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Mit 1 Textabbildung.

(Eingegangen am 4. Mai 1922.)

Uberblickt man den noch nicht allzulangen Weg, den die Erkennt-
nis der erblichen Nervenkrankheiten genommen hat, seitdem Friedreich,
Charcot, Erb, Siriimpell und viele andere in den letzten Jahrzehnten
des vorigen Jahrhunderts den Blick in diese neue Richtung lenkten,
so wird einem klar, dafl der Weg desto miihevoller, die Materie desto
undurchsichtiger und verwickelter wird, je weiter man vorzudringen
meint. Wihrend sich eine Reihe der damals gezeichneten Krankheits-
bilder auch heute noch klinisch und pathologisch-anatomisch mehr
oder weniger scharf umgrenzen 1i8t, wie die Friedreichsche Krankheit
und die groBe Gruppe der hereditéir-familidren Muskelatrophien (obwohl
die Reihe der ,,atypischen Fille” auch hier stetig zunimmt), so sind es
vor allem die Heredodegenerationen, bei denen das spastische Syndrom
im Vordergrund steht, welche in ihrer Buntfarbigkeit auch heute noch:
verwirrend erscheinen.

Als Striimpell im Jahre 1886 als erster das Bild der hereditiren
spastischen Spinalparalyse beschrieb, folgten bald nacheinander so
tibereinstimmende Mitteilungen, dafl die hereditéire spastische Spinal-
paralyse in ihrer Symptomenreinheit fast als Krankheit sui generis
erschien. (Erb, Melotti-Cantalaomessa, Lorrain, Souques und andere).
Ungefiahr gleichzeitig aber wurde von Fillen berichtet, die das Krank-
heitsbild durchaus nicht rein boten, sondern bei denen andere, zere-
brale und spinale Symptome hinzutraten (7'ooth, Bernhard, Krafft-Ebing,
Higier, Hoffmann und andere). Ferner entstanden Schwierigkeiten
bei der Abgrenzung gegeniiber den spastischen Diplegien exogenen
Ursprungs, weiterhin gegeniiber den von Marie, Freund, Sachs, Feer und
Gowers aufgestellten ,familiiren zerebralen Diplegien®, und es blieb
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oft dem Geschmack der Autoren vorbehalten, welcher Gruppe sie ihren
Fall zuzahlen wollten. So liest man immer wieder, daB die Autoren
durchaus nicht einig waren, ob sie ihre verschiedenen Fille zur spa-
stischen Spinalparalyse, zur zerebralen Diplegie, zur multiplen Sklerose,
zur amyotrophischen Lateralsklerose usw. zuzéhlen sollten. Ja, auf
Grund irgendwelcher neuen Beobachtungen wurden neue Krankheits-
bilder aufgestellt, die aber in der Folgezeit unbestitigt blicben.
Fall 1: Familie Sonntag):

Nachkommentafel der Familie Sonntag.
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Da war es 1896 das Verdienst Jendrassiks, daB er sich auf eine hohere
Warte stellte und in den Gesamtbegriff: Heredodegenerationen alle die
mannigfachen Beobachtungen, die ein recht uniibersichtliches Mosaik-
bild darstellten, aufnahm. Er glaubte, daf eine Einteilung nach rein
pathologisch - anatomischen Gesichtspunkten (Londe, Higier und an-
dere) vorlaufig unmoglich sei, daBl man vielmehr nur die auffallendsten
klinischen Symptome zur Klassifizierung heranziehen kann.

Es mub auffallen, wie langsam sich Jendrassiks Stellungnahme durch-
setzte, wie fest auch spiter noch die Autoren an ihrem Rubrizierungs-

1) Die Familiennamen sind fingiert.
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bediirfnis festhielten, das ja wissenschaftlich durchaus berechtigt und
natiirlich ist, aber doch einem so variablen und — auch heute noch —
dunklen Gebiet gegeniiber, wie es die groBle Gruppe der Heredodegene-
ration ist, versagen muB. Der Weg, der uns weiter bringt, ist noch der-
selbe, auf den uns Erb (1894) wies: ,,Es wird zunéichst darauf ankommen,
noch mehr derartige Beobachtungen zu sammeln und zu publizieren
und dann wird es eine dankbare Aufgabe sein, alle die verschiedenen
Formen und Gruppen der hereditéren‘ und ,familiaren‘ Nervenkrankheiten
einmal zusammenzustellen, kritisch zu sichten und genauer zu klassi-
fizieren“. Diesem Zwecke soll meine Arbeit dienen.

In der Gottinger Klinik fiir psychische und Nervenkrankheiten kamen
in der letzten Zeit zwei Familien mit ausgesprochenen Heredodegene-
rationen des Nervensystems zur Beobachtung.

Erlduterung zur Nachkommentafel: Probanden: Fille Nr. 24 und Nr. 25.

ad 1. Hoherer Offizier, wegen Tapferkeit geadelt, ohne Nachkommen ge-
storben.

ad 2. Hoherer Offizier, ohne Nachkommen gestorben.

ad 3. Frau S. bekam angeblich mit etwa 35 Jahren auf die Nachricht hin,
daB ihr Mann, Hauptmann S., im Felde (1814) gefallen sei, einen ,,Nervenschock™
und behielt eine ,,Nervenstarre zuriick. Zwei Monate spiter gebar sie ihr drittes
Kind (Nr. 6). Das Todesjahr war nicht genauer zu ermitteln. (Mitgeteilt von
Nr. 13.)

ad 4. Hoherer Beamter, gesund. Simtliche Nachkommen gesund.

ad 5. Offizier, gesund.

ad 6. Hoherer Beamter, konnte seit frithester Jugend schlecht gehen, ging
nur an Kriicken; mit 68 Jahren gestorben. Das Leiden soll sich im Laufe des
Lebens wenig verschlechtert haben.

ad 7. Universitiatsprofessor.

ad 8, 9, 10. Frith an Tuberkulose gestorben.

ad 11. Fraulein S., gesund, mit 60 Jahren gestorben.

ad 12. Friulein S., 82 Jahre alt. Untersucht am 13. Juli 1921.

Vorgeschichte: Pat. geht seit friihester Jugend sebr miihsam. Eine wesent-
liche Verschlechterung ist ihr nicht aufgefallen. Seit 10 Jahren macht ihr aller-
dings das Gehen mehr Miihe als frither (Senium ?).

Befund: Fiir ihr Alter korperlich ganz riistige Dame. Sie kann sich nur fort-
bewegen, wenn sie unterstiitzt wird. Schon beim Gehen sind deutliche Spasmen
sichtlich bemerkbar. Gebirnnerven vollig frei. Obere Extremititen ohne jede
Stérung. Reflexe normal. Kniereflexe gesteigert. Achillesreflexe schwach,
Babinski rechts und links positiv. Sensibilitit vollig normal. Pat. ist psychisch
recht abgestumpft. Frst nach lingerer Zeit wird sie lebhafter und erzahlt, dafl
die Familienkrankheit das Ungliick ihrer Familie ist. Auf ihre Vorfahren ist sie
recht stolz. Mit Kummer beobachtet sie, daBl die Nachkommenschaft sozial
immer tiefer sinkt. Das ,,Verbrechen® ihrer GroBnichte (s. u.) ist ihr fiirch-
terlich.

ad 13. Kaufmann, konnte seit frithester Jugend schlecht gehen, benutzte
aber keine Kriicken. Mit 51 Jahren gestorben.

ad 14. Hoherer Beamter.

ad 15. Frau T., 57 Jahre alt, verheiratet mit mittlerem Beamten, der véllig
gesund sein soll. Untersucht am 13, Juli 1921.
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Vorgeschichte: Seit frithester Jugend hat sie einen ,,schweren Gang®. Thre
Mutter hat ihr erzihlt, daB sie zur richtigen Zeit laufen lernte, daB sie aber von
vornherein, ebenso wie ihre Schwester ,,watschelte’. Wesentlich verschlimmert
hat sich das Leiden nicht, wenn es ihr auch manchmal im Leben so schien. ,,Im
ganzen ist es immer dasselbe.*

Befund: Gesund aussehende Frau. Gehirnnerven vollig frei. Obere Extremitit
obne jede Storung. Reflexe normal. Kniereflexe lebhaft. Achillesrefiexe vorhan-
den. Babinski rechts und links positiv. Geringe, aber deutliche Spasmen bei
passiven Bewegungen. Der Gang ist watschelnd. Pat. geht auf den Zehenballen.
Sensibilitdt véllig normal. Psychisch: Intelligenz maBig, im tibrigen ohne be-
sonderen Befund.

ad 16. Frau U., 55 Jahre alt, verheiratet mit gesundem mittleren Beamten.
Hat seit frithester Kindheit einen ,,steifen Gang*.

ad 17. Herr S., mit 48 Jahren an Pneumonie gestorben. ,,Humpelte und
watschelte” seit frithester Jugend.

ad 18. Frau V., gesund, 27 Jahre alt, verheiratet. Keine Kinder.

ad 19. Herr T., Seemann, 26 Jahre alt. Untersucht am 10. Mirz 1921, Be-
fund kriftiger Kérperbau. Neurologischer Befund normal. Keine Spasmen, kein
Babinski. Der Gang ist etwas schwerfillig. Herr T. sagt, das kiime von seinem
Seemannsberuf. Psychisch: Intelligenz mafig, sonst normal.

ad 20. Zwillinge, nach 24 Stunden gestorben.

ad 21. Mit 5 Jahren an Scharlach gestorben, soll im iibrigen gesund gewesen
sein.

ad 22, Mit 21 Jahren an Infektionskrankheit gestorben. Der Gang soll
einwandfrei gewesen sein.

ad 23. Mit 11 Monaten an Pneumonie gestorben.

ad 24. Frl. B. T., 18 Jahre alt. Untersucht am 12. Marz 1921.

Vorgeschichte: Seit dem 1. Lebensjahr bestehen bei ihr Gehstérungen, die sich
in der Folgezeit kaum verschlimmerten. Die Stérung war bei ihr von jeher ge-
ringer als bei der Schwester (s. Nr. 25). In der Schule lernte sie besser als jene.
Erste Menstruation mit 13 Jahren.

Befund: MittelgroBes, kréftiges Madchen. Lordose angedeutet. Der Gang ist,
wenn auch besser als bei A. T. (Nr. 25), so doch erheblich gestért. Sie bringt die
Beine nur mithsam voran, der Oberkérper wiegt in den Hiiften hin und her. Die
Fiille werden nur mit den Zehenballen aufgesetzt.

Gehirnnerven ohne jede Stérung. Die Sprache ist flieBend. Die Arme sind
vollig frei. Bauchdeckenreflexe beiderseits in normaler Stirke vorhanden. Knie-
reflexe beiderseits gesteigert. Achillesreflexe beiderseits vorhanden. Babinski
rechts vnd links positiv. Die Fiifle stehen in geringer Equinovarusstellung. Es
bestehen ausgesprochene Spasmen beider Beine bei passiven und aktiven Be-
wegungen. Keine Ataxie. Haut- und Tiefensensibilitdt auch hier voéllig normal.

Die elektrische Untersuchung ergibt ein normales Resultat. Der Blutstatus
zeigt einen Liymphocytenwert von 359%,.

In psychischer Beziehung fillt eine gewisse Reizbarkeit und ein etwas eigen-
sinniges Wesen auf.

Nachuntersuchung am 12. Januar 1922. Keine Anderung.

ad 25. Friulein A, T., 16 Jahre alt, wurde am 25. Januar 1921 in die Klinik
aufgenommen,

Vorgeschichte: Die Geburt war normal. Die ersten Storungen zeigten sich
nach Angabe der Mutter nach 1 Jahr, als Pat., gehen wollte. Thr Gang war schlep-
pend, und watschelnd. Er verschlechterte sich, wenn iberhaupt, nur sehr lang-
sam. Die Mutter gibt an, der Zustand wire seit dem 1. Lebensjahr ,,s0 schlimm
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gewesen wie heute’. Pat. mullte von jeher einen Stock benutzen. In der Schule
lernte sie nur sehr miBig. Mehrfach ist sie ohne sonderlichen Erfolg operiert
worden, um die enorme Steifigkeit der Beine zu beheben (Tenotomie und Stoffel-
sche Operation). Von Jugend auf war Pat. wenig vertriglich, launisch und reiz-
bar. Mit 111/, Jahren erste Menstruation. Mit 15 Jahren infizierte sie sich venerisch
(Gonorrhée und Lues), wurde mit Salvarsan und Unguentum cinereum behandelt.
Seit 5 Monaten fiihlt sie sich schwanger, seit 3 Wochen besteht rechtsseitige Ge-
sichtslahmung.

Befund: MittelgroBes Madchen in gutem Ernidhrungszustande. Muskulatur
gut entwickelt. Keine sichtbaren Atrophien. Ausgesprochene Lordose der Lenden-
wirbelsdule. Pat. ist gravide im 7. Monat. An der Oberlippe auffallende ge-
schwiirige Vorbuckelung (Priméraffekt). Im Reizserum lassen sich viele Spiro-
chiiten nachweisen (Dunkelfeldpriparat).

Pat. geht an zwei Stocken und kann sich nur dullerst mithsam fortbewegen.
Der Oberkérper wird beim Gehen hin- und hergeworfen, so daB der Eindruck
eines watschelnden Ganges entsteht. Pat. geht nur auf den Zehenballen, die Kniee
sind dabei leicht eingeknickt. Es wird ihr sichtlich schwer, ein Bein vor, das
andere zu bringen.

Pupillenreaktion, Visus, Augenhintergrund und Augenbewegungen normal.
Sprache ungestért. Es besteht rechtsseitige periphere Facialisparese. Zunge,
Gaumensegel, Zéhne normal. XKeinerlei Degenerationszeichen.

Obere Extremitat: Radiusperiost-, Triceps- und Bicepsreflex r. u. . in nor-
maler Stirke auslosbar. Keine Spasmen, keine Ataxie, kein Intentionstremor.
Innere Organe o. B. Bauchdeckenreflexe nicht zu priifen (Graviditat).

Untere Extremitdt: Kniereflexe beiderseits gesteigert. Achillesreflexe beider-
seits vorhanden. Babingki, Oppenheim, Rossolimo beiderseits positiv. Die FiiBe
stehen in Equinovarusstellung. Dorsalflexion ist nur in sehr geringem MaBe mog-
lich. Es bestechen auf beiden Seiten sehr starke Spasmen. Keine deutlichen
Atrophien, wenn auch beide Unterschenkel recht mager sind. Keine Ataxie. Die
Tiefen- und Oberflichensensibilitdt ist bei genauster Priifung in allen Qualititen
normal. )

Die elektrische Untersuchung ergab, daB die Nerven und Muskeln faradisch
wie galvanisch in normaler Weise erreghar sind.

Die Lumbalpunktion ergab keinen erhohten Druck, aber pathologische Werte
der tibrigen Reaktionen (Nonne positiv, Zellen 76: 3, Wassermann positiv). Die
WaR im Blut war ebenfalls positiv.

Der Blutstatus ergab Vermehrung der Lymphocyten auf 449,

Psychische Untersuchung: Es besteht ausgesprochene Imbezillitit. Pat.
steht ihrem Zustande recht gleichgiiltig gegeniiber, zeigt meist eine plumpe Eu-
phorie; plotzlich aber wird sie launisch und reizbar, so da8 sie bald bei allen Mit-
kranken sehr unbeliebt ist. Sie drangsaliert das Pflegepersonal. Ihr Urteilsver-
mogen besonders auf ethischem Gebiet ist recht mangelhaft.

