampf zu denken. Zu dieser 
bisweilen schwierigen Differentialdiagnose zwischen Halsmuskelkrampf 
:und Torsionsdystonie nimmt Cassirer in der bereits oben erw~hnten 
Arbeit Stellung. Ffir unseren F~ll besteht hier keine Schwierigkeit, d~  
bier  der ganze KSrper yon den versehiedenurtigsten BewegungsstSrungen 
betroffen ist. Bei dem torquierenden, athetoiden und als Tremor ira- 
ponierenden Charakter der BewegungsstSrungen ist eine ticgrtige Er- 
kr~nkung, ebenfalls auszuschliel~en. Auch die Athetose double kommt 
diagnostisch nieht ernstlich in l%gge; der Beginn im 12. Lebensjahre, 
.die vollkommen ungestSrte Intelligenz, Psyche und Sprache, d~s vSllige 
l~reibleiben der mimischen Muskul~tur, das Fehlen krankhafter Be- 
"ziehungen yon Affektivitgt und Motilit~t sowie der Umstand, dal~ 
nicht unwillkiirliche Bewegungen, sondern tIaltungsanomalien im Vorder- 
,grunde des Krankheitsbildes stehen, schliel~en die ZugehSrigkeit nnseres 
Leidens zur Athetose double aus. Auch die ZugehSrigkeit zur Gruppe der 
�9 Chore~ kann aus dem letztgenannten Grunde a limine abgelehnt werden. 
Zur Pseudosklerose- Wilson-Gruppe gehSrt das Leiden ebenfalls nieht, 
~denn es fehlen psychisehe Ver~nderungen, lgigor, Pulsionsersehei- 
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nungen, bulb~tre Symptome, Contraeturen, Hornhautring; aueh der 
relativ gute Allgemeinzustand bei der 3 j~hrigen Dauer des Leidens 
spreehen durehaus gegen diese Diagnose; der einzige Punkt,  der bei 
oberfl~ehlieher Betraehtung in jene I~iehtung weisen k6nnte, n~mlieh 
die seheinbare mimisehe Starre, ist durch die Hautvergnderung, die 
sieh im Gefolge der Iehthoysis bei der Kranken einstellte, - -  die Hau t  
ist unelastiseh und straff gespannt --  bedingt. Der Eindruek der 
Unbewegliehkeit wird dutch die bereits erw/ihnte abnorme Kiefer- 
stellung, die ein fast standiges Offenstehen des Mundes zur Folge hat ,  
verst/~rkt. Die Kranke selbst gibt an, dal~ dieser Zustand bei ihr immer 
bestand; irgendein verlangsamtes Eintreten oder Abktingen innervato- 
fischer Impulse im Gebiete der mimisehen Muskulatur ist nieht vorhanden. 

