
(Aus der GSttinger Univ.-Klinik Itir psychische und ~'ervenkrankheiten [Direktor: 
Geh.-R. E. Schultze].) 

Klinischer und erbbiologischer Beitrag zur Lehre yon den 
Heredodegenerationen des Nervensystems. 

Von 

Dr. reed. Friedrich Wi]h. Bremer, 
Assistenzarzt der Klinik. 

Mit 1 Textabbildung. 

(Eingegangen am 4. Jlai  1922.) 

(Jberblickt m~n den noch nicht allzulangen Weg, den die Erkennt- 
his der erblichen ~Tervenkrankheiten genommen hat, seitdem Friedreich, 
Charcot, Erb, St~'i~mpell und viele andere in den letzten Jahrzehnten 
des vorigen Jahrhunderts den Blick in diese neue t~ichtung lenkten, 
so wird einem klar, daft der Weg desto miihevol]er, die Materie desto 
undurchsichtiger und verwickelter wird, je welter man vorzudringen 
meint. W~hrend sich eine l~eihe der damals gezeichneten Krankheits- 
bilder auch heute noch klinisch und pathologisch-anatomisch mehr 
oder weniger scharf umgrenzen lgftt, wie die _Friedreichsche Krankheit  
und die grofte Gruppe der hereditgr-familigren Muskelatrophien (obwohl 
die Reihe der ,,atypischen Fi~lle" auch hier stetig zunimmt), so sind es 
vor allem die tteredodegenerationen, bei denen das spastische Syndrom 
im Vordergrund steht, welche in ihrer Buntfarbigkeit auch heute noch' 
verwirrend erscheinen. 

Als Stri~mpell im Jahre 1886 als erster das Bild der hereditgren 
spastischen Spinalparalyse beschrieb, folgten bald nacheinander so 
iibereinstimmende Mitteilungen, daft die hereditiire spastische Spinal- 
paralyse in ihrer Symptomenreinheit fast als Krankheit  sui generis 
erschien. (Erb, Melotti-Cantalamessa, Lorrain, Souques un4 andere). 
Ungef~hr gleichzeitig aber wurde yon Fgllen berichtet, die das Krank- 
heitsbfld durchaus nicht rein boten, sondern bei denen andere, zere- 
brale und spinale Symptome hinzutraten (Tooth, Bernhard, KraHt-Ebing , 
Higier, Ho//mann und andere). Ferner entstanden Schwierigkeiten 
bei der Abgrenzung gegeniiber den spastischen Diplegien exogenen 
Ursprungs, weiterhin gegeniiber den yon .Marie, Freund, Sachs, Feer und 
Gowers aufgestellten ,,famili~ren zerebralen Dip]egien", und es blieb 
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oft  dem Gesehmaek der  Au to ren  vorbehMten,  weleher Gruppe  sie ihren 
Fa l l  zuzghlen wolRen. So l iest  man  immer  wieder,  dal~ die Auto ren  
durehaus  n icht  einig waren,  ob sie ihre versehiedenen Fgl le  zur  spa- 
s t ischen Spina lpara lyse ,  zur zerebra len  Diplegie,  zur muRip len  8klerose,  
z u r  amyot roph i schen  LaterMsklerose usw. zuzghlen sollten. Ja ,  auf 
G r u n d  i rgendwelcher  neuen Beobach tungen  wurden neue Krankhe i t s -  
bi lder  aufgestel l t ,  die aber  in der  Folgezei t  unbes tg t ig t  blieben. 

Fall 1: Familie Sonntagl): 

Nachkommenta/el der Familie Sonntag. 
P = Proband ? 
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Da war es 1896 das  Verdienst  Jendrassiks, dab  er sich auf eine h6here 
W a r t e  stel l te  und in den Gesamtbegr i f f :  Heredodegenera t ionen  Mle die 
mannigfaehen  Beobachtungen,  die ein reeht  uni ibersieht l iches Mosaik- 
b i ld  dars te l l ten ,  aufnahm.  Er  glaubte ,  daft eine Ein te i lung  naeh rein 
p a t h o l o g i s e h - a n a t o m i s e h e n  Ges ieh tspunkten  (Londe, Higier und  an- 
dere)  vorlgufig unm6glieh sei, daft man  vie lmehr  nur  die auffMlendsten 
kl inischen S y m p t o m e  zur Klass i f iz ierung heranziehen kann.  