Tm April 1921 Geburt eines ausgetragenen Knaben (untersucht Juli 1921),
der keine Zeichen einer connatalen Lues zeigt. Seine Entwicklung 1i8t bis heute
nichts Abnormes erkennen.

Tm Juli 1921 hérte ich zufillig, daBl Pat. sich allabendlich in einem Café ihrer
Heimatstadt von einem herumvagabundierenden Hypnotiseur ,,behandeln 1a8t.

Nachuntersuchung 151 1922: Keine Anderung. Der Gang ist genau so
mithsam wie vorher. Xs wird die Forstersche Operation (Durchschneidung der
hinteren Wurzeln) in Erwigung gezogen. '

ad 26. Mittlerer Beamter, verheiratet, kein Kind, gesund.

ad 27. Mit 21 Jahren an ,,Blutzersetzung® (?) gestorben.
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ad 28. Kaufmann S., mit 30 Jahren an Grippe gestorben.

,»8ing von Jugend auf schwer”, war aber trotz seines Leidens im Felde.

ad 29. Herr 8., 29 Jahre alt, angeblich gesund.

ad 30. Frau W., Metzgersgattin, 27 Jahre alt. Soll das Leiden in leichter
Form seit frithester Jugend haben.

ad 31. Herr 8., 24 Jahre alt, gesund.

ad 32. Frl. S., 21 Jahre alt, hat seit frithester Kindheit einen watschelnden
Gang,.

ad 33. Frl. B. S., 20 Jahre alt, Verkduferin, Untersuchung am 10. Marz 1921.

Vorgeschichte: Soweit sich Pat. erinnern kann, konnte sie sehlecht gehen.
Allm#hlich geringe Verschlechterung. Vor 1 Jahr wurde sie an beiden Fiilen
operiert (Tenotonie). Seitdem kann sie viel besser gehen.

Befund: Kriftiges Madchen. Der Gang ist leicht watschelnd. Man sieht,
dafl das Gehen ihr Mithe macht. Gehirnnerven und obere Extremitit vollig frei.
Kniereflexe lebhaft, nicht gesteigert. Achillesreflex schwer auslésbar. Babinski
beiderseits positiv. Es bestehen geringe Spasmen bei passiven Bewegungen.
Sensibilitdt vollig o. B. Elektrische Untersuchung: Normales Resultat.

Die psychische Untersuchung ergibt eine ausreichende Intelligenz und gutes
Urteils- und Begriffsvermogen.

ad 34. Gesundes, 17 Jahre altes Midchen.

ad 35. 15 Jahre alter Knabe, soll seit frithester Jugend nur schwerfillig und
mithsam gehen kénnen.

ad 36. 13jdhriger Knabe O.8. Untersuchung am 10. Marz 1921.

Vorgeschichte: Seit frithester Kindheit geht Pat. etwas miihsam, soll aber
sein Leiden unterdriicken kénnen, scbald er sich beobachtet fiihit.

Befund: Etwas schmichtiger Junge. Der Gang ist wechselnd: Oft merkt
man ihm nichts an, oft hat der Gang den typischen watschelnden Charakter wie
bei der Schwester. Equinovarusstellung ist am linken Full angedeutet. Gehirn-
nerven und Arme o. B. Kniereflexe beiderseits vorhanden. Babinski beiderseits
positiv. Sensibilitit o. B.

Fall 2. Familie Montag.
Nachkommentafel') der Familie Montayg.
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1y Bel der Zusammenstellung der Nachkommentafel hat mich Herr Kreisarzt
Dr. Bernefeld-Helmstedt in freundlicher Weise unterstiitzt. Auch an dieser Stelle
michte ich ihm hierfiir danken.



Lehre von den Heredodegenerationen des Nervensystems. 483

Die psychische Untersuchung ergibt einen der Altersstufe entsprechenden
normalen Befund. Der Blutstatus ergibt einen Lymphocytenwert von 499.

ad 37. 12jshriges, angeblich gesundes Médchen.

ad 38. 2 Monate alter, unehelich geborener Knabe. Bisher normale Ent-
wicklung.

ad 39. 2jabriger Knabe. Die Entwicklung war bis etwa zum 1. Lebensjahr
normal. Um diese Zeit begann er zu laufen. Dabei fiel der Mutter, zundchst nur
selten, spiter aber immer 6fter auf, dafl der Junge beim Gehen watschelt und die
Beine nur schwerfillig voranbringt. Die Mutter macht sich, da sie das Erbleiden
der Familie genau kennt, deswegen groBe Sorge. (Leider war eine Untersuchung
aus dulleren Gritnden nicht moglich.)

ad 40. 2 Knaben (5 und 3 Jahre alt), angeblich vollig gesund.

ad 41. In friihester Jugend an Krampfen gestorben.

Erlauterung zur Nachkommentafel. Probanden: Falle Nr. 10 und 11.

ad 1. Herr M., der ilteste Bruder von fiinf kranken (eschwistern. Mit
68 Jahren an Pneumonie gestorben. Die Eltern sollen vollig gesund und nicht
blutsverwandt gewesen sein. Seit dem 30. Lebensjahr soll er nur schlecht und
mithsam haben gehen konnen.

ad 2. Herr M., 63jahriger pensionierter Chausseewirter. Mit ungefihr
40 Jahren stellten sich ,,Lahmungserscheinungen an den Hinden‘ ein, die immer
mehr zunahmen, so dal er mit 53 Jahren pensioniert werden mufte. War zweimal
verheiratet. Seine Nachkommen sind bis jetzt gesund.

ad 3. Frau Z., mit 60 Jahren an Unterleibskrebs gestorben. Sie konnte
angeblich ebenfalls nur mithsam gehen und schlecht zufassen, doch war bei ihr
das Leiden weniger ausgepriigt als bei ihrem Bruder. In den letzten Jahren
nahm die Lahmung der Hinde zu, so daf sie nichts mehr halten konnte. Ihre
drei Kinder sind simtlich krank (s. Nr. 7, 8 und 9).

ad 4. Frau D. Mit 58 Jahren an Herzfehler gestorben. Mit etwa 20 Jahren
begann bei ihr eine Steifigkeit in den Beinen, die aber nicht besonders ausge-
sprochen gewesen sein soll. Im fibrigen soll sie keine Stérungen geboten haben.
Die Sprache soll flieBend gewesen sein. ,,Ihrem Kopf hat man nichts angemerkt,
auch den Armen nicht.*

ad 5. A. M. Mit 50 Jahren im Winter auf der LandstraBe erfroren. Soll
besonders schlecht haben gehen konnen. (Seit wann, ist nicht zu ermitteln.)
Seine Verwandten haben sich frithzeitigc von ihm getrennt, da er ,ein wiister
Vagabund® war.

ad 6. Herr M., soll das Familienleiden ebenfalls besitzen, soll sehr schlecht
gehen konnen.

ad 7. B. Z. 33 Jahre, unverheiratet. Seit mehreren Jahren sind beide Beine
gelshmt. Die Krankheit soll fortschreitenden Charakter haben.

ad 8. W.Z., 30 Jahre. Seit mehreren Jahren sind rechter Arm und rechtes
Bein ,,total verkriippelt”. Die Muskulatur der rechten Hand schwindet. Die Krank-
heit schreitet fort. Z. ist verheiratet und hat ein bisher gesundes Kind von 3 Jahren.

ad 9. P. Z. 26 Jahre alt. Beide Beine sind gelshmt. (Seit wann, wurde
nicht ermittelt.) . Die Krankheit soll zunehmen. Er ist kinderlos verheiratet.

ad 10. Herr D., 38jihriger Invalide. Wurde am 2. Dezember 1921 in die
Klinik aufgenommen.

Vorgeschichte: Bis zu seinem 22. Jahr war er vollig gesund. Nach einem
schweren Unfall (DeichselstoB in die Magengegend) merkte er, daB er nicht mehr
30 gut gehen konnte wie frither. Seine Beine wurden steifer, aber nur ganz ali-
méhlich; gleichzeitig fiel ihm eine Abmagerung der Waden auf. Vier Jahre nach
dem Unfall lieB auch die Kraft der Hinde nach, die Handmuskeln schwanden.
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Ganz allmdhlich wurde auch die Sprache beschwerlich. Immerhin waren die
Symptome 8 Jahre nach dem Unfall noch so wenig ausgeprigt, daf man ihn
wihrend des Krieges zum Militir einzog. Nach 8 Wochen aber wurde er als-
,,d. w. entlassen., ,,Das Kehrtmachen war mir unméglich.* Danach verschlim-
merte sich das Leiden schneller. 1917 wurde er invalide geschrieben. Seit mehre-
ren Jahren nimmt die Sehkraft
ab. Seit 1906 ist er verheiratet
und hat zwei gesunde Kinder.
Als ich die Familie in ihrem
Heimatdorfe aufsuchte, sagte mir
die Frau, sie fiirchte sich so sehr,
einen Jungen zu bekommen.
,,Denn die Miadchen werden in
der Familie meines Mannes viel
seltener und weniger schwer von
der Familienkrankheit befallen
als die Manner.” Pat. steht in
einem recht schlechten Rufe. Er
muflite wiederholt wegen Dieb-
stahls usw. bestraft werden.
Befund: Etwas blasser Mann
von proportioniertem Kérperbau.
Keine Degenerationszeichen. Ge-
sichtsfarbe blafl. Starker Haar-
wuchs, etwas unsteter Blick.
Grimassieren und  Zwangs-
lachen angedeutet. Die Sprache
ist, besonders bei Erregung, lang-
sam. Pat. sagt selbst, er spreche
dann wie,,abgehackt. Der Gang
igt duBerst mithsam. Pat. hebt
die Knie sehr hoch (Steppergang).
Er watschelt mit dem Kérper hin
und her. Die Beine zeigen stets
Uberkreuzungstendenz, weshalb
Pat. iibertrieben breitbeinig geht.
Es besteht weder Strabismus
noch Nystagmus. Ophthalmolo-
gischer Befund: Beide Papillen
sind auf der temporalen Seite
abgeblaBit. Die Verfarbung ist
nach dem Urteil der hiesigen Universititsaugenklinik als pathologisch aufzufassen.
Obere Extremitat: Es besteht eine ausgesprochene Atrophie der gesamten
beiderseitigen Armmuskulatur. Die Atrophie nimmt distalwirts zu und ist be-
sonders an den kleinen Handmuskeln ausgeprigt. Rechts sind die Atrophien
starker als links. Der Handedruck ist sehr schwach. Mit dem Dynamometer
driickt er rechts 20, links 25 kg (normal: 60—120 kg). Der Radiusperiostreflex
ist beiderseits schwach auslésbar. Kein Intentionstremor. Keine Ataxie. Der
Muskeltonus erscheint leicht herabgesetzt. Die Bauchdeckenreflexe sind rechts
und links in gleicher Stiarke vorbanden.
Untere Extremitat: Deutliche Atrophie beider Beine. Die Atrophien sind
gleich stark und nehmen distalwirts zu unter besonderer Beteiligung der Mm.

Abb. 1.
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gastrocnemii, peronei und interossei. Die Kniereflexe sind beiderseits leicht ge-
steigert (in geringem MaBe von der Tibiakante auslosbar). Achillesreflexe sind
beiderseits in normaler Stirke vorhanden Babinski lieBl sich nicht auslosen. Es
bestehen leichte, aber deutliche Spasmen bei passiver Bewegung.

Sensibilitdt: Bei genauester Priiffung in allen Qualititen normal.

Elektriscke Untersuchung: Farad.: Obere Extremitdt: Die kleinen Hand-
muskeln (Thenar, Hypotbenar, Mm. interossei) sind nicht erregbar. Die Unter-
armmuskeln sind schwer erregbar.

Untere Extremitat: Die Mm. peronei, tib. anter., ext. dig. commun. sind
nicht erregbar, die Mm. gastrocnemii sind erst bei starken Stromen ervegbar.

Galy.: Obere Extremitit: Deutliche EaR der kleinen Handmuskeln bei 10
bis 15 MA. ASZ ist stiarker als KSZ.

Untere Extremitdt: Mm. tib. ant., peronei und gastrocnemii sind bei normalen.
Stromen nicht erregbar, bei stirkeren Stromen erfolgt Durchschlag.

Psychisch: Intelligenz, Begriffs- und Urteilsvermogen ist im ganzen der
sozialen Bildungsstufe entsprechend normal.

ad 11. B.D., 30jéhriger Dreher. Untersucht am 14. Nov. 1921.

Vorgeschichte: Bis zum 7. Lebensjahre war Pat. stets gesund. Normale
Kindheitsentwicklung. Er lernte zur rechten Zeit Laufen und Sprechen. Auf der
Schule hat er gut gelernt. Mit 7 oder 8 Jahren hatte er Schmerzen im rechten
Hacken, konnte aber wie die anderen Kinder laufen und spielen. Nach der Kon-
firmation merkte er beim Gehen eine leichte Ermiidung, die ganz allmahlich

"~ schlimmer wuarde. Spiter arbeitete er zeitweilig als Krankenwirter. Die Ober-

schwester sagte ihm, die Arbeit sei fiir ihn zu schwer, er arbeite ,,nicht fix genug*.
Mit 25 Jahren litt er an Riickenschmerzen, konnte aber seine Arbeit weiter aus-
filhren. Ein Jahr spdter (1917) wurde er zum Militér eingezogen. Hier merkte er,
daf ithm das Sprechen beschwerlich fiel. Die Ausbildung wurde ihm schwer, da er
nicht so gut gehen konnte wie die anderen. Bei einem Marsche blieb er zuriick und
wulte von seinen Kameraden nach Hause gefilhrt werden. Mehrfach wurde er als
Simulant und Hysteriker angesehen. Im Lazarett wurde er nach der Kaufmann-
schen Methode behandelt. Spiiter wurde sein Leiden als organisch erkannt. Darauf-
hin wurde er entlassen. Nach dem Kriege ist ihm keine wesentliche Verschlechte-
rung aufgefallen. FEr kann heute noch als Dreher arbeiten. Im Winter fallt ihm
die Arbeit schwer, da ,,das rechte Bein und der rechte Arm so leicht absterben‘.

Befund: Kriftig gebauter Mann, Erndhrungszustand maBig. Die GliedmaBen-
muskulatur ist plastisch ausgebildet, nur f4llt eine leichte Atrophie der kleinen
Handmuskeln der rechten Hand auf; besonders betroffen ist der Thenar und
der M. interosseus I. Die elektrische Erregharkeit dieser Muskeln ist nicht gestért.
"Es besteht ticartiges Grimmassieren der Gesichtsmuskujatur, das namentlich im
Affekt auftritt, bestehend in unregelméBigen und ungleichmiBigen, langsamen,
krampfartigen Zuckungen im gesamten Gebiet des Facialis. Beim Sprechen ver-
stdrkt sich der Tie. Die Sprache ist kloBig, verlangsamt, schwerfillig, etwas
explosiv. Es macht ihm Miihe, die Silben auszusprechen.

Geringer Strabismus convergens ohne Doppelbilder. Die Augenbewegungen
sind frei. Beide Papillen erscheinen etwas verwaschen, namentlich rechts (von
augenfachirztlicher Seite als Pseudoneuritis aufgefaft.)

Obere Extremitét: Die grobe Kraft ist in beiden Armen herabgesetzt, be-
sonders rechts. Der Radiusperiostreflex ist beiderseits auBerordentlich gesteigert.
Spasmen sind bei passiven Bewegungen nicht nachweisbar. Keine Ataxie. Kein
Intentionstremor.