Wit haben damit  die Zugeh6rigkeit des hier gesehilderten Leidens 
zur Torsionsdystonie gesichert und wollen nun noeh einigen Punkten 
besondere Aufmerksamkeit  sehenken. Betraehten wit die in der ~]1en- 
delsehen Arbeit zusammengestellten 32 Falle, so tauehen uns doeh 
bei einigen Zweifel an ihrer Zugeh6rigkeit zur Torsionsdystonie auf.. 
Unter den vier yon Joseph Fraenkel im jahre  1912 mitgeteilten F~llen 
k6nnen Fall 3 mit  seiner ausgesproehen halbseitigen Lokalisation und 
seiner akuten Entwieklung (4--6 Woehen) und Fall 4, bei dem nut  
Kyphoskoliosis lumbalis und Spasmen in beiden Beinen bestehen, 
wohl kaum der Torsionsdystonie zugerechnet werden. Dasselbe gilt 
yon zweien der drei yon Bregman in demselben Jahre mitgeteilten 
F~Ile; fiber FMI 2 sagtMendel, daB,,Beginn und Entwieklung des Leidens, 
die hemiplegisehe Form, die Muskelatrophien sowie die Abbildung" 
Zweifel aufkommen lassen; FM1 3, bei dem das Leiden vor drei Jahren 
mit Sehmerzen im Kreuz und Spannungsgeffihl im Leib und in den unte- 
ten Extremit~ten begann, und bei dem jetzt nur Equinovarusstellung 
im linken Fuge und Zittern im linken Arm und Bein besteht, kann 
ebenfalls nieht Ms Torsionsdystonie angesproehen werden, aueh wohl 
nieht als eine initiMe Form derselben, wie es Bregman rut;  der Beginn 
mit  Sehmerzen und Par~sthesien und die ausgesprochen halbseitige 
Lokalisation des seit drei Jahren bestehenden Leidens spreehen dureh- 
aus gegen diese Auffassung. Ferner ist wohl der Fall Thomalla, der im 
klinisehen Verlaufe und pathologiseh-anatomisehen Befunde fast v611ig 
dem bei der Wilson- Striimpell- Westphal- Krankheitsgruppe erhobenen 
entspraeh, nieht der Torsionsdystonie zuzureehnen. Die Zahl der bis. 
zum Jahre 1918 mitgeteilten Fiille dieses Leidens betri~gt danaeh 27; 
sie erh6ht sieh aus den Mitteilungen aus den folgenden Jahren, die yon 
_Franlcenthal und Rosenstodc, Collier, Blandy, Flater, Wimmer und Cas- 
sirer ausgegangen sind, auf insgesamt 33. 

Betraehten wir nun die unter dem Namen Torsionsdystonie zu- 
sammengefal3ten Krankheitsf/ille, so f~llt uns auf, dab das allen Ge-~ 



Die dysbatisch-dystatisehe Form der Torsionsdystonie. 467 

meinsame nieht so sehr in einem einheitliehen Zustandsbilde besteht, 
als vielmehr in dem Zeitpunkte und der Art des Beginns, in der Art 
der Ausbreitung des Krankheitsprozesses, der zu St6rungen des Muskel- 
tonus und damit des normMen Bewegungsablaufs fiihrt, ohne dab die 
Pyramidenbahn miterkrankt ist, und in einer Reihe, werm man so sagen 
darf, negativer Symptome: Keine merkliehe Beeinflussung des allge- 
meinen Gesundheitszustandes dureh den KrunkheitsprozeS, das Fehlen 
psyehiseher Ver~nderungen sowie intellektueller Sehi~digungen, das 
Fehlen bulb~rer StSrungen und anderes mehr; die Zustandsbilder 
jedoeh, die sieh dem Untersueher auf dem H6hepunkte des Leidens dar- 
bieten, weiehen in den einzelnen Fi~lten stark voneinander ab. Im Wesent- 
lichen lassen sieh hinsiehtlich der Kardinalsymptome zwei Gruppen deut- 
lieh unterseheiden: Bei der ersten steht eine Mlgemeine Bewegungs. 
unruhe, yon der der ganze K6rper unter Aussehlu8 der mimisehen Mus- 
kulatur betroffen ist, im Vordergrunde, w~hrend bei der zweiten Gruppe 
Haltungsanomalien, insbesondere Drehstellungen yon Kopf and Rumpf, 
die beim Stehen und Gehen am deutliehsten hervortret.en, das Krank- 
heitsbild absolut beherrsehen. Als Beispiele liir die der erstgenannten 
Gruppe zugehSrige Form der Erkrankung sollen hier nur der erste 
Fall der beiden yon Flatau und Sterling im Jahre 1911 mitgeteilten 
FS~lle, bei dem eine fortw~thrende Bewegungsunruhe des ganzen KSrpers 
mit Ausnahme der mimisehen Muskulatur, die aueh im Liegen besteht, 
vorhanden ist, sowie der yon Bonhoe]/er 12) 1912 im Psyehiatrisehen Verein 
zu Berlin vorgestellte Fall, bei dem eine dauernde Bewegungsunruhe, 
die nur im Sehlaf aufhSrt und besonders den lordotisehen Rumpf be- 
trifft, vorhanden ist, angefiihrt werden. Diese Gruppe zeigt weitgehendste 
IJbereinstimmung mit der Athetose double, yon der eine deutliche Tren- 
nung in zahlreiehen FMlen unm6glieh ist; wird doeh yon den Autoren 
immer wieder betont, dab es ~bergangsf~lle dieser beiden Erkrankunger~ 
gibt. Die eingehendere Besprechung dieser Gruppe wollen wir einer sp~- 
teren Arbeit fiberlassen und uns bier nur mit der zweiten Krankheits- 
gruppe, zu der auch die beiden mitgeteilten F~lle gehOren, beseh~ftigen, 
Als Beispiele fiir diese Gruppe seien auger unserem Fall Klara P. der 
Fall 1 vonOppenheim 1~) (1911) und der Fall 1 yon JosephFraenkel(1912} 
genannt, bei denen Haltungsanomalien besonders in Rumpf und Kopf, 
die beim Gehen und Stehen am deutliehst.en werden, im Vordergrunde 
des Krankheitsbildes stehen. Wir sagten oben ganz allgemein, dab 
bei der Torsionsdystonie der normale Bewegungsablauf St6rungen 
zeigt, ohne dab die Pyramidenbahn erkrankt ist, und dab bei der jetzt  
n~her zu bespreehenden Untergruppe Haltungsanomalien des Kopfes 
und Rumples, und  zwar beim Stehen, besonders aber beim Gehen, das 
Bild beherrsehen. Es mu8 an dieser Stelle erwiihnt werden, dab un- 
willkfirliehe Bewegungen aller Art:  torquierenden, athetoiden Cha- 
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rakters, Ms Tremor usw. aueh in diesen F~l]en vorhanden sind, dab 
sie aber gegenfiber den zuerst genannten StSrungen vSllig in den Hinter- 
grund treten. Versuehen wir diese in ihrer Gesamtheit einem in der 
Neurologie bekannten Begriffe unterzuordnen, so denken wit in erster 
Linie an den yon Stri~mpell im Jahre 1916 aufgestellten Begriff des 
amyostatischen Symptomen/~omplexes; weist doeh Stri~mpell bereits in 
dieser Arbeit auf die Beziehungen der Dystonie zu dem genannten 
Syndrom bin. Die Myodynamik ist in unseren F~llen erhalten, w~hrend 
die Myostatik gest6rt ist, d .h. ,  um mit Stri~mpell zu reden, diejenige 
,,physiologische Funktion, welche darin besteht, dag die sgmtlichen ein 
Gelenk bewegenden Muskeln sich in ihren weehselnden Kontrak- 
tionszust~nden unter normalen Verh~i]tnissen stets so einander an- 
passen mfissen, wie es den jeweiligen Wiinschen und Bedfirfnissen ent- 
sprieht". Bei unseren Kranken ist im wesentlichen die Statik in den 
Gelenken gest6rt, die der Bewegung des Kopfes und Rumples dienen. 
Was aber unsere Fglle yon den fibrigen unter dem Begriffe des amyo- 
-statischen Symptomenkomplexes zusammengefM~ten Erkrankungen, 
also der Pseudosklerose , Wilsonsehen Krankheit,  der Paralysis agitans, 
der arteriosklerotischen Muskelstarre, unterseheidet, ist der Umstand, 
dag bei den letzteren die St6rungen der Myostatik in allen K6rperlagen 
in ann~hernd oder vSllig gleieher Weise bestehen, w~thrend sic bei der Tor- 
sionsdystonie im Wesentlichen beim Gehen nnd Stehen auftreten. 
~Oppenheim bezeichnet daher bereits in seiner 1911 erschienenen Arbeit 
fiber die Dysbasia lordotica das damals noeh fast unbekannte 
Leiden als eine ausgesproehene Astasie-Abasie.Krankheit; dazu soll 
hier nur beilgufig bemerkt werden, dab in den meisten F~illen 
yon Torsionsdystonie nicht eine lJnfghigkeit zum Gehen und Stehen; 
sondern vielmehr StSrungen dieser F~ihigkeiten vorhanden sin& 