Innere Organe o. B. Bauchdeckenreflexe beiderseits in normaler Stirke vor-
handen.

Archiv fiir Psychiatrie. B4. 66. 32
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Untere Extremitat: Kniereflexe beiderseits enorn gesteigert, Achillesreflexe
beiderseits lebhaft. Deutlicher FuBklonus. Ausgesprochener gekreuzter Adduc-
torenreflex auf beiden Seiten. Babinski rechts und links positiv. Bei passiven
Bewegungen sind deutliche Spasmen feststellbar, insbesondere bei briisken Be-
wegungen, wihrend bei Wiederholung der Bewegung die Spannungen allmiihlich
ganz nachlassen. Die grobe Kraft ist beiderseits herabgesetzt.

Der Gang trigt deutlich spastischen Charakter. Die FuBspitzen schleifen auf
dem Boden. Pat. geht ohne Unterstiitzung. Deutliche Equinovarusstellung
der Fiille.

Sensibilitit: Bertihrung, Schmerz- und Tiefenempfindung zeigen bei genauester
Priifung keine Storungen. Die Lumbalpunktion ergab eine leichte Drucksteigerung
(220 mm). Die tibrigen Werte waren normal.

Psychischer Befund: Keine Stérung der Intelligenz, das Urteils- und Begriffs-
vermogen ist gut.

Zusammenfassung der ersten Beobachtung: In sechs Generationen
einer Familie sind 16 Mitglieder, von denen ich fiinf persénlich unter-
suchen konnte, vermutlich an hereditirer spastischer Spinalparalyse
erkrankt. Es handelt sich um die absolut reine Form dieser Erkrankung,
wie sie von Strimpell als erstem beschrieben wurde. (s. u.).

Zusammenfassung der zweiten Beobachtung: In zwei Generationen
einer Familie sind neun Mitglieder, von denen ich zwei persénlich unter-
suchen konnte, an der spastischen Form der Heredodegenerationen
der Nervensystems erkrankt, die klinisch der amyotrophischen La-
teralsklerose nahe steht.

Die klinische Stellung des Leidens ist bei Familie S. klar gegeben.
Es handelt sich um die hereditire spastische Spinalparalyse reinster
Form im Sinne von Strimpell. Falt man den Begriff ,,rein‘ sehr eng,
etwa in der Forderung Lrbs, der von dem Symptomenquartett: Moto-
rische Schwiche, Muskelspannungen, erhohte Sehnenreflexe, Babinski
spricht, so sind diese Fialle doch nicht so hiufig, wie Rhein 1916 annimmt,
der nicht weniger als 39 Fialle zusammenstellt. Dobrochotow konnte drei
Jahre vorher nur zw6lf Félle verzeichnen. Bing stellte 1913 nur zehn
Falle zusammen, die das Attribut ,,rein“ verdienten.

Wir miissen uns klar machen, dafl eine solche Zusammenstellung
nicht viel mehr als spielerischen Wert hat, da diese Félle weder ein
klinisches noch anatomisches Primat beanspruchen konnen, vielmehr
nur eine besondere Schattierung oder Spielart innerhalb der grofien
Gruppe der spastischen Heredodegenerationen darstellen. Wir sehen
bei den Heredodegenerationen immer wieder flieBende Ubergiinge; zu
der reinen spastischen Paraparese treten Nystagmus, Sehnervenatrophie,
Sprachstérungen, Muskelatrophien, hin und wieder sogar Sensibilitéts-
stérungen in buntem Wechsel hinzu. Daf der Begriff , rein®, wenn tiber-
haupt, so héchstens im klinischen Sinne gebraucht werden kann, dafl man
anatomisch neben einer degenerierten Pyramidenbahn fast stets auch Ver-
anderungen in anderen Bahnen (Gollscher Strang, Kleinhirnseiten-
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strangbahn) gefunden hat, wird unter anderen von Bing besonders
betont.

Das Bild wird bei allen untersuchten Patienten beherrscht durch
die spastische Starre der unteren Extremitat. Diese tritt nun in sebr
verschiedener Intensitét auf. Am schwersten ist sie bei Pat. 25 ausge-
bildet, wo sie einGehen fast unmoglich macht. Sensibilititsstérungen fehlen
vollig, ebenso Atrophien oder ataktische Symptome. Die Gehirnnerven
sind bei allen Patienten vollig unbeteiligt. Die Arme sind ohne alle
spastischen Erscheinungen; Zielbewegungen werden sicher ausge-
fiihrt. ‘

Uberblickt man die Nachforschungsergebnisse bei Familie S. so
mull etwas auffallen, worauf ich besonderen Wert legen mﬁchte, dal
némlich parallel mit der Ausbreitung der Krankheit iiber die Gene-
rationen der Familie die soziale Stellung der Nachkommenschaft von
Stufe zu Stufe sinkt. Die Vorfabren waren hohere Offiziere und Beamte,
die heutige Generation steht in durchweg sozial' recht tiefen Lebens-
stellungen. In eindrucksvoller Weise brachte dies die 82 jihrige Pat. 12
zuom Ausdruck, die ich in ihrer Wohnung untersuchen konnte. Sie
wies auf die Bilder, Orden, Ehrenzeichen und sonstigen Erinnerungs-
stiicke ihrer verstorbenen Verwandten hin, die ihrem Altjungfern-
‘zimmer als Schmuck dienten und ihm den Lavendelhauch vergangener
Zeiten geben. Dann sprach sie bitter von der jiingsten Generation,
ballte die Faust und sagte : ,,Das kommt allesnur durch das Familienleiden,
das habe ich in meinem langen Leben gut beobachten kénnen. Bei
der heutigen Generation liefi sich zum Teil eine deutliche psychische
Minderwertigkeit feststellen. Die Patientinnen Nr. 24 und 25 zeigten
ein auffallend launiges, labiles und reizbares Verhalten. Bei der letzteren
kann man von ethischer Minderwertigkeit sprechen. Ein Gefiibl fiir
ihre zum Teil selbstverschuldete trostlose Lage fehlte ihr véllig, als sie mit
ihrer schweren spastischen Paraparese, einer Gonorrhoe, einem luischen
Primgraffekt an der Oberlippe, einer frithluischen Menigitis, einer
peripheren Facialislihmung, einer Graviditat im siebenten Monat
und einer erheblichen Imbecillitit zu uns in die Klinik kam. Spiter
scheute sie sich nicht, wochenlang in einem Café als ,,Patientin® eines
Hypnotiseurs ,,aufzutreten.

Die klinische Eingruppierung der zweiten Beobachtung (Familie M.}
ist ungleich schwieriger als die der ersten Familie. Zunichst ist die
Verschiedenartigkeit der Untersuchungsbefunde bei den einzelnen
Mitgliedern auffallend. Wihrend bei Pat. 11 das spastische Syndrom
im Vordergrund steht und nur leichte, nicht degenerative Atro-
phien der kleinen Handmuskeln gefunden werden, springen bei seinem
Bruder (Pat. 10) in erster Linie die ausgedehnten mit EaR verbundenen
Atrophien ins Auge. Hinter diesen treten die spastischen FErschei-

32%*
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nungen fast zuriick. Wir finden ferner nicht nur reine spinale Symptome,
sondern er treten hier deutliche cerebrale Erscheinungen hinzu: Das
Grimmassieren, die langsame, abgehackte Sprechweise, der Strabismus
bei Pat. 11. Interessant ist es, daB3 wir auch bei Pat. 10 wieder eine $hn-
liche Beobachtung in psychischer Bezichung machen kénnen wie bei
Pat. 25 der ersten Familie. Wie bei jener héren wir auch hier von aus-
gesprochenen ethischen Defekten.

Auch bei der Familie M. ist die Ausbreitung der Krankheit eine
recht betrachtliche. In zwei Generationen sind neun Mitglieder er-
krankt von denen wir leider nur zwei untersuchen konnten. Uber die
Ascendenz der Familie lie sich wenig erfahren; iiberhaupt war die
‘Zusammenstellung der Nachkommentafel nicht leicht, da alle Familien-
mitglieder auf tiefster sozialer Stufe stehen, zum Teil gar nicht wuBten,
daB auBer ihnen noch Blutsverwandte an dem ZErbleiden erkrankt
waren, oder jedenfalls dafiir kein Interesse zeigten.

Hervorheben mdochte ich, daB die Ménner simtlich schwerer von
der Krankheit befallen sind als die Frauen. Die Ehefrau des Pat. 10
betonte mir gegeniiber mehrfach ihre Angst vor einer neuen Geburt,
bei der sie moglicherweise einen Jungen bekommen kidnnte (siehe oben}.

Bei der Durchsicht der Literatur finden wir nicht allzu viele Fille,
die den unsrigen gleichen. Innerhalb der heute schon recht erheblichen
Zahl von Verdéffentlichungen iiber Heredodegenerationen mit spasti-
-schem Typus beanspruchen die Fialle, bei denen auller dem spastischen
Syndrom Atrophien gefunden wurden, nur einen kleinen Platz. Dobro-
chotow falite fiinf Fille in dieser Gruppe zusammen (Higier, Bischoff,
Holmes, Seeligmiiller, Testt).

Es sei mir gestattet diese und andere Mitteilungen kurz zu referieren.,

Ein Fall den J. Hoffmann') beschreibt, ist so eigenartig, dafl der
Autor nicht glaubt, ihn in eine der bekannten Krankheitsgruppen ein-
reihen zu konnen. Vier Geschwister leiden an Schwachsinn, erschwerter
Sprache und athetoiden Bewegungen. Die Krankheit begann im 4. bis
6. Lebensjahr. Die Sehnenreflexe, zum Teil auch der oberen Extremitit,
sind gesteigert, dabei besteht zum Teil Muskelldhmung, in allen vier
Fallen ausgesprochene Atrophien an den verschiedensten Muskeln.

0. Maas?) beobachtet zwei Geshwister (29 jihriger Bruder und
26 jahrige Schwester), bei denen die Erkrankung im 13. und 12. Lebens-
jahre begann. Bei beiden bestand spastische Parese der unteren Ex-
tremitdten und sehr erschwerte Sprache. Bei dem Bruder gesellte sich
aulerdem eine ausgesprochene, die ganze Muskulatur befallende
Atrophie hinzu.

1) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 6, 150. 1895.
2) Berl. klin. Wochenschr. 1904.
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Seeligmiillert) beschreibt den Befund bei vier von sieben Geschwistern.
Die Kinder erkrankten im ersten Lebensjahr und waren bei der Be-
obachtung zehn, acht, sechs und ein Jahr alt. In der Ascendenz bestand
Blutsverwandtschaft. (Die GroBeltern waren Geschwisterkinder). Bei
allen vier bestanden Afrophien neben starken Contracturen, erhéhten
Sehnenreflexen und erschwerter Sprache.

In der groBen Reihe der von Jendrassik verdffentlichten eigen-
artigen ,,Ubergangsformen® sind es zwei Beobachtungen, die der
unsrigen gleichen. Kollarits?), der beide Falle besonders hervorhebt,
konnte im ersten Fall histologische Untersuchungen anstellen (s. unten).
Bei der Familie Sch. (fiinf Kranke) fand Jendrassik Verkirzung und
Atrophie der Muskeln, auBerdem spastische Symiptome, Tremor, er-
schwerte Sprache, herabgesetzte Intelligenz und Nystagmus. Die
beiden Briider N. (Beobachtung VII) zeigten neben zum Teil gestei-
gerten Sehnenreflexen, Muskelatrophien, starke Deformation der Fiife,
Kyphoskoliose, Sprachstérungen, Tremor.

Interessant ist der Fall von Higier3). Bei vier Geschwistern findet
sich ausgesprochene Starre der unteren Extremitdt. Zu ihr gesellten
sich spéter auch Storungen an den Armen, Zittern, Schwichegefiihl,
auBerdem zum Teil Ataxie. Hinzu kamen cerebrale Symptome, Brady-
lalie, Neigung zum Verschlucken, Nystagmus, Opticusatrophie. Bei
einer der Patientinnen finden wir nun auflerdem ausgesprochene Mus-
kelatrophie an den Armen, in leichtem Grade auch am Schultergiirtel;
ebenso bestehen Atrophien am Ober- und Unterschenkel. Die elek-
trische Erregbarkeit war quantitativ herabgesetzt, aber nicht qualitativ
gestort. Die mannigfachsten Symptome verteilen sich also wahlloszwischen
vier Schwestern, und es mufl dem Leser tiberlassen bleiben, ob er den
Fall zur cerebralen Diplegie, zur spastischen Spinalparalyse, zur Fried-
reichschen Ataxie oder amyotrophischen Lateralsklerose rechnen will.

M. Hoffmann*) beschreibt einen interessanten Stammbaum. Auch er fand
Atrophie der kleinen Handmuskeln bei seinen Patienten, die im iibrigen hochst
komplizierte Krankheitsbilder boten, wie sie in ganz #hnlicher Form Higier,
J. Hoffmann und v. Malaisé beschrieben.

Die von ZTesti®) beschriebenen Geschwister zeigen neben Atrophien ausge-

sprochene spastische Starre der unteren Extremitdt, Intentionstremor und
Nystagmus.

Holmes®) beschreibt 2 Falle, bei denen sich zunichst spastische Symptome
einstellten. Spiter gesellten sich Atrophien der Muskeln, besonders der kleinen
Handmuskeln hinzu. Die elektrische Erregbarkeit war teils erloschen, teils ver-

1) Dtsch. med. Wochenschr. 1876, Nr. 16/17.

2) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 30, 293. 1906.

3) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 9. 1896.

4) Inaug.-Diss. Kiel 1916.

%) Cit. n. Rhein, Journ. of nerv. and ment. dls 44. 1916.
%) Rev. of neur. and psych. Edinburg 1905.
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dndert (EaR). Die Sprache wurde bei den Aalteren Geschwistern beschwerlich.
Es bestand Zwangsmimik.

Gee') beschreibt das Krankheitsbild von 3 Fillen (Vater, Tochter, Sohn).
Bei den ersten beiden konnten auBer dem spastischen Syndrom ein Muskelschwund,
beim Vater am M. tib. ant., bel der Tochter an den kleinen Handmuskeln fest-
gostellt werden. Die elektrische Erregbarkeit war teils quantitativ herabgesetzt,
teils normal.

Hochhaus®) spricht bei der Beschreibung seines 3. Falles — alle 3 Fille (Ge-
schwister) zeigten im iibrigen reinste spastische -Spinalparalyse — von leichter
Atrophie der Unterschenkelmuskulatur.

Rhein®) erwdbnt in seinem Sammelreferat noch einen Fall von beginnender
Muskelatrophie bei Pelizzi und Chugunow.

Die Beobachtung von Philip*) ist auch erbbiologisch von Interesse: Bei drei
von neun Geschwistern finden wir ausgesprochene Pseudohypertrophie, besonders
der Waden, bei einem vierten besteht typische spastische Spinalparalyse, an wel-
cher auch der Vater leidet. Zwei Verwandte der Mutter leiden an Pseudohyper-
trophie. In einer Generation treffen sich also zwei Erbkrankheiten aus viter-
licher und miitterlicher Linie.