Der Gehakt ~ r d  bei den Dystonikern jedoeh nicht Mlein durch 
die Drehstellungen yon Rumpf und l~opf gest6rt, sondern bier spielen 
noch andere Faktoren eine wiehtige l~olle. Ehe wir anf diese zu spreehen 
kommen, wird es notwendig sein, einige Bemerkungen fiber das normale 
,Gehen zu machen. An der rhythmisehen g]eichmgBigen Vorwgrtsbe- 
wegung des Gesunden nehmen alle K6rperteile Antefl; Kopf, Rumpf, 
Arme, Beine bewegen sich in wohlabgetSnter Harmonie; jede Vor- 
w~rtsbewegung der Beine bedingt eine Versehiebung des Beekens, 
die ihrerseits wieder eine vergnderte Rumpfhaltung zur Folge hat;  die 
normalen pendelnden Mitbewegungen der Arme sehaffen, da sie in 
entgegengesetztem Sinne zu der Bewegung der Beine erfolgen, ein ge- 
wisses Gegengewieht zu der Beckendrehung und fSrdern dureh ihre 
Sehwingungen, die yon der Vertikalen aus stets nut  nach vorwgrts er- 
folgen, ihrerseits die Vorwgrtstendenz des GesamtkSrpers. Der Kopf 
mug, wie immer die l~umpfhaltnng aueh sei, stets aufreeht dem Rumpfe 
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�9 ~ufsitzen. Die Gesamtheit dieses auBerordentlieh komplizierten Bewe- 
gungsmeehanismus, der dureh die harmonische Zusammenarbeit fast 
der gesamten KSrpermuskulatur das normale aufreehte Gehen er- 
m6glicht, auf dessen physikalisehe und physiologisehe Grundlagen 
jedoeh im einzelnen einzugehen, nieht Aufgabe dieser Arbeit sein kann, 
k6nnte als Eubasie bezeiehnet werden; die F~higkeit des anfreehten 
Stehens, die einen etwas weniger komplizierten Innervationsapparat 
beansprueht, wgre dann Eustasie zu nennen. Die Eustasie nnd Eu- 
basic werden unter grogen Miihen in den ersten 2--3 Lebensjahren 
erlernt. Ehe jedoeh diese komplizierteren Fghigkeiten erworben werden, 
muB der K6rper bereits gewisse Erfahrungen in der Myostatik erworben 
haben. Als erstes lernt das Kind den Kopf halten, dann folgt das Sitzen, 
dann mnB es erst lernen, yon seinen Beinen Gebraueh zu maehen. 
Man denke daran, wie das Kind bei den ersten Stehversuchen, yon 
dem Lehrenden gehalten, mit den Beinen strampelt, genau wie es 
yon der bis dahin vorwiegend eingenommenen t~tiekenlage gewShnt ist; 
es mu8 erst lernen, die Beine lest auf den Boden zu stellen. Erst, 
wenn es Kopf, lZumpf, Beine riehtig zu halten weiB, wenn gewisser- 
marten diese myostatischen Voranssetzungen erfiillt sind, kann es sieh 
der Erlernung des Stehens zuwenden. Zuletzt wird das Gehen erlernt. 
Aus den Erfahrungen der Kinderstube wissen wir, wie gem sieh das 
Kind, ermattet  yon den anstrengenden {3bungen des aufrechten Gehens 
and Stehens, in der phylogenetisch itlteren und bequemeren Art der 
VierfiiSler vorwgrtsbewegt. Das Kind mu8 die der Erhaltung des Gleieh- 
gewichts nnd der Vorwgrtsbewegung dienenden Innervationsimpulse, 
die das notwendige Zusammenarbeiten der einzelnen Skeletteile be- 
wirken, mtihsam erlernen and tiben. Dies erfordert seine ganze Auf- 
merksamkeit. Allmghlieh jedoeh bereiten ihm diese l)bungen immer 
,geringere Sehwierigkeiten, seine Aufmerksamkeit wird nicht mehr 
v611ig in Ansprueh genommen, bis sehlieSlieh der g~nze komplizierte 
Innervationsapparat automatiseh ablguft, wenn der Impuls znm Stehen 
oder Gehen gegeben wird. Dann ist. die Eubasie und Eustasie erworben. 

StSrungen dieser Funktionen k6nnen als Dysbasie bzw. Dystasie 
bezeiehnet werden. Sie zeigen sich bei unseren Kranken in den eigen- 
tiimlieh verzogenen, unnattirliehen HMtungen beim Gehen und Stehen; 
das Gehen lgSt v611ig den harmonisehen, rhythmisehen, kontinuier- 
lichen Bewegungsablauf des Gesunden vermissen, wozu auBer den ab- 
normen Haltungen besonders des Kopfes and Rumples das Fehlen 
der pendelnden Armbewegungen wesentlieh beitrggt. 

Wit haben demnaeh, um zu der Besprechung der Torsionsdystonie 
zurtiekzukehren, innerhalb derselben zwei Gruppen zu unterseheiden : gei 
der ersten in engen Beziehungen zur Athetose double, stehenden be- 
herrscht eine Fiille yon unwillkiirlichen Bewegungen das Krankheitsbild, 
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wghrend der zweiten Gruppe gewisse dysbatische und dystatische Er= 
scheinungen ihr Geprgge verleihen; wir bezeichnen sie daher als die 
dysbatisch - dystatische Form der Torsionsdystonie. 

Da die bei dieser Krankheitsform vorhandenen StSrungen, wie oben 
besprochen, zu einem grol]en Teil durch krankhafte Veranderungen in 
der Myostatik des Kopfes und Rumpfes bedingt werden, sind wit bereeh- 
tigt, die dysbatisch-dystatische Form der Torsionsdystonie als eine Er- 
scheinungsform des amyostatischen Symptomenkomplexes anzusehen 

Wenn aueh bei der Torsionsdystonie relativ haufig Fgl]e auftreten, 
bei denen neben den Haltungsanomalien beim Gehen und Stehen in 
allen KSrperlagen eine solche Ffille unwillkfirlicher Bewegungen vor- 
handen ist, dai3 es unmSglieh wird, sie der ersten oder der zweiten Grupl~e 
zuzurechnen, so erscheint vorlgufig die Abgrenzung trotzdem zweck- 
mgl~ig, denn wir sehen unter der Diagnose Torsionsdystonie Krank- 
heitsf~lle vereinigt, yon denen ein Teil eine so weitgehende ~berein- 
stimmung mit der Athetose double zeigt, dab die differentialdia- 
gnostische Entscheidung oft unmSglich wird, wghrend ein anderer Teil 
ein Zustandsbild aufweist, das kaum eine entfernte J~hnlichkeit mit 
der Athetose double hat. Diese Falle sollen unter der Bezeichnung 
dysbatisch-dystatische Form der Torsionsdystonie kliniseh abge- 
sondert werden. Die allgemeinere Frage, ob die Torsionsdystonie in 
der bisher beschriebenen Weise als selbstgndiger diagnostischer Begriff 
Existensberechtigung behalten kann, soll hier nicht angeschnitten 
werden; wir wollen diese Betraehtung erst nach Bespreebung der 
anderen Untergruppe dieses Leidens anstellen. 

Zum Schlu~ nur noch wenige Worte fiber die anatomische Lokalisation 
der Torsionsdystonie. Leider sind unsere Kenntnisse hier noeh sehr 
gering. Der Fall ThomMla wies pathologisch-anatomisch aul~er einer 
Leberver~nderung ausgedehnte Erweiehungsherde im Putamen des 
Linsenkerns bds. auf, ein Befund, der sich mit dem bei der Wilson- 
Pseudosklerose- Gruppe erhobenen deekt. Auch im klinischen Bilde 
wies, wie bereits oben erw~hnt, dieser Fall so weitgehende Uberein- 
stimmung mit den wilsonartigen Erkrankungen auf : Psychisehe Vergnde- 
rungen, Spraeh-, SehluckstSrungen, Speiehelflul~, allgemeine ]%igiditat, 
sehneller kSrperlicher Verfall, da[t der erhobene pathologiseh-anatomisehe 
Befund fiir die Torsionsdystonie nicht verwertbar ist. 