Eine Zusammenstellung dieser Fille, bei denen sich spastische und
amyotropische Symptome mischen, wire irrefithrend, wenn man nicht
erwihnen wiirde, daf} sich ebensoleicht Falle aus der Literatur heraus-
ziehen lassen, bei denen es sich um ganz andere Kombinationen handelt.
Wir finden Ubergangsformen zur Friedreichschen Erkrankung in allen
Abstufungen, héren von Friedreichscher Ataxie, verbunden mit Dystrophie
{Bing, Bdumlin), oder verbunden mit spastischen Symptomen (J. Hoff-
mann, Higier, Sachs, Haushalier, Bouchard wu. a.); auch die
Heredoataxie cerebelleuse ist mit spastischen Symptomen kombiniert
beschrieben worden (Raymond et Rose). Kollarits betont besonders
energisch, ,,dafl es nicht zweckmiBig ist, die Kombination der Pyra-
midenstrangdegeneration mit Muskelatrophie zu einem selbstéindigen
Typus der Heredodegenerationen der Nervenkrankheiten zu erheben.

Es besteht also eine grofBle sich schliefende Kette von immer neuen
Ubergingen, Kombinationsformen. Wir diirfen nicht dem einzelnen
Fall den Stempel des ,,Krankheitstypus aufdriicken. Jendrassik hat
durchaus recht, wenn er betont, daf die einzelnen Krankheitstypen in
verschiedenen Familien nahezu endlos variieren und dafl man fast ebenso
viele Krankheitsformen beschreiben kénnte, als es kranke Familien gibt.

Beobachtungen der Art, daB mit der Heredodegeneration auf soma-
tischem Gebiet auch eine psychische Minderwertigkeit einhergeht, finden
wir in der Literatur recht h#ufig. Abgesehen von &fter erwihntem
Schwachsinn und méaBiger Intelligenz (Pelizaeus, Merzbacher. Dresch-
feld, J. Hoffmann, Pribrom, Haushalter, Bouchard. Brums. v. Kraffi-

1} St. Barth. Hosp. Rep. 25.

2) Dtsch. Zeitschr. {. Nervenheilk. 9, 201. 1896.
3} Journ. of nerv. and ment. dis. 44, 1916.

%) Brain 1886. 8. 520.
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Ebing, Kiihn, Bischoff, Jendrassik, Heine, Banzhaf, Achard und Fresson,
v. Malaisé, M. Hoffmann, Rhein, Kooy, Reinhold) finden wir des 6fteren
Angaben, die fast auf unsere Patientinnien 24 und 25 zutreffen kénnten.
Bei Higier horen wir von launenhaftemm Wesen, Reizbarkeit, kindischer
Denkweise, Neigung zu lauten, nicht unterdriickbaren AuBerungen
von Rithrung, Freude, Unzufriedenheit. Auch Good spricht von stor-
rischem, launenhaftem Wesen. Naef schildert mehrere Kinder als alt-
klug und eigensinnig. Lorrain kann bei einer Patientin ethische Defekte
feststellen. Man konnte hiervon einem geringsten Grade cortikaler
Leistungsschwiiche sprechen, die sich auf einem Gebiete kund tun mu§,
dasg die verwickelsten Gedankenassoziationen erfordert, auf dem Gebiet
der Ethik.

Die enorme Ausbreitung der Krankheit {iber sechs Generationen
gibt unserem ersten Fall ihr besonderes Geprige. Als ein unheim-
licher Gast begleitet die Erbkrankheit die Descendenten einer Familie
iiber mehr als ein Jahrhundert hin. J. H. W. Rhein hat in seinem
Sammelreferat (family spastic paralysis) 1916 festgestellt, daBl sich die
meisten Beobachtungen auf eine Generation erstrecken. In 23 Fillen
hatte die Krankheit zwei, in 4 Fillen drei, in 3 Fallen vier Generationen
befallen, und nur in einem Falle (Bayley und Spiller), bei dem 14 Mit-
glieder erkrankt waren, erstreckte sich das Leiden auf finf Gene-
rationen.

16 Mitglieder der Familie S., 9 Mitglieder der Familie M. sind von
der Krankheit befallen.

Die meisten bisher verdffentlichten Stammb#ume (100 in der Lite-
ratur niedergelegte Beobachtungen habe ich daraufhin untersucht),
zeigen das Leiden nur bei wenigen Mitgliedern, oft genug héren wir nur
von einem erkrankten Familienmitglied. (Morgan und Dreschfeld,
Minkowski, Déjérine und Sottas, Donaggio, Friedmann, Striimpell,
Kiihn, Naef und viele andere). In manchen Fillen héren wir auch nichts
iiber etwa gesunde Geschwister und sonstige Verwandte.

Durch die Arbeiten der letzten Jahre muf die Erkenntnis wachsen,
wie wichtig es ist, nicht nur etwas iber die Kranken, sondern auch
moglichst viel {iber die gesunden Familienmitglieder zu erfahren. Ein
grofler Teil der frither verdffentlichten Stammbdume ist deshalb fiir
eine wissenschaftliche, besonders erbbiologische (siehe unten) Verwertung
nicht brauchbar, weil er nur die erkrankten Mitglieder beriicksichtigt.

Bemiihungen, die Ascendenz bei den Familien 8. und M. noch weiter
zu verfolgen, waren erfolglos. Wobl fanden sich genealogische Auf-
zeichnungen vor, doch iber Gesundheit und Krankheit der Vorfahren
lieB sich nichts erfahren, noch viel weniger natiirlich iiber leichtere
Stérungen, Nervositit, Entartungszeichen und dergleichen, was immer-
hin von Wichtigkeit gewesen wire. Jendrassik betont ja besonders, daB
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man in derartigen Familien sehr héufig bei genauerer Untersuchung
Entartungszeichen mannigfacher Art antrifft.

Recht hiufig findet man bei der spastischen Heredodegeneration
Blutsverwandischaft in der Ascendenz. Unter 100 von mir aus der
Literatur herausgezogenen Stammbéumen konnte ich allein zwanzigmal
Konsanguinitat. feststellen. Die meisten Autoren (als erster Erb), die
unser Gebiet zusammenhéngender besprochen haben, weisen ausdriicklich
auf diese Erscheinung hin. In der Familie S. lieBen sich trotz genauester
Nachforschung Verwandtenehen nicht feststellen.

Der Beginn der Krankheit lag bei simtlichen Mitgliedern der Familie
S. in ,frithestem Kindesalter. Die Pat.15 gibt an, in den ersten
Monaten nichts Abnormes bei ihren Téchtern gemerkt zu haben. Als
die Kinder aber zu laufen anfingen, fiel ihr die Steifigkeit beim Gehen
auf.

Von einer ,,Anteposition” des Leidens, auf die hinsichtlich der
Heredodegenerationen besonders Kollarits aufmerksam macht, ist
wenig zu merken. Allerdings hat Pat. 3 offenbar das Leiden erst in
spateren Jahren bekommen, aber schon von jhrem Sohn (Pat. 6) wird
berichtet, dafi er seit ,,frithester Jugend schlecht gehen konnte. Der
Beginn der Erkrankungen bei der Familie M. ist verschieden. Bei
Pat. 11 héren wir schon von leichten Krankheitssymptomen im siebenten
Lebensjahr. Pat. 10 will erst im 27. Jahr nach einem Unfall erkrankt sein.
Auch die anderen Familienmitglieder sind, soweit es sich ermitteln
lieB, in der Zeitspanne vom 20. bis 40. Jahr erkrankt.

Die Literaturangaben iiber den Beginn der Krankheit lauten sehr ver-
schieden. Heute miissen wir annehmen, dall in der iiberwiegenden
Mehrzahl aller Fille die Erkrankung in frither Jugend manifest wird.

J. Hoffmann nimmt an, dafl mehr als die Hilfte der Fille in der
Zeit vom 1. bis 10. Lebensjahr beginnt; in die Zeit vom 1. bis 16. Lebens-
jahr fallen nach ithm gut dreiviertel aller Falle. Nach dem 20. Lebens-
jahr wird der Prozentsatz bedeutend geringer. (Félle Striimpell, Vof
u. a.). Andere Autoren driicken sich unbestimmter aus. Ich
fand bei den 100 von mir gesammelten Beobachtungen von unzweifel-
haft spastischer Heredodegenerationen (im ganzen 264 Einzelfille),
den Beginn innerhalb des ersten Jahres in 27 %, vom 1. bis 18. Jahr
in 59 9%, vom 18. bis 50. Jahr in 11 9%,. In fiinf Fillen begann die Er-
krankung erst nach dem 50. Jahr, also in 2—3 9, aller Fille.

Der fiir die Erbkrankheiten geforderte homochrone Beginn 138t sich
meist nachweisen, Ausnahmen von der Regel sind aber recht hiufig.
(Striimpell, Tooth, Melotit-Canialamessa, Kiihn, Biumlein, Knoblauch,
Jendrassik, Restter, M. Hoffmann.) Hier geniigt zum Verstdndnis
nur die Uberlegung, daB es einen biologischen Wesensunterschied
zwischen Gesundheit und Krankheit nicht gibt (Lenz), so daBl eine
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Erbkrankheit nicht von dem Moment des Sichtbarwerdens ,,beginnt®,
sondern schon bei der Vermischung der viaterlichen und miitterlichen
Erbmasse entsteht, daB es also duBleren Einfliissen mannigfacher Art
vorbehalten bleibt, die Krankheit frither oder spiter zum Beginn, d. h.
zum Sichtbarwerden zu bringen.

Bei Pat. 10 und 11 der Familie M. horen wir von Unfillen oder Stra-
pazen, die das Leiden zum Ausbruch gebracht oder verschlimmert haben.
Auffallend hiufig liest man von Unfallen mancher Art oder Krank-
heiten, besonders infektidser Natur, die das Signal zum Beginn der Er-
krankung geben. Gewif mufl man hier das Kausalitdtsbedirfnis des
Laien sehr in Betracht ziehen. In sehr vielen Fillen ist aber der Beginn
der Erscheinungen nach exogenen Einfliissen, besonders nach Infek-
tionskrankheiten auffallend. In der von ». Malaisé beschriebenen Familie
traten die Erscheinungen bei sechs von sieben kranken Geschwistern
nach fieberhaften Erkrankungen auf. Ahnliche Angaben finden wir
bei Striimpell, Newmark, Souques, Tooth, v. Krafft-Ebing, Jendrassik,
Friedmann, Knoblauch, Naef, Dobrochotow, Achard und Fresson, Lorrain,
Schonfeld, Theune. Ubrigens wird iber eine derartige Erscheinung
auch bei den Heredodegenerationen mit ataktischem Typus haufig
berichtet. Bdumlein konnte 1901 allein 20 Autoren anfithren, die auch
bei dieser Form wvon Heredodegeneration derartige Beobachtungen
machten. '

Oft genug lesen wir, dafl die Krankheit bei einem Geschwister
nicht nur intensiver auftritt, sondern daB sich beim ihm auch Symptome
hinzugesellen, die bei den anderen fehlen (Striimpell, v. Krafft-Ebing,
Higier, Tooth u. a.). Der eine Patient zeigt aufler dem spa-
stischen Syndrom skandierende Sprache, der andere Nystagmus,
der dritte Tremor der Hiande usf. Das von jeher geforderte Gesetz
der Stabilitit, der Gleichférmigkeit des Kranmkheitsbildes und des Verlaufs
in derselben Familie wird dadurch kaum berithrt; wir miissen nur im
Auge behalten, daf3 es prinzipiell nichts Wesensverschiedenes innerhalb
der groBen Gruppe der Heredodegeneration gibt. So weist z. B. die Er-
scheinung, daf wir bei einem Kranken Stérungen an den Gehirnnerven
finden, wihrend sein Bruder rein spinale Symptome zeigt, nur auf
einen graduellen Unterschied im krankhaften ProzeB hin. Welche
endogenen und exogenen Momente zusammenkommen miissen, um
ein Krbleiden in derselben Familie bald zum Anschwellen, bald zum
Abklingen zu bringen, ist im Einzelfall nicht zu entscheiden.

Oft liest man von der ,,Selbsthilfe der Natur®, die fiir ein baldiges
Aussterben der Sippe sorgt. Das ist sicher so ohne weiteres nicht zu-
treffend, richtet sich vielmehr ganz nach dem Erbgang, den die be-
treffende Erkrankung nimmt. In unserem ersten Falle (Familie S.)
ist sogar, wie auch in anderen Beobachtungen (Bernhardt, Newmark
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Higier, v. Krafft-Ebing, Merzbacher und viele andere) der groBe Kinder-
reichtum in der Descendenz auffallend?).

Bei der Durchsicht der Literatur fallt immer wieder das Bestreben
der Autoren auf, klinische, fiir die Heredodegenerationen allgemein
giltige Kriterien zu finden. Bing grenzte folgende Postulate ab, die
einzeln oder vereint einer Krankheit den Stempel eines Erbiibels auf-
driicken. (Ahnliche Forderungen stellten Jendrassik und Higier auf).

Bei einer Erbkrankheit miissen wir finden:

1. Homologe Hereditiit,

2. homochrone Hereditit,

3. die endogene Grundlage,

4. die Progressivitit.

Bing selbst betont mit aller Deutlichkeit, daB Ausnahmen von
dieser GesetzmiBigkeit durchaus nicht selten sind.

Wir haben oben gesehen, wie wenig Gesetzeskraft man den ein-
zelnen Forderungen geben darf. Sowohl das Gesetz der homologen
wie homochronen Vererbung wird dauernd durchbrochen. Dafl nicht
in allen Fillen eine Progression vorhanden oder jedenfalls deutlich ist,
zeigt neben vielen anderen Verdffentlichungen (siehe unten) unsere
erste Familie S. Sehen wir, ob der Boden auf dem wir gehen, ein
festerer wird, wenn wir uns der pathologischen Anatomie zuwenden.

Uber die pathologische Anatomie der Heredodegeneration mit
spastischem Typus zu sprechen, ohne selbst einen histologischen Befund
beibringen zu kénnen, widerstrebt mir eigentlich. Dennoch sei es mir
gestattet, die wenigen bisher in der Literatur verdffentlichten Fille
zusammenzutragen, zu vergleichen und zu versuchen, aus dem Ergebnis
einige Schliisse zu ziehen.

1. Strimpell [1885%)]. Klinisch: Typische spastische Spinalparalyse in reiner
Form. Pathol. anatom.: Deutliche syst. Degen. der PyS, am starksten im mitt-
leren und oberen Lendenmark, aufhérend an der Decussatio Pyram. Leichte
Degeneration der Kl 8. im oberen Teil. Leichte Degeneration der mittleren
und inneren Partien der Hinterstringe, am deutlichsten im oberen Brustmark.

2. Pesker [19003)]. XKlinisch: Vollstindige spastische Paraplegie, Muskel-
atrophie der unteren Extremitéit, Intentionszittern der Hinde, Kopftremor,
Nystagmus. Pathologisch-anatomisch: Sémtliche Bahnen des Riickenmarks
mangelhaft entwickelt. Kleinhirnseitenstrangbahnen fehlen fast vollig, ebenso
die Olarkeschen Siulen. Die Pyramidenbahnen haben am wenigsten gelitten, die
Zellen der Vorderhdrner sind normal (cit. nach Dobrochotou*)].

1) Anm, bei der Korrektur: L. Minor macht neuerdings auf eine &hnliche
Erscheinung betm  hereditiren Trauma aufmerksam. (Zeitschr. f. d. ges. Neur.
u. Psych. XXVIII, 9, 8. 514.)

2) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 4, 173 u. 27, 17. 1904.

3) Thése de Paris 1900.

%) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenbeilk. 49. 1913.
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3. Strimpell [19011)]. Klinisch: Typische spastische Spinalparalyse. Patho-
logisch-anatomisch: Mittelstarke Degeneration der PyS, am stérksten im Lenden-
und unteren Brustmark, nach oben abnehmend und bei den Pyramiden aufhérend.
Die Gollschen Stringe sind im Hals- und oberen Brustmark leicht affiziert, die
Kleinhirnseitenstringe nur sebr gering.