Wimmer  berichtet fiber einen Fall yon Torsionsdystonie bei einem 
12 jghrigen Mgdchen, bei dem eine seit etwa zwei Jahren allmghlich 
fortschreitende BewegungsstSrung und ttaltungsanomalie vorlag; es 
fehlten Muskelrigidit~t, Paresen, Steigerung der Sehnenreflexe, Ba- 
binski, Sensibilitgts- oder SphinkterenstSrungen, ebenso wie psyehische 
und allgemeine Hirnsymptome. Das Kind starb naeh 2 j~hriger Krank- 
heitsdauer an Abmagerung, Pneumonie und Absce~bildung. D~e 
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Sektion ergab neben einer Lebercirrhose einen Sehwund der nervSsen 
Elemente und Gliaproliferation diffus fiber das ganze Zentralnerven- 
system. Die Ver~nderungen, so wird ausdrficklich hervorgehoben, 
hatten im Nucleus caudatus und im Putamen das gleiche Gepr~ge wie 
an anderen Stellen (Destruktion der Ganglienzellen, Neurofibrillen, 
eigentiimliche Gliaproliferation). Wimmer kommt auf Grund des pa- 
thologisch-anatomischen Befundes zu der Anschauung, dal~ Wilsonsche 
Krankheit, Pseudosklerose und Torsionsdystonie klinisch-symptoma- 
tologisehe Varianten einer gemeinsamen Krankheitsgruppe sind, da ~ihn- 
liche diffuse Befunde im Zentralnervensystem auch bei der Wilson schen 
Krankheit und der Pseudosklerose vorl~igen. Dem mul~ entgegen- 
gehalten werden, dab einerseits der in zwei Jahren zur Abmagerung 
und sehliel~lich .zum Exitus ]etalis fiihrende Krankheitsverlauf etwas 
ffir die Torsionsdystonie vSllig UngewShnliches darstellt, wi~hrend 
bei der Wilson- Westphal- Striimpellschen Krankheitsgruppe ein der- 
artiger Verlauf relativ h~ufig ist --  fiber das klinische Bild dieses Falles 
ist in dem l~eferat, an das wir uns halten miissen, da uns die in der 
Hospitalstidende, Kopenhagen erschienene Originalarbeit nieht zu- 
giinglich ist, nur gesagt, dal~ eine BewegungsstSrung und HMtungs- 
anomalie vorlag -- dal~ anderseits so diffuse Veriinderungen wie die 
yon Wimmer gefundenen auch bei der Wilson schen Krankheit unge- 
wShnlieh sind. Wenn also bier der klinische Verlauf Zweifel an der Zu- 
gehSrigkeit des hier gesehilderten Leidens zur Torsionsdystonie auf- 
kommen liil~t, der pathologisch-anatomische Befund im Zentralnerven- 
system nicht eindeutig ffir eine Erkrankung yore Typ der Wilsonsehen 
Krankheit sprieht, so erscheint dieser Fall nicht reeht geeignet zu 
irgendwelchen Schlul~folgerungen allgemeinerer Art. Von grSl~erer" 
Bedeutung ffir die pathologische Anatomie der Torsionsdystonie ist 
yon Cassirer in der bereits erwithnten Arbeit mitgeteilte Sektions- 
befund eines einwandfreien Falles dieses Leidens. Wir lassen das 
Sektionsprotokoll hier folgen: 