4. Newmark [19012)]. Klinisch: ,,Reine’ hereditére spastische Spinalparalyse.
Pathologisch-anatomisch: Degeneration der PyS, besonders im oberen Lenden-
mark, nach oben hin allm#hlich abnehmend. Zellschwund der Clarkeschen Siulen,
besonders im Lendenmark. Nach unten abnehmende Degeneration in den me-
dialen Teilen der Hinterstringe, besonders der Gollschen Stringe.

5. Biwmlin [1901%)]. Klinisch: Spastische Parese der unteren Extremititen.
Choreiforme Bewegungen, Intentionstremor, Strabismus, Schwachsinn. Patho-
logisch-anatomisch: Keine Verinderung im Zentralnervensystem.

6. und 7. Bourneville et Crouzon (1901). Klinisch: 2 Falle von spastischer
Diplegie und Idiotie. Pathologisch-anatomisch: Degeneration der PyS, Atrophie
des Kleinhirns, bei dem anderen Fall: Atrophie des Kleinhirns, der Vierhiigel, der
Briicke und der Oblongata {cit. nach Dobrochotow?*)].

8. und 9. Bischoff [1902%)]. Klinisch: Spastische Paraparese der Beine und
Arme, im spiteren Verlauf cerebrale Symptome. Pathologisch-anatomisch: Ver-
minderung des Pyramidenzellen in der motorischen Region. Degeneration der
PyS, am stérksten in der Dorsalregion. Verminderung der Zellen in den Vorder-
hérnern, in der Cervical- und — noch ausgeprigter — in der Dorsalpartie. Die
medialen Partien der Gollschen Stringe sind leicht betroffen, vom Hals zum
Dorsalmark zunehmend. ,

10. Newmaork [1904%)]. Klinisch: Hereditire spastische Spinalparalyse in
reiner Form. Pathologisch-anatomisch: Geringe Degeneration der PyS. Deut-
lichere Degeneration der medialen Hinterstringe. Clarkesche Saulen intakt.

11. Kollarits [19047)]). Klinisch: Muskelatrophie der unteren Extremititen,
in geringem Mafle der oberen. Gesteigerte Sehnenreflexe. Zittern, Nystagmus, er-
schwerte Sprache. Pathologisch-anatomisch: Degeneration der PyS, am stirksten
am unteren Ende, hinaufreichend bis zur ersten Cervicalwurzel. Geringe Ver-
anderung des Gollschen Stranges, am intensivsten in der Mitte des Brustmarks,
von da nach oben und unten abnehmend. Ursprungszellen der Pyramiden intakt.

12. Pelizzi (1906). Klinisch: Spastisch-ataktischer Gang, beginnende Muskel-
atrophie, starke Imbezillitat, gesteigerte Reflexe, Fuf- und Patellarklonus.
Pathologisch-anatomisch: Verdnderungen der Pyramidenzellen; fast vollstindiger
Faserverlust in der Rinde des Frontal- und Parietotemporallappens, weniger aus-
gepragt in den Occipitalregionen. Veriinderungen in der Refina. Degeneration
der PyS, besonders deutlich in der inneren Kapsel, weiter unten sowohl die ge-
kreuzten wie ungekreuzten Bahnen befallend. Flechsigsches und Gowerssches
Biindel, Lissauersche Randzone und Gollsche Stringe mehr oder weniger de-
generiert. Verinderungen sowohl der Vorderhornzellen und Intervertebralganglien.
(cit. nach Rhein®)].

1) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 2%, 17. 1904.
%) Dtschr. Zeitsch. f. Nervenheilk. 27. 1904.

8) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 20, 265. 1901.
H 1L e

%) Jahrb. f. Psychiatr. u. Neurol. 22, 109.

%) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 31. 1906.

) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 30. 1906.
HLoe



496 F. W. Bremer: Klinischer und erbbiologischer Beitrag zur

13. Newmark [19091)]. Klinisch: Reine hereditar-spastische Spinalparalyse.
Pathologisch-anatomisch: Nach oben hin abnehmende Degeneration der PyS,
nach unten hin abnehmende Degeneration der Gollschen Strange. Zellveriinde-
rungen in den Vorderhérnern, deutlicher Mangel an Befzschen Riesenzellen in der
Hirnrinde.

14. Raymond et Rose [19092)]. Klinisch: Cerebellarer und spastischer Gang.
Inkoordination der Bewegungen. Horizontaler Nystagmus. Pathologisch-ana-
tomisch: Keine Verinderung im Zentralnervensystem.

15. Merzbacher [1910%)]. Klinisch: Spastische Paraparese, Ataxie, erschwerte
Sprache, Nystagmus, Pathologisch-anatomisch: Abwesenheit der Markscheiden-
und Achselzylinder in der gesamten weilen Substanz des Gehirns, nur Fragmente
markscheidenhaltiger Faserziige sind erhalten und zwar relativ viele in der inneren
Kapsel. Das Riickenmark konnte nicht untersucht werden. (Aplasia axialis
extracorticalis congenita.)

16. J. Hoffmann [19188]. Klinisch: Die Symptome der Friedreichschen
Ataxie, verbunden mit ausgesprochenen Spasmen der unteren Extremitit. Patho-
logisch-anatomich: Degeneration der PyS, caudalwirts zunehmend. Degeneration
der Gollschen Stringe, cerebralwirts zunehmend. Kleinhirnseitenstringe und
Clarkesche Saulen degeneriert. Riickenmark, Oblongata, Pons auffallend klein.

17. Schaffer®). Klinisch: Spastische Spinalparalyse. (Hypertonie nicht nur
der Extremitaten-, sondern auch der Rumpf- und mimischen Muskulatur.) Patho-
logisch-anatomisch: ,,2) Marklichtung beider PyS vom oberen Dorsalmark ange-
fangen abwirts, wihrend cerebralwirts normales Markbild; b) Marklichtung
beider Gollschen Stringe vom cberen Dorsalmark angefangen bis zu den Gollschen
Kernen; c¢) Relativ geringer Markausfall in dem gréfiten Teil der Zentralwin-
dungen; d) tektonische Wahlaffektion der GroBhirnrinde; diese duerte sich.
erstens durch die Alzheimersche Fibrillenverinderung in den Schichten IIT und.
VI mit arealer Akzentuierung in der vorderen Zentralwindung; zweitens durch
die Verschonung der Schicht V seitens der Alzheimerschen Fibrillenverinderung,
jedoch infolge chromisch progressiver Atrophie der Riesempyramiden ein hoch-
gradiger Ausfall derselben; e) Spinalganglien fenestriert; bieten keine anatomische
Unterlage zur Degeneration im Gollschen Strang; f) Glia unveréindert, ebenso
mesodermale Elemente; schwache Lipoidbildung in den Nervenzellen der vor-
deren Zentralwindung, etwas stirker in den Vorderhornzellen und Spinalganglien.‘

Uberblicken wir diese noch nicht grofie Reibe von autoptischen
Ergebnissen bei Heredodegenerationen, deren klinisches Bild mehr oder
weniger von spastischen Symptomen beherrscht war, so kommen wir
zu der Frkenntnis, daBl die pathologische Betrachtung eine ebenso
bunte Fiille von Einzelbildern liefert wie die klinische. . . . Mischformen,
Variationen, wohin wir blicken. Wenn in den angefithrten Beispielen
wenigstens ein allen Fillen gemeinsames Merkmal hervortritt, die De-
generation der PyS, so miissen wir auch hier — ebenso wie bei der
klinischen Betrachtung — sagen, dall sich ebenso leicht eine Reihe
von Fillen zusammenstellen 148t, bei denen wieder andere Merkmale

1) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 40. 1911.

2) L’Encephale 1909.

3) Ztschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr., Orig. 3, 1.
1) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 60, 179. 1918.

5) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 93, 101. 1922.
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allen Beobachtungen gemeinsam sind. Eine solche Zusammenstellung
und Gruppierung bleibt immer also abhéngig von der jeweiligen Ein-
stellung des Beobachters, ist stets mehr oder weniger kimstlich.

Es ist interessant, den Weg, den die Erkenntnis der anatomischen
Grundlagen der Heredodegenerationen genommen hat, zu verfolgen.
Als man glaubte, klinisch einwandfreie ,,Krankheitstypen® aufgestellt
‘zu haben und auf die autoptischen Ergebnisse gespannt war, ergaben
schon die ersten Autopsien (Striimpell, Newmark), daB die anatomischen
Bilder durchaus nicht ,,rein‘ waren. Man fand nicht nur eine Degene-
ration der Pyramidenbahnen, sondern auch bald der Hinterstringe,
bald der Kleinhirnseitenstringe, Clarkeschen Saulen usw. Uberblickt
man vollends die Ergebnisse der letzten Jahrzehnte, so ziehen die
Bilder geradezu kaleidoskopartig voriiber, entsprechend den immer
haufigeren Veréffentlichungen von Misch- und Ubergangsformen. Heute
wiirde Hrb sich vielleicht nicht mehr so energisch ins Zeug legen fiir die
,rein spastische Spinalparalyse®, fir die er im Jahre 1903 eine Lanze
brach, als er die Sektionsberichte von elf Fallen referierte, deren Aetio-
logie wahllos teils von exogenen, teils von endogenen Faktoren be-
herrscht wird.

Wollte man in diese Summe von buntfarbigen Eindriicken Klarheit
und Ordnung bringen, so galt es zundchst einmal, allgemein fir die
Heredodegenerationen giiltige histo-pathologische Kriterien aufzu-
stellen (4hnlich, wie es in klinischer Richtung Jendrassik, Higier und
Bing versuchten).

Diese Forderung ist erst in jiingster Zeit von Schaffer in gliicklicher
Weise erfilllt worden. Schaffer stellt eine Elektivitit des heredo-
generativen Prozesses fest, die sich in dreifacher Weise duBert:

1. Durch die Keimblattwahl:

Es erkranken nur ektodermale Elemente, mesodermale bleiben
stets unberiihrt.

2. Durch die Systemwahl:

Es erkranken stets die phylo- und ontogenetisch jiingsten Elemente,
d. h. die diesen entsprechenden ,,Systeme*‘.

3. Durch die Segmentwahl:

Der krankhafte Prozef kann sich auf das eine oder andere
Segment (Riickenmark, Rauten- oder Vorderhirn) oder auf samliche
Segmente erstrecken.

Hiermit sind die allgemein giiltigen histo-pathologischen Kriterien
gegeben.

Nun ist das histogenetische Geschehen im einzelnen nirgendwo
im Organismus so schwer zu beurteilen wie im Zentralnervensystem.
Trotzdem scheint in manche Fragen Klarheit zu kommen. Darf man
bei den Heredodegenerationen von einer ,,primiiren® Degeneration z. B.
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der Pyramidenseitenstringe sprechen? Unter einer primiren Degene-
ration hat man doch folgerichtig eine primére, d. h. isolierte Erkrankung
eines Axonabschnittes zu verstehen, withrend die weiter zentralwirts
gelegenen Teile intakt bleiben. Noch heute lesen wir immer wieder von
Aplasien, Agenesien usw., ohne dall man imstande ist sich darunter
auch nur das Geringste in pathogenetischer Hinsicht vorzustellen. Der
Gedanke, ob die Degeneration sekundér, d. h. abhiingig ist von einer funk-
tionellen Minderwertigkeit des ganzen Neurons oder vielmehr dessen
trophischen Zentrums, der Ganglienzellen, schlich sich frith in die
Literatur ein, tauchte immer wieder auf und scheint sich heute durch-
zusetzen.

Erb wies schon 1883 darauf hin, daf es sehr wohl mdéglich sei, daf3
eine Funktionsschwiche der Nervenzelle zunichst ihren anatomischen
Ausdruck nur in den distalen, am meisten entfernten Abschnitten
des Nervenfortsatzes findet. Striimpell halt, besonders auf Grund
seiner pathologisch-anatomischen Ergebnisse an der priméren De-
generation fest. Er spricht von dem kranken oder schlecht gendhrten
Baum, der die schwichsten und die von der Wurzel am meisten ent-
ferntesten Aste zuerst absterben laBt. Dasselbe Bild mochte ich zur
Verstiandlichmachung der Annahme wihlen, dafi es sich bei der De-
generation des distalen Axonabschnittes, im Bilde also der entfernten
Aste, um eine letzten Endes sekundéire Schidigung handelt: Wenn die
Wurzeln funktionsuntiichtig werden und dem Baum nicht mehr ge-
niigend Nahrung vermitteln, sterben zunichst die den Wurzeln ent-
ferntesten Aste ab.

Schaffer 1Bt tibrigens noch die Moglichkeit offen, daB die fiir das
Lumbosakralmark bestimmten Fasern auch schon in jhrem oberen
Abschnitt degeneriert sind, sich aber dort ,,verlieren‘.

Eine Reihe von Autoren wies schon auf eine Deutung hin, die die
Lehre von der primiren Degeneration umstoft. Higier meint, ,,daf die
Degeneration vielleicht von einer mangelhaften Tatigkeit und Leistung
der trophischen Zelle im Gehirn abhingt. Jendrassik sagt schon 1897
geradezu: ,,Diese Strangdegenerationen sind jedoch nur sekundire Pro-
zesse, deren primire Ausgangspunkte, die entspréchenden Zellen-
atrophien, noch nicht untersucht worden sind®. Sein Schiiler Kollarits
halt wieder treng an der priméren Degeneration fest. Er fand die
Ursprungszellen der Pyramiden in einem Falle vollig intakt. Es sei
hier erwihnt, dafl andere Autoren einen Mangel an Betzschen Zellen in
der Hirnrinde fanden (Newmark, Mott, Holmes, Bischoff, Pelizzi,
Schaffer). .

Die hohe Wahrscheinlichkeit, dal wir es bei allen sogenannten Strang-
degenerationen stets mit sekundéren Verinderungen zu tun haben.
erfahrt nun durch die jiingste Arbeit Schaffers eine entschiedene Krif-
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tigung. Es ist das Verdienst Schaffers, dall er zum ersten Male mit mo-
dernen Untersuchungsmethoden nicht nur den spinalen, sondern auch
den zerebralen Neuronenabschnitt bis zur Ursprungszelle hin untersuch-
hat. Wir miissen ja im Auge halten, daB die Entwicklung der mikro-
skopischen Technik erst seit Nissl und Alzheimer datiert, daBl also die
meisten #lteren Untersuchungen mit unzulinglichen Mitteln ausge-
fuhrt worden sind und dementsprechend nur geringe Bedeutung
haben.

Von hoher Wichtigkeit scheint mir unter den Ergebnissen Schaffers
nicht nur der Ausfall der Betzschen Zellen zu sein, den tibrigens schon
andere Autoren (siche oben) fanden, sondern vor allem die Alzheimer-
sche Fibrillenverdnderung, bei der in ,,arealer und tektonischer Be-
ziehung eine elektive Lokalisation auffiel; die motorische Zone war allein
und in ihr nur die dritte und vierte Schicht befallen.

Dieses Ergebnis gewinnt durch die Ausfithrungen Schaffers iiber
die allgemeine, lokalisatorische und histogenetische Bedeutung der
Alzheimerschen TFibrillenverinderung an Wichtigkeit. Schaffer sieht
in ihr das ,,Zeichen eines endogenen zentralen Prozesses®, sie ist nicht
wie bisher vielfach angenommen wurde, ein ,,seniles Zeichen®, sondern
stellt gewissermalen den Stempel dar, den die Natur einem invaliden
Gehirn von vornherein aufdriickt.