,,Ira mikroskopischcn Bride macht sich die Hirnschwellung iiberall in cha- 
rakteristischcr Weise bemerkbar. Starke Erweiterung der perivascul~ren Lymph- 
r~ume, Quellungen im Myelin der Mar!dasern, starke Hofbildung um die Glia- 
kerne, besonders in der weil~en Suhstanz mit Radspeichenanordnung des Proto- 
plasmas ihrer Zellkerne, amSboide Glia usw. Die Hirnsehwellungserscheinungen 
sind im Striatum stark ausgepri~gt, aber eigentlich nicht mehr als in der Hirnrinde. 
Man finder im Nucleus caudatus und im Putamen viele Ganglienzellschatten, 
welche auf einen subakuten Untergang der Zellen hindeuten. An vielen Zellen, 
besonders an solchen yon grSl~erem Typ, Vermehrung der gliSsen Satte]iten, 
(Neuronophagie). Bei Anwendung yon Fettf~irbung (Herxheimer) unzweifelhaft 
starke Zerfallserscheinungen an den GanglienzeUen mit typiseher Fettreaktion 
ihrer Zerfallsprodukte. Aul~erdem zahlreiche FettkSrnchenzellen in den adven- 
titiellen Scheiden der gr511eren Gefii$e und polsti~ndig ge]agerte feine Fettst~ub- 
chenhaufen an den Gliakernen. Im Thalamus und in der Hirnrinde sind auch 

31" 
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ZeriMlserscheinungen und gesteigerte Abbauphgnomene naehweisbar, aber doch 
nicht in dem Mage wie im Striatum. GrSbere Gef/igver~nderungen sind nicht vor- 
handen. Im Nucleus eaudatus und im Putamen maeht sieh aueh ein maBiger 
Grad yon Capillarfibrose bemerkbar. An den Pyramidenbahnen fehlen Zeichen 
einer sekundiiren Degeneration. In der Oblongata fS~llt auf, dab das Areal beider 
Pyramidenbahnen ungewShnlich grog ist. hn  Riiekenmark sind die Pyramiden. 
zellen ganz in Ordnung. An der Glia finden sieh keine Ver~nderungen, die denen 
bei der Pseudosklerose entspreehen oder 5~hnlieh sind." 

W i t  haben  in d i e sem Fa l l e  also a u g e r  den  f iber  das  ganze  Geh i rn  

v e r b r e i t e t e n  H i r n s c h w e l l u n g s e r s c h e i n u n g e n  doch gewisse  k r a n k h a f t e  

V e r i i n d e r u n g e n  im  h i s to log i sehen  Bilde,  die e ine  besonders  s t~ rke  Be-  

t e i l i g u n g  des C a u d a t u m  u n d  P u t a m e n  an  d e m  K r a n k h e i t s p r o z e s s e  be- 

weisen.  Cassirer weis t  auf  die  d e u t l i c h e n  A b w e i c h u n g e n  dieses B e f u n d e s  

y o n  den  bei  d e n  b i sher igen  s t r i i i ren E r k r a n k u n g e n  fes tges te l l t en  hin,  be- 

sonders  aueh  gegenf iber  d e m  y o n  W i m m e r  m i t g e t e i l t e n  Befunde ,  bei d e m  

sich a u B e r d e m  eine Lebe rc i r rhose  fand ,  die  im  Fa l l e  Cassirer fehl te .  

U n s e r  bisheriges Wissen  y o n  der  p a t h o l o g i s e h e n  A n a t o m i c  u n d  

His to log ie  der  To r s ionsdys ton i e  is t  so ger ing,  dal3 wi t  n i e h t  in de r  L a g e  

sind,  i r gendwe lehe  p h y s i o - p a t h o l o g i s c h e n  Rficksehlf isse  zu  ziehen.  W i t  

w e r d e n  wei te re  p a t h o l o g i s e h - a n a t o m i s e h e  U n t e r s u c h u n g e n  a b w a r t e n  

mfissen,  u m  E i n b l i e k  in das  W e s e n  de r  To r s ionsdys ton i e  zu  g e w i n n e n  

u n d  d a m i t  zugle ich  eine B e r e i e h e r u n g  unseres  Wissens  yo re  W e s e n  

e x ~ r a p y r a m i d a l e r  B e w e g u n g s s t 6 r u n g e n  f i b e r h a u p t  zu  er fahren .  
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