Weitere pathologisch-anatomische Untersuchungen miissen ergeben,
ob Schaffers Befund sich bestdtigt und damit zu einem wichtigen ana-
tomischen Kriterium der Heredodegenerationen wird.

Schaffers Falle zeigten klinisch eine weitgehende Beteiligung der Ge-
hirnnerven. Fiir die scheinbar rein spinalen Falle méchte ich — vorliufig
wenigstens — noch eine Moglichkeit offen lassen. Es ist vielleicht nicht
notig, dafl man in allen Fiallen von derartigen Strangdegenerationen stets
groborganische Veranderungen der Ursprungszellen findet. Mit Absicht
sind in die obige Zusammenstellung zwei Fille aufgenommen worden,
bei denen die pathologisch-anatomische Untersuchung ein vollig ne-
gatives Resultat gab.

Derartige Befunde sind gar nicht selten und haben zum Teil zu
ganz neuen Entdeckungen gefiihrt. Als Spielmeyer bei einem Fall von
Hemiplegie bei der Autopsie vollig intakte Pyramidenbahnen fand, unter-
suchte er genauer die Hirnrinde und fand dort Verinderungen,
die ihn seine ,intrakortikale Hemiplegie® aufstellen lieBen. Er fand
eine Verschmélerung der Rinde auf Kosten der oberen Schichten. Die
fiimfte Schicht allein, die Schicht der Ursprungszellen der Pyramiden-
bahnen, war fast isoliert und unversehrt erhalten. Spielmeyer nahm nun
an, daB die Pyramidenzellen in ihrem funktionellen Zusammenhang
mit anderen Zellen gestort, wohl noch ihr Neuron trophisch beeinflussen,
aber nicht mehr funktionelle Impulse {ibertragen kénnen.
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Hoestermann hat 1912 eine ganze Reihe #hnlicher pathologisch-
anatomischer Beobachtungen zusammengetragen. Hier wird der Be-
griff der Funktion energisch zur Erklarung herangezogen. Rindenbau
und Funktion stehen in engen Beziehungen, und es entzieht sich vollig
unserer Kenntnis, von welchen Momenten die trophischen und funktio-
nellen Fiahigkeiten einer Nervenzelle abhingen. dJedenfalls braucht
sich eine Stérung nicht stets in histologisch sichtbaren Verinderungen
zu dokumentieren. Es wire wiinschenswert, wenn viel mehr als bisher
Wert darauf gelegt wiirde, bei autoptischen Untersuchungen von Heredo-
degenerationen des Nervensystems sich nicht nur damit zu begniigen,
in vielleicht nur oberflachlicher Kontrolle die Unversehrtheit des spinalen
Neuronenanteils festzustellen, sondern gerade auf den Ursprungs-
anteil bei der histologischen Untersuchungen besonderen Wert zu
legen, wie es Schaffer in vorbildlicher Weise getan hat.

DaBl die causa nocens bei wohl simtlichen Heredodegenerationen
nicht allein im Gehirn zu suchen ist, lehrt ein Blick auf die anato-
mischen Befunde. Wenn wir die primére Schidigung in der Ursprungs-
zelle, fiir die Pyramidenbahn also in den Befzschen Riesenzellen suchen,
so liegt die Storung fir afferente Bahnen, wie den Gollschen Strang,
sicher in den entsprechenden Interspinalganglien (Newmark).

Das fithrt uns immer ndher zu der ¥rage der Aetiologie der Heredo-
degenerationen iiberhaupt. Da kommen wir vorlaufig trotz mancher
geistreicher Hypothesen iiber das ,,Jgnoramus® nicht hinweg. Wir sehen,
dall gerade heute der Begriff der Konstitution im weitestem Sinne
auch zur Verstdndlichmachung dieser Fragen herangezogen wird.
Vererbt wird nicht die ,,Krankheit als solche, sondern die Voraus-
setzung fiir die Summe des individuellen patho-physiologischen Ge-
schehens, das in der Schidigung des Nervensystems seinen sichtbaren
Ausdruck findet. Welche Faktoren bei dieser Schidigung ineinander-
greifen miissen, entzieht sich génzlich unserem Urteil. Gerade mit Ritck-
sicht darauf, daB wir afferente und efferente Neuronengruppen erkranlt
finden, dafl die Schidigung sich also iiber das ganze Zentralnervensystem
verbreitet, mochten wir annehmen, dal Momente, die morphologisch nichts
mit dem Nervensystem zu tun haben, vielleicht Storungen im Stoff-
wechsel, mit im Spiele sind, so dafB ganz bestimmte Zellgruppen durch
irgendwelche ihnen spezifische Noxen geschadigt werden. Kirzlich hat
Schob bei der Besprechung von Friedreich-shnlichen Symptomenkom-
plexen noch darauf hingewiesen, dafi es wohl méglich sei, ,,dall im Kor-
per irgendwelche, gewisse nervise Apparate vorzugsweise schidigende
Toxine produziert werden,* ,.daB irgendein fiir den richtigen Stoffwechsel-
ablauf der Nervenzellen wichtiger Re-gulationsapparat geschidig ist®.

Wenn der menschliche Forschungstrieb sich daran macht, Neu-
land zu erschlieflen, in das dunkle Naturgeschehen Licht zu bringen,
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so beginnt zumeist ein Suchen und Tasten nach neuen Richtungs-
punkten, natiirlichen Abgrenzungen und - Gruppierungen. Wie dem
Reisenden in unerforschten Lindern zunichst daran liegt, sein Gebiet
geographisch zu skizzieren und einzuteilen, so springt das Einteilungs-
bediirfnis — oft méchte man sagen die Rubrizierungssucht — gerade
bei der Erforschung der noch verschlossenen Gebiete des Naturgeschehens
besonders deutlich in die Augen. Ich erinnere daran, welche Schwierig-
keiten die immer wieder neu in Angriff genommene klinische Ein-
teilung der Geisteskrankheiten gemacht hat und noch heute macht.
Ferner sei nur die neue Lehre von der Konstitution und Vererbung
erwihnt, bei deren Studium man' sich zundchst in einem Irrgarten
wihnt, in dem man sich vor neugeschaffenen ,,termini technici® nicht
zurechtfindet.

Dasselbe sehen wir nun bei den Heredodegenerationen des Nerven-
systems. Wie viele Einteilungsvorschlige sind schon gemacht, wie
viele wieder verworfen worden! - Sie alle aufzuzihlen, lohnt nicht der
Miihe. Von zwei Gesichtspunkten wurden die Einteilungen vorge-
nommen, vom klinischen und pathologisch-anatomischen.

Londe hat (wohl als erster) 1895 versucht, eine Gruppierung der
Symptomengruppen nach pathologisch-anatomischen Gesichtspunkten
zu schaffen. Aber schon 1898 scheint es Jendrassik, ,,daBl so nur kiinst-
liche, den tatsichlichen Verh#ltnissen jedoch nicht entsprechende
Typen geschaffen werden®.

Der modernste anatomisch-biologische Einteilungsversuch stammt
von Bielschowsky. Fr teilt die die Heredodegenerationen in drei grofie
Gruppen ein, &hnlich, wie es vor ihm, allerdings mehr nach ana-
tomischen als nach biologischen Gesichtspunkten Merzbacher tat.

Bielschowsky teilt die Heredodegenerationen ein in: 1. Reine Dys-
plasien, 2. Dysplasien mit blastomattsem Einschlag, 3. Abiotrophien.

Die ziemlich betréchtliche Reihe der von ihm aufgestellten Unter-
abteilungen lassen stets den biologischen Gesichtspunkt erkennen.
Gerade diese biologische Einstellung macht Bielschowskys Einteilung
so wertvoll. Auf anatomische Feinheiten 1it er sich dabei nicht ein.
Unsere spastischen Heredokrankheiten (Spinalparalyse, amyotrophische
Lateralsklerose, spinale Muskelatrophie) werden unter der grofien
Gruppe ,,Abiotrophien’ als elektive Degeneration der Zellen des corti-
comotorischen Systems zusammengefaBt.

Viel groBer ist die Serie der Einteilungsversuche, die von klinischen
Gesichtspunkten ausgingen. Eingangs wurde schon auf das Verdienst
Jendrassiks hingewiesen, der als erster klar erkannte, daB man nicht
nach Symptomen und Symptomchen kimstliche Gruppierungen schaffen
darf, sondern daB eine Einteilung um so richtiger zu sein scheint, je
grofziigiger sie ist.

Archiv fir Psychiatrie, Bd. 66. 33
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Jendrassik teilt die hereditiren Nervenerkrankungen ein in:
I. Gruppe der Dystrophien; II. Gruppe der spastischen Heredodegene-
rationen; III. Gruppe der ataktischen Heredodegenerationen; IV. Uber-
gangsformen zwischen Dystrophien, spastischen wund ataktischen
Heredodegenerationen usw. Ahnlich ist Bings Gruppierung.

Eine noch weitergehende Einschachtelung einer Heredokrankheit
in eine nach rein klinischen Symptomen konstruierte Gruppe, wie es
die &lteren Autoren zum Teil zu tun beliebten, erscheint heute iiber-
fliissig, wenn nicht naturwidrig. DaB man dabei tatsichlich bestehende
Grenzen nicht verwischen darf, worauf kiirzlich noch Enires hinsichtlich
der klinischen Abgrenzung der Humiinglonschen Chorea gegeniiber
der Epilepsie und anderen ,,vielleicht erblichen Nervenerkrankungen‘
hinwies, ist selbstverstindlich.

Die Natur laft sich nicht so ohne weiteres in eine nach unseren
Wiinschen erdachte Registratur hineinzwingen.

Und doch stirbt diese Rubrizierungsfrende scheinbar nicht aus.
I H. W. Rhein stellte 1916 in seinem Sammelreferat iiber die hereditére
spastische Spinalparalyse nicht weniger als sieben Gruppen auf, deren
klinische, geschweige denn pathologisch-anatomische Berechtigung
man nie anerkennen wird. Selbst wenn der Autor diese Einteilung
der besseren Ubersicht wegen vorgenommen hitte, miiite man sie
immer noch fiir recht ungliicklich halten. Wenn er in seine II. Gruppe
die Falle hineinzwéngt, bei denen auBer an den unteren Extremititen
auch Verinderungen an den Armen gefunden werden, ,,manchmal ver-
bunden mit Intelligenzdefekten™, wenn er ferner die der multiplen
Sklerose dhnlichen Fialle abteilt, ferner Kleinhirnstérungen oder bulbére
Stérungen als Kriterien heranzieht, so 148t sich sofort einwenden, daB es so
und so viele Falle gibt, die sowohl in die eine oder die andere als in eine
dritte Gruppe hineinpassen. Dal ein Intelligenzdefekt nicht zur Einteilung
angewandt werden darf, sondern ein mehr oder weniger ausgeprigtes Merk-
mal aller Heredodegenerationen ist und desto mehr hervortritt, je mehr
krankhafte Symptome in die Augen springen, ist wohl selbstverstandlich.

Hereditére oder besser idiotypische Krankheiten des Nervensystems
lassen sich von exogenen Stérungen klinisch oft nur schwer unterscheiden.
Bei beiden kénnen wir es mit Krankheitszustinden zu tun haben, die
in ihrem Verlauf stationdr sind. Allerdings wurde das stets fiir die
idiotypischen Heredodegenerationen, besonders wenn sie in spiterem
Alter auftreten, in Abrede gestellt; bei genauerer Durchsicht der Lite-
ratur st68t man aber immer wieder auf Falle mit deutlicher Hereditit,
bei denen von einer Progression keine Rede ist. Unter den von mir zu
sammengestellten 100 Fillen zeigten 18 bei deutlicher Hereditit statio-
néren Verlauf (siehe auch Familie 8.). Nur bei zehn von diesen Fillen
begann die Krankheit in den ersten Lebensjahren.
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Bei den idiotypischen Krankheiten sehen wir aber immerhin meist
eine Progredienz, eine Entwicklung, wihrend wir nach exogenen Schi-
digungen oft weitgehende Restitution beobachteten. Wenn man will,
kann man sich diese Verhiltnisse bildlich darstellen:

jon
o550
Ygo%‘

stat. Verlauf

Die Wagerechte in der Figur kann also beiden Pathogenesen ge-
meinsam sein. Daher erkliren sich die enormen diagnostischen Schwierig-
keiten in manchem Einzelfall.

Die Trennung in spastische Symptomenkomplexe Litflescher Genese
und in solche mit idiotypischem Charakter ist leicht gegeben, denn
die ersten zeigen meist deutliche Restitutionstendenz.

Schwieriger zu beurteilen sind jene Fille, bei denen die Symptome,
vor allem der stationire Verlauf, fiir eifle im jugendlichen Alter acqui-
rierte Gehirnschédigung exogener Natur sprechen, die ausgesprochene
Hereditit aber auf ein Erbleiden hinweist. Marie stellte den Begriff der
,,cerebralen Diplegie’ auf, der von Freud erweitert wurde zu dem-
jenigen der ,hereditdren (familisren) infantilen Cerebral-Léhmung®.

DaB eine solche Einteilung nicht befriedigt, ergibt ein Blick in die
Literatur. Der eine Autor rechnet seinen Fall zur hereditiiren spa-
stischen Spinalparalyse, der andere denselben Fall zur cerebralen
Diplegie und umgekehrt in frohlichem Durcheinander.

Sicherlich gibt es auch hier keine scharfen Grenzen. K Freud selbst
macht schon auf die Schwierigkeiten der Abtrennung aufmerksam.
Ob ein Fall stationir oder progredient ist, 166t sich im Einzelfall oft
sehr schwer entscheiden. Im {ibrigen fehlt uns ein symptomatisches
Merkmal, das mit absoluter Sicherheit fiir eine rein exogene cerebrale
Schiidigung im Zweifelsfall spricht. Oft wird hier der von Little meist ge-
fundene Strabismus erwihnt, der aber natiirlich kein essentielles, sondern
nur ein Akzidentalsymptom ist. Diesen Strabismus fand nun Freud unter
seinen 270 Fillen nur in 25—30 9%, Feer macht eine dhnliche Bemerkung.

Auch die pathologische Anatomie kann in vielen Fillen nicht den
Entscheid bringen. Selbst Sachs, der vielleicht am genauesten Fille
dieser Art pathologisch-anatomisch untersucht hat, und neben Freud
den ,,cerebralen Typus aufstellte, sondert ,,diese Fille nicht gern von
der hereditidren spastischen Lahmung ab®.

Meines Erachtens a6t sich heute, wo wir gelernt haben, den Begriff
der Heredodegenerationen viel weiter zu fassen, wo wir wissen, daf} es

33*%
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sich bei diesen Abiotraphien nicht nur um spinale, sondern gerade um
cerebrale Schidigungen handelt, wo wir den bunten Wechsel im kli-
nischen Bilde und Verlauf kennen, ein derartig kiinstlicher Unterbe-
griff nicht mehr rechtfertigen.

Wir werden mit der Zeit vielleicht immer mehr dazo kommen,
die Heredodegenerationen als ein groBe Kette von eng verwandten
Schédigungen anzusprechen, deren leichteste Form vielleicht die ,,reine
spastische Spinalparalyse, deren schwerste die familiire amaurotische
Idiotie darstellt (Peritz). Gerade die jiingsten Veréffentlichungen tber die
amaur. Idiotie haben gezeigt, dafl die pathologisch-anatomischen Ver-
anderungen durchaus nicht so ,spezifisch® sind, wie es zuerst schien,
daB sie z. B. fast in gleicher Weise bei juveniler Paralyse gefundenwerden.
A. Westphal machte iibrigens darauf aufmerksam, daBl die infantile
und jugendliche Form in ihrem Wesen gleich und nur graduell ver-
schieden sind.

Wenn es iiberhaupt schon schwierig ist, klinische und pathologisch-
anatomische Befunde immer in Ubereinstimmung zu bringen, so wird
das bei den Heredodegeneratignen in vielen Fillen zur Unméglichkeit.
Am Nervensystem erleben wir ja in dieser Beziehung die iiberraschend-
sten Befunde. Schaffer weist in seiner letzten Arbeit mit besonderer
Betonung darauf hin, daB man aus dem Uberwiegen der spastischen
oder sensiblen Komponente im klinischen Bilde keine Riickschliisse
auf die pathologische Anatomie machen darf. Man muf sich also
klinisch auf eine mdéglichst hohe Warte stellen, womit natiirlich nicht
gesagt sein soll, daBl die Untersuchungstreue darunter auch nur im
geringsten leiden darf.

Uberblicken wir riickschauend und zusammenfassend den Weg, den
die Einteilungsversuche der Heredodegenerationen genommen haben,
so sehen wir zunichst in klinischer wie anatomischer Beziehung zwei
parallelgehende Bestrebungen, allgemein giiltige heredodegenerative
Kriterien zu finden.

Dafl hierbei die nach symptomatischen Gesichtspunkten aufge-
stellten Postulate (Bing) nicht befriedigen, wurde oben gezeigt.

Ob die von Schaffer zusammengestellten pathologisch-anatomischen
Kriterien (siehe oben) ihre Giiltigkeit behalten, wird die Zukunft lehren;
jedenfalls scheinen sie gliicklich gewihlt zu sein.

Fir die Einteilung, die Rubrizierung selbst kommen, wie wir ge-
sehen haben, nur zwei Entwiirfe in Betracht: Tn klinischer Richtung
die ,,grofziigige” Einteilung Jendrassiks, in pathologisch-anatomischer
Richtung der Vorschlag Bielschowskys.

Jendrassik hat gezeigh, daB dem klinischen Einteilungsbedirfnis
bestimmte Grenzen gesetzt sind, nach deren Uberschreiten man auf
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wackligen FiiBen steht. Um weiter zu kommen, bleibt uns nur die
pathologische Anatomie. Ich wiirde nun vorschlagen, die Einteilungs-
versuche nach klinischen Gesichtspunkten ganz fallen zu lassen und
Bielschowskys” Einteilung anzunehmen.

Sie sei das Geriist, das Stiitzsystem unseres Baues, die grobe Ein-
teilung, die nach langem ,,Suchen und Tasten‘ erreicht ist. Ausgebaut
kann der Bau noch nicht werden, denn das pathogenetische Geschehen
entzieht sich noch unseren Blicken. An dem Punkt, wo wir den Boden
der Erkenntnis verlassen und auf Spekulation angewiesen sind, miissen
wir noch nach wie vor klinische Gesichtspunkte und zwar die ,,groflen
Gesichtspunkte Jendrassiks™ walten lassen.

Ins Praktische iibersetzt: Wir nehmen Bielschowskys Vorschlag an
und bezeichnen simtliche Heredodegenerationen des Nervensystems
als Abiotrophien mit elektiver Nekrobiose der Ganglienzellen. Als erste
Unterabteilung kime dann die amaurotische Idiotie. Ob und inwie-
weit die hereditire Opticusatrophie und andere erbliche Augenleiden
hierher gehéren, kann man noch nicht sagen. Praktisch konnten sie
hier (wie Jendrassik es getan hat) besprochen werden.

In der zweiten Unterabteilung fassen wir mit Bielschowsky die
Systemerkrankungen im engeren Sinne als elektive Degenerationen
der Zellen disstinkter Organgebiete zusammen und zwar:

a) Des corpus striatum,

b) der Cerebellarsysteme,

¢) des corticomotorischen Systems.

In eine vierte Gruppe (d) wiren dann die Mischgruppen hinein-
zubringen, die also Degenerationen mehrerer Systeme entsprechen
wiirden.

In dieser letzten Gruppierung (b bisd) sehen wir Jendrassiks kli-
nische Einteilung in ataktische, spastische und Mischformen wieder.

DaB wir durch pathologisch-anatomische Sammelarbeit allmihlich
tiefer in die Pathologie und damit in die Struktur der Heredonerven-
krankheiten eindringen werden, ist zu hoffen, ja zu erwarten. Den:
ersten Schritt hierzu hat Schaffer getan.

Schon bei einer rein klinischen Betrachtung von Erbleiden spielen
naturgeméfl erbbiologische Gesichtspunkte eine Rolle. Die Frage
des Beginns der krankhaften Erscheinungen, der Verteilung auf das
minnliche und weibliche Geschlecht, der Ausbreitung innerhalb einer
Familie nsw. haben sowohl klinisches wie erbbiologisches Interesse.
So wurden oben schon mehrere Punkte beriihrt, die in erster Linie
den Erblichkeitsforscher interessieren.

Mit Beginn der Mendelschen Ara erscheint das Wesen der erblichen
Krankheiten in einem neuen Licht. Mehr oder weniger unklare Be-
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griffe, wie die der direkten, indirekten, kollateralen, gleichartigen und
polymorphen Vererbung, gehéren nach Siemens ,,in die Rumpelkammer*.
Die moderne Fragestellung bei erbbiologischer Betrachtung einer
Krankheitsgruppe lautet:

1. Handelt es sich um ein erbliches, d. h. idiotypisches Leiden ?

2. Entspricht das Erbleiden einem einfach mendelnden Merkmal
oder ist es von mehreren Erbeinheiten abhingig?

3. Welchem Erbgang folgt das Leiden?

Wenn es uns gelingt, diese Fragen zu 16sen, so ist unsere Aufgabe
noch nicht erfiillt. Das Ziel einer erbbiologischen Betrachtungsweise
kann nicht die Feststellung sein, ob ein Erbleiden dominant oder re-
cessiv ist. Die weitere Frage lautet:

4. Entsprechen dem fiir das Leiden charakteristischen Erbgange
sonstige Merkmale irgendwelcher Art, die uns einen RiickschluB auf
die grundlegenden, vielleicht cytologischen Gruppierungen und Zu-
sammenhénge der Erbfaktoren gestatten (Faktorenkoppelung)?

5. Welche therapeutischen Schliisse ergeben sich aus wunseren
Feststellungen ?

Der Weg, der uns der Losung dieser Fragen niherbringt, ist durch
die Arbeiten der letzten Jahre (Riidin, Davenport, Bateson, Siemens,
Baur, Fischer, Lenz) gegeben: ausschlieBlich die systematische, mog-
lichst umfassende statistische Familienforschung kann uns weiter-
bringen. Aus einem einzigen Stammbaum, der dem Wiirfelspiel von
ungezihlten Zufilligkeiten ausgesetzt ist, kann man oft wenig oder
nichts ersehen.

Das veranlaBite mich, moglichst viele Stammbdume fiir das uns
interessierende Erbleiden zusammenzustellen. Da die groBe Gruppe
der sogenannten Heredodegenerationen mit spastischem Typus in kli-
nischer Beziehung im ganzen einheitlich ist, sich jedenfalls gegen andere
Gruppen wie diejenige der ataktischen Formen ziemlich scharf abgrenzt,
wihlte ich fiir die erbbiologische Betrachtung denselben Rahmen,
d. h. ich verglich die bisher in der Literatur versffentlichten Stamm-
biume von Familien mit spastischen Heredogegenerationen vom erb-
biologischen Standpunkt aus. Wie die Verhiltnisse bei der ataktischen
Gruppe liegen, ob sie dort denselben oder anderen Gesetzen folgen,
soll eine spitere Arbeit zeigen.

Bei einer Zusammenstellung der bisher veréffentlichten Fille von
spastischer Heredodegeneration macht man die betriibende Erfahrung,
dafl das Material fiir eine wissenschaftliche Auswertung nach erb-
biologischen Gesichtspunkten denkbar ungeeignet ist.

Einmal haben wir eine ,,typische literarische kasuistische Aus-
lese® (Weinberg) vor uns, d. h. eine Sammlung der sogenannten inter-
essanteniF.%’dle. Je mehr Mitglieder einer Familie erkrankt sind, desto
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lohnenswerter erscheint die Verdffentlichung, so dal auf diese Weise
diejenigen Familien unberiicksichtigt bleiben, bei denen durch das
Zufallsspiel der Reduktionsteilung und Chromosomenmischung weniger
Mitglieder erkrankt sind.

Ferner sind die Angaben, die sich auf die Verwandtschaft erstrecken,
besonders in den dlteren Veroffentlichungen zum Teil recht ungenau; oft
werden selbst die Geschwister nur mit wenigen Worten beriicksichtigt.
An eine Auszihlung der Mendelschen Proportionen nach der Weinberg-
schen Probandenmethode, wie sie Riidin in vorbildlicher Weise bei der
Dementia praecox vorgenommen hat, war deshalb auch nicht zu denken.

Den ersten Ubelstand hoffte ich dadurch einigermaBen auszu-
gleichen, daB ich nach Moglichkeit auch solche Familien in meine
Sammlung einbezog, bei denen nur von einzelnen kranken Mitgliedern
berichtet wird. Die Auffassung, daf die meisten der sogenannten
genuinen Leiden nichts anderes sind als idiotypisch bedingte erbliche
Krankheiten, setzt sich ja immer mehr durch. Sicherlich gehen viele
Falle der Verwertung verloren, weil sie mit dem Wortchen ,,genuin®
abgetan werden und dann schnell der Vergessenheit anheimfallen. Dali es
gerade bei vereinzelten Fillen schwierig ist, alle exogenen atiologischen
Momente auszuschliefen, liegt auf der Hand. Immerhin bietet eine Bluts-
verwandtschaft in der Ascendenz, wie ich sie in fiinf dieser Einzelfalle
fand, eine fast sichere Gewahr dafiir, daf die Krankheit wirklich vererbtist.

Unterwerfen wir zunéchst unsere Nachkommentafeln der Familien S.
und M. einer kritischen Betrachtung, so sehen wir bei beiden eine recht
erhebliche Ausbreitung der Erbkrankheit.

In der Familie S. finden wir in allen Geschwisterschaften ein Ver-
héltnis von 16 kranken zu 15 gesunden Mitgliedern (wenn man die
kurz nach der Geburt verstorbenen Kinder [20 und 417 wegliBt).. Auf
neun behaftete Weiber kommen sieben behaftete Manner, das Geschlechts-
verhaltnis {iberhaupt betrigt 17 : 18. Wir sehen hier fast die Ideal-
proportionen einer dominanten Vererbung, das Zahlenverhaltnis von
gesund zu krank entspricht fast 1 :1. Stets ist ein Elter erkrankt.
Der Satz: ,,Einmal frei, immer frei”, der fiir die dominante Vererbung
gefordert wird, ist verwirklicht. Von geschlechtsbegrenzter oder
gebundener Vererbung kann keine Rede sein. Die Geschlechter sind fast
in gleichem Verhiltnis an der Krankheit beteiligt.

Mit Pat.3 hat die Krankheit offenbar zur Zeit der Befreiungs-
kriege begonnen. Uber das Neuauftreten dominanter und rezessiver
Krankheiten, wobei es sich um eine ,,stoBweise’, durch chemische
oder physikalische Einfliisse bedingte Anderung der Erbmasse (Lenz)
handeln muB, ist viel geschrieben worden. Letzten Endes bleibt uns
ein derartiger Vorgang vorldufig unklar. Pat. 3 soll nach einem heftigen
Schreck erkrankt sein.
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Hs ist interessant, dafl man auch in der bekannten Bluterfamilie
Mampel einen Schreck als causa morbi ansah, den die Mutter wihrend
der Schwangerschaft erlitten haben soll (Siemens).

Die Frage, ob die Erbkrankheit der Familie S. als ein einfach men-
delndes Merkmal angesprochen werden muB, ist nicht leicht zu be-
antworten. Ein Blick auf den Stammbaum geniigt hier nicht.

Wir haben oben gesehen, daB parallel mit der Ausbreitung der Krank-
heit iiber die Filialgenerationen eine ,,Degeneration” im weitesten
Sinne des Wortes, ein Sinken von Stufe zu Stufe in sozialer Beziehung,
einher ging. DaB sich dhnliche Beobachtungen recht hiufig in der Lite-
ratur finden, wurde ebenfalls oben erwihnt. Hier liegt zweifellos ein
Zusammenhang mit der Erbkrankheit, dem ,,mendelnden Erbfaktor, vor.

Dall ein derartiges Merkmal beim Menschen von einer einzigen
Erbanlage abhingig ist, erscheint zweifelhaft, denn der Mensch ist
sicherlich von einem von uns kaum geahnten MaBe polyhybrid. Nach
Morgan und Baur miissen wir die idioplasmatische Grundlage einer
mendelnden Einheit in einer Verschiedenheit im Bau oder Chemismus
der homologen Chromosomen oder vielleicht auch Chromomeren sehen.
Beim Wiirfelspiel der Chromosomenverteilung kommt es nun meist
nicht zu den Idealproportionen der Mendelspaltung, sondern es
finden viel komplexere Vorginge statt. Einzelne Einheiten zeigen
eine Affinitit zueinander, lassen sich nicht trennen. Die Chromo-
somenkette zerreilt nicht in lauter FEinzelglieder (nach Morgan
entsprechend der Chromomerenzahl), sondern in lingere oder
kiirzere Teilstiicke, die sich nach der Reduktionsteilung also ge-
schlossen in der Tochterzelle wiederfinden. Diesen Vorgang nennt man
Faktorenkoppelung. Ob die geistreiche Theorie der amerikanischen
Autoren, die sich diese komplizierten Dinge bildhaft vorstellen und
soweit gehen, die Lage eines Erbfaktors im Chromosom aus seinen ver-
schiedenen Koppelungen zu berechnen, zutrifft, wird die Zukunft lehren.

Jedenfalls finden derartige Faktorenkoppelungen auch beim Menschen
in ausgedehntem Mafle statt. Der Begriff der ,,Degeneration®, der ja
bisher nicht viel mehr als ein ,,unheimliches Etwas® war, erscheint
durch diese Uberlegung in neuem Licht. Wir kénnen uns vorstellen,
dafl nicht nur ein einzelnes Gen, sondern ganze Gruppen von Genen,
d. h. mehr oder weniger lange Stiicke einer Chromosomenkette minder-
wertig sind. Nach erfolgter Mixovariation sehen wir dann im phino-
typischen Bilde neben der in die Augen springenden ,, Erbkrankheit* eine
ganze Reihe von Merkmalen, die man bisher mit der Bezeichnung:
Degenerative Stlgma,ta abtat.

Wir kénnen uns vorstellen, daB ganze Gruppen von Chromomeren
minderwertig sind, z.B. die die Beschaffenheit des Zentralnerven-
systems oder — noch weitergehend — des Ektoderms bedingenden



Lehre von den Heredodegenerationen des Nervensystems. 509

Erbeinheiten von vornherein den Stempel der Invaliditat tragen,
als deren anatomisches Kennzeichen Schaffer die von ihm ge-
fundenen Alzheimerschen Fibrillenverdnderungen ansieht. Dafl in
klinischer Beziehung ein Merkmal, wie die spastische Paraparese,
allein oder in erster Linie in die Erscheinung tritt, braucht uns nicht
Wunder zu nehmen; wissen wir doch, wie wenig uns das ,,phino-
typische® iiber das ,,idiotypische” Bild sagt.

Die Nachkommentafel der Familie M. ist nicht so leicht zu deuten
wie diejenige der ersten Familie. Die Eltern der Parentalgeneration
sollen gesund gewesen sein. Whare ein Elter erkrankt, so wiirden wir
einen deutlich dominanten Erbgang vor uns haben. Wir haben nun
oben gesehen, daBl die Mitglieder der Familie M. auf sehr tiefer sozialer
Stufe stehen und fast nichts voneinander wissen. Ob nicht einer der Eltern
doch an dem Erbleiden gelitten hat, lassen wir dahingestellt, zumal
der Beginn oder das Vorhandensein einer ,,Heredodegeneration® nicht
unbedingt identisch ist mit dem phénotypischen Sichtbarwerden (siche
oben). Ich halte deshalb auch im Falle 8. Dominanz fiir vorliegend.

Gegen einen rezessiven Erbgang spricht vor allem, daBl die kranken
Geschwister der FII Generation samtlich direkt von einem kranken
Elter abstammen. .

Angenommen, beide Eltern in der P-Generation wiren heterozygot
krank, aber duBerlich gesund, so wiirde theoretisch ein Viertel der
Kinder homozygot krank sein. Es wire nun immerhin denkbar, daf
durch das Zufallsspiel der Natur nur Vertreter dieses kranken Viertel-
teiles zur Welt gekommen seien. Wie erklaren sich aber die kranken
Mitglieder der FII-Generation, die nur moglich wiren, wenn die kranken
FI-Eltern #uBerlich gesunde, aber keimkranke Heterocygoten ge-
heiratet hitten? (gg [krank] und Gg [#uBerlich gesund, keimkrank]
gibt die Kombinationsmoglichkeiten gg [krank] und Gg [heterozygot
duferlich gesund], wihrend gg und GG [krank und gesund] nur die Kom-
binationsmoglichkeiten Gg, d. h. &uflerlich gesund heterozygot ergibt.)

Auffallend ist, daB neun kranken Mannern nur zwei kranke Frauen
gegeniiberstehen. Hierbei konnte es sich auch um ein Zufallsspiel
der Natur handeln. Vergleiche mit anderen Stammb#umen (siehe unten)
legen aber den Gedanken nabe, daf es sich hier um gesetzmaBige Vor-
ginge handelt.

Diese Vermutung findet eine wesentliche Stiitze in den Angaben
der Familienmitglieder, nach welchen die Frauen, wenn sie {iberhaupt
erkranken, viel leichter befallen werden als die Minner.

Valentin beschreibt eine Familie (Epidermolysis bullosa traumatica),
bei der die Verhéltnisse ganz &hnlich liegen (Siemens). Dort kommen
auf 13 behaftete Miinner nur zwei behaftete Frauen, und diese Frauen
sind leichter erkrankt als die Manner. '
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Nach Siemens gehort hier das weibliche Geschlecht zu den Faktoren,
die die Entwicklung des dominanten Leidens erschweren.

Wir konnen also den Erbgang bei der Familie M. als dominant-
geschlechtsbegrenzt (allerdings nur relativ begrenzt) bezeichnen, wobei
wir annehmen, dafl die krankhafte Anlage sich zwar gleichméBig auf
beide Geschlechter verteilt, beim weiblichen Geschlecht jedoch durch
die Anwesenheit des homozygoten Geschlechts-Erbanlagenpaares itber-
deckt wird. Die Krankheit ist also gegentiber dem weiblichen Geschlecht
»»nypostatisch.

Es war nun von hohem Interesse, an Hand der in der Literatur
verdffentlichten Stammbiume den Vererbungsmodus der hereditéren
spastischen Spinalparalyse und verwandter Zustéinde zu verfolgen.

Es sei vorausgeschickt, daB ich mir 100 Stammb#ume herausgezogen
und aufgezeichnet habe. Diese Stammbéume (besser Kombinations-
formen von Nachkommen- und Ahnentafeln) enthalten 264 Kranke. Auf
172 Minner kommen 92 Weiber (65 % = 35 9%,). Ich habe 26 Fille
von vereinzelter, sogenannter genuiner Erkrankung in die Berechnung
einbezogen. Ein Fiinftel dieser Fille zeigte ihre hereditire Eigenschaft
schon darin, daBl in der Ascendenz Blutsverwandtschaft verzeichnet
war, Dafl auch die iibrigen Einzelfalle als ,erblich® anzusprechen sind,
haben unsere Erbbiologen gezeigt. Man hat nach Lenz bei den idio-
pathischen” oder ,genuinen” Leiden ,zu denselben Wortstimmen
gegriffen, welche die moderne Erblichkeitsforschung zur Bezeichnung
der erblichen (idiotypischen, genotypischen) Anlagen verwendet. Die
idiopathischen oder genuinen Leiden sind daher erbliche Leiden®.

Zunichst kann man zwei grofie Gruppen unterscheiden: Fille
mit dominanter und rezessiver Vererbung!). In 15 Fillen handelt es
sich deutlich um dominante Vererbung.

A. Dominante Vererbung.

Beispiele :
1. Newmark. (Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 2%, 1): ,,Reiner Fall.*
Keine Blutsverwandtschaft.

Beginn im 2. Jahr.
= lebhafte Sehnenreflexe.
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1) Leider konnten aus Raumriicksichten nicht alle Stammbaume, sondern
nur Proben der einzelnen Gruppen beigefiigt werden. :
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2. Vo G. (Neurol. Zentralbl. 28, 513): ,,Reiner Fall.“
Keine Blutsverwandtschaft.
Beginn im 37.—50. Jahr.

/
[ ]
L
i T
A A/
e O e @
+
I/l/il\
¢ 2?2929
AN
1T 0 T
Ve
o O e O O
T + F T

3. Knoblauch. (Klin. u. Atlas der chron. Krankh. des Zentralnervensystems,
Berlin 1909, Springer.): ,,Nicht ganz veiner Fall. Manifestationsschwankungen bei
den verschiedenen Kranken.

Keine Blutsverwandtschaft.

Beginn 1. bis 18. Jahr.
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In fiinf dieser Falle fand ich eine mehr oder weniger starke Ge-
schlechtsbegrenzung (vgl. Familie M).
Beispiele:
1. Good. (Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 13.): ,,Fast reiner Fall*,

Keine Blutsverwandtschaft.
Beginn: Seit Geburt.
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2. M. Hoffmann. (Inaug.-Diss. Kiel 1916): ,,Mischform.*
‘Keine Blutsverwandtschaft.
Beginn: 12. bis 24. Jahr.
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3. v. Stritmpell. (Dtsch. Zeitschr. f. Nervenkrankh. 4, 173): ,,Fast reiner Fall*.
Keine Blutsverwandtschaft.
Beginn: 20. his 34, Jahr.

O O
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4. Kihn. (Dtsch. Zeitschr. f. Nervenkrankh, 22, 132): ,,Fast reiner Fall®.
Keine Blutsverwandtschaft.
Beginn: 12. bis 18. Jahr.
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Wir sehen also in einem Teil der dominanten Fialle mehr oder weniger-
deutliche Geschlechtsbegrenzung auftreten, und zwar sind in dem einen
Teil dieser Falle fast nur die Weiber, im anderen nur die Minner erkrankt.
Gewill mag es sich um ein Zufallsspiel der Natur handeln (wie es ja
Familien mit sieben S6hnen und keinen Téchtern gibt), auch sind die
Stammbédume zum Teil recht diirftig. Immerhin ist die Hiufung dieser
Fille eigenartig. Hierbei fallt auf, dafl besonders bei den in spiteren
Jahren beginnenden Fillen die Manner fast ausschliefilich erkranken.
Man konnte sagen: Je spiter der Beginn, desto stirker die Geschlechts-
begrenzung?),

1) Ob es sich in diesen ,,Spétfillen um eine ,,geschlechtsgebundene® Ver-
erbung nach der Siemensschen Definition handelt, lasse ich dahingestellt.



Lehre von den Heredodegenerationen des Nervensystems. h13

B. In der ungleich gréferen Gruppe mit rezessivem Erbgang falit
zunichst die haufige Blutsverwandtschaft in der Ascendenz auf. In
209/, waren die Eltern oder Voreltern verwandt. Diese Blutsverwandt-
schaft deutet von vornherein mit Sicherheit darauf hin, daB es sich um
einen rezessiven Erbgang handeln muB. Siemens hat nachgewiesen,
daB die Haufigkeit der Blutsverwandtschaften zunehmen muS, je
seltener ein Erbleiden ist. Mit 20 9%, Blutsverwandtschaft wiirde dem-
nach die spastische Heredodegeneration recht selten sein, was ja den
tatsidchlichen Verhiltnissen entspricht. (Blutsverwandtschaft findet
sich bei den Eltern Taubstummer in 6 9%, Xerodermakranker in unge-
fahr 12 %, Personen, die an Pigmentatrophie des Auges leiden, in 25 %
(nach Siemens).

In 60 %, der Fille war nun der rezessive Erbgang besonders deutlich.

Beispiele:

1. Jendrassik. (Arch. f, klin. Med. 61 und Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 22):

,.Reine Form.

Eltern Geschwisterkinder.
Beginn im 4. Jahr.

i |
7
O O
T
|
i Vd
@) O
bl
i 1
\ [ L
[ \
%
¢ S 4

2. Erb. (Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 6, 137): ,,Reiner Fall“.
Doppelte Blutsverwandtschaft.
Beginn im 4. Jahr.
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3. Jendrassik (Disch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 22, Beob. IL.): ,,Mischform®,
Keine Blutsverwandtschaft.
Beginn: 6. bis 10. Jahr.
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Interessant ist eine Familie, die Block (Arch. f. Psychiatr, u. Nervenkrankh. 12)
beschreibt. Drei verschiedene Erbanlagen sehen wir im Stammbaum im Wiirfel-
spiel der recessiven Vererbung erscheinen:

1. Spastische Spinalparese = @®.

2. Epilepsie = @.

3. Fehlende Kniereflexe = .
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In dem Rest der Fille (259)) handelt es sich wohl auch um recessiven Erb-
gang, doch war dieser nicht so deutlich ersichtlich.

Zwei Beispiele:

1. Newmark (Dtsch. Zeitschr. {. Nervenheilk. 2%, 31, 42): ,,Reine Form*,

Keine Blutsverwandtschaft.

Beginn: 6. bis 14. Jahr.

S = lebhafte Sehnenreflexe.
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2. v. Malaisé (Neurol. Zentralbl, 1908, S. 1018): ,,Mischform®.
Blutsverwandtschaft im dritten Grade.
Beginn: 2. bis 3. Jahr.
§ = lebhafte Patellarreflexe.
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Beide Geschwisterschaften gleichen sich auBerordentlich. Fast alle
Geschwister sind erkrankt. (Auch hier scheint eine Geschlechts-
begrenzung vorzuliegen). Die Mitter beider Geschwisterschaften
hatten ,,lebhafte Sehnenreflexe. Da die FII- Generation fehlt,
laBt sich iiber den Erbgang nichts Bestimmtes sagen. Entweder ist
er Tezessiv: dann wire es am wahrscheinlichsten, daB eine kranke
Mutter (gg) einen gesunden, aber heterozygot kranken Mann (gG)
geheiratet hétte. Bei den Kombinationsméglichkeiten gg und Gg
miifite die Halfte der Kinder krank sein. DaB dieses Verhiltnis hier
nicht zutrifft, kann widerum zufillig bedingt sein (vgl. Familien mit.
sieben Séhnen und keiner Tochter). Es ist aber ebensogut méglich,
daB die Mutter den Ausgangspunkt einer dominanten Erbfolge bilden,
die durch das Fehlen der Enkelkinder noch nicht ersichtlich ist.

Ahnliche Verhiltnisse bieten eine ganze Reihe von Stammbiumen.
Die Frage, dominant oder recessiv, mufl also streng genommen in
diesen Fallen offen gelassen werden. Nach dem Wahrscheinlichkeits-
verhaltnis 15 9%, (dominant) : 60 %, (recessiv) : 25 %, (unentschieden)
darf man annehmen, daf3 es sich bei der letzten Gruppe in den meisten
Fallen auch um recesssive Vererbung handelt. Als dominant mé&chte ich
jedenfalls nur dann einen Erbgang bezeichnen, wenn er allen Kriterien
dieses Vererbungsmodus voll entspricht.

Ordnet man sich nun die Stammbéume entsprechend ihrer Ver-
erbung und vergleicht man die klinischen Krankheitsbilder, so springt
sofort eine Tatsache deutlich in die Augen:

Die ,,dominanten’ Fdlle sind die leichteren, die ,,recessiven’ Félle
die schwereren Erkrankungsformen.

Die meisten Falle mit dominantem Erbgang sind ,,reine** oder doch
jedenfalls annihernd reine Félle von hereditirer spastischer Spinal-
paralyse, die schweren Erkrankungsformen, die sich nach Schaffer
auf kombinierte Segmente oder ubiquitir ausbreiten, jene Fille, die
mit Idiotie, Augenmuskellihmungen und Sehstérungen einhergehen,
zeigen simtlich rezessive Vererbung.

Siemens (1. c. S.121) hebt hervor, daB die dominanten Leiden im
allgemeinen einen milderen Verlauf zeigen miissen als die rezessiven.
Unser Befund ist also eine praktische Bestatigung dieser Ansicht.

Die Therapie erblicher Krankheiten ist ein Gebiet, das noch bis
vor gar nicht langer Zeit in volliges Dunkel gehiillt war. Erst der Be-
griff der Elektion und der in ihr enthaltenen eliminatorischen und elek-
tiven Rassenhygiene ercffnete neue Wege. Wir werden nie ein idio-
pathisch bedingtes Leiden heilen konnen; wir konnen aber fir die
Zukunft sorgen, indem wir das Krankhafte ausmerzen (Sterilisation)
und fiir die Férderung und Vermehrung des Gesunden sorgen. Ob die
erste Forderung mit Erfolg durchgefithrt werden kann, wird erst das grofe



516 F. W. Bremer: Klinischer und erbbiologischer Beitrag zur

amerikanische Experiment, das eben erst begonnen hat, zeigen. Die
deutschen FErbbiologen stehen fast geschlossen auf dem Boden der
elektiven Rassenhygiene, deren Begriff man vielleicht am besten mit
der Bezeichnung Volkserziehung umfaft.

Fiir unser Krankheitsgebiet ergeben sich unter diesem Gesichts-
punkt Leitsitze, deren Wichtigkeit nicht scharf genug betont werden
kann:

1. Die erbhygienische Eheberatung hat dafiir zu sorgen, dafl in
Familien, in denen Heredodegenerationen vorkommen (auch oder
gerade besonders, wenn es sich um vereinzelte Fille handelt), Ver-
wandtenehen unter allen Umstéinden verhindert werden.

2. Besteht in einer Familie eine Heredodegeneration mit domi-
nanter Vererbung, so sind Ehen kranker Mitglieder zu verhindern,
denn die Nachkommenschaft wird aller Wahrscheinlichkeit nach zur
Hilfte krank werden.

3. Gesunde Mitglieder einer Familie mit noch so schwerer Heredo-
degeneration von deutlich dominanter Vererbung diirfen getrost hei-
raten. Sie sind nicht ,,belastet” und ihre Nachkommen werden von
dem Erbleiden befreit sein.
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