Es muft auffallen, wie langsam sieh Jendrassiks Ste l lungnahme dureh- 
setzte,  wie les t  auch spiiter noch die Autoren  an ihrem Rubriz ierungs-  

1) Die Familiennumen sind fingiert. 
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bedfirfnis festhielten, das ja wissenschaftlich durchaus berechtigt  und  

nati ir l ich ist, aber doch einem so var iablen und  - -  auch heute noch - -  
dun lden  Gebiet  gegenfiber, wie es die grofte Gruppe der Heredodegene- 
ra t ion  ist, versagen mull.  Der Weg, der uns  welter br ingt ,  ist noch der- 
selbe, auf den uns  Erb (1894) wies : ,,Es ~ r d  zun~ichst darauf  ankommen,  
noch mehr derartige Beobachtungen zu sammeln  und  zu publizieren 
u n d  d a n n  wird es eine dankbare  Aufgabe sein, alle die verschiedenen 
Formen  und  Gruppen der ,herediti~ren' und  ,familii~ren' Nervenkrankhe i t en  
e inmal  zusammenzustel len,  krit isch zu sichten und  genauer zu ldassi- 
fizieren". Diesem Zwecke soll meine Arbei t  dienen. 

I n  der GSttinger Kl in ik  ffir psychische und  Nervenkrankhe i ten  kamen  
in  der letzten Zeit zwei Famil ien  mi t  ausgesprochenen Heredodegene- 

ra t ionen  des Nervensystems zur Beobachtung.  

Erl~uterung zur Xaehkommentafeh Probanden: F~ille 2N'r. 24 und Nr. 25. 
ad 1. HSherer Offizier, wegen Tapferkeit geadelt, ohne Nachkommen ge- 

storben. 
ad 2. HSherer Offizier, ohne Naehkommen gestorben. 
ad 3. Frau S. bekam angeblich mit etwa 35 Jahren auf die Naehrieht hin, 

dal~ ihr Mann, Hauptmann S., im Felde (1814) gefallen sei, einen ,,Nervenschoek" 
und behielt eine ,,Nervenstarre" zuriiek. Zwei Monate sp~ter gebar sie ihr drittes 
Kind (Nr. 6). ])as Todesjahr war nieht genauer zn ermitteln. (Mitgeteilt yon 
Nr. 13.) 

ad 4. H6herer Beamter, gesund. Sgmtliehe Nachkommen gesnnd. 
ad 5. Offizier, gesund. 
ad 6. HSherer Beamter, konnte seit friihester Jugend schlecht gehen, ging 

nur an Kriieken; mit 68 Jahren gestorbem Das Leiden soll sich im Laufe des 
Lebens wenig verschlechtert haben. 

ad 7. Universit~itsprofessor. 
ad 8, 9, 10. Frfih an Tuberkulose gestorben. 
ad 11. Frgulein S., gesund, mit 60 Jahren gestorben. 
ad 12. Frgulein S., 82 Jahre alt. Untersucht am 13. Juli 1921. 
Vorgeschichte: :Pat. geh'~ seit friihester Jugend sehr miihsam. Eine wesent- 

liche Versehlechternng ist ihr nicht aufgefallen. Seit 10 Jahren macht ihr aller, 
dings das Gehen mehr Mfihe als fl'iiher (Senium?). 

Be/und: Fiir ihr Alter kSrperlich ganz rtistige Dame. Sie kann sieh nur fort- 
bewegen, wenn sie untersttitzt wird. Schon beim Gehen sind deutliche Spasmen 
siehtlich bemerkbar. Gehirnnerven vSllig frei. Obere Extremit~ten ohne jede 
StSrung. Reflexe normal. Kniereflexe gesteigert. Achillesreflexe schwach. 
Babinski reehts und links positiv. Sensibilit~t vSllig normal. Pat. ist psychiseh 
recht abgestumpft. Erst nach l~ngerer Zeit wird sie lebhafter und erz~hlt, dab 
dig Familienkrankheit das Ungliick ihrer Familie ist. Auf ihre Voffahren ist sie 
rech'~ stolz. Mit Kummer beobachtet sie, dai~ die ~-achkommenschaft sozia[ 
immer tiefer sinkt. Das ,,Verbrechen" ihrer Groi~niehte (s. u.) ist ihr ftirch- 
terlich. 

ad 13. Kau~mann, konnte skit frtihester Jugend sehlecht gehen, benutzte 
aber keine Kriicken. Mit 51 Jahren gestorben. 

ad 14. HSherer Beamter. 
ad 15. Frau T., 57 Jahre alt, verheiratet mit mittlerem :Beamten, der vSllig 

gesund sein soll. Untersucht am 13. Juli 1921. 
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Vorgeschichte: Seit friihester Jugend hat  sie einen ,,sehweren Gang". Ihre 
Mutter hat  ihr erz~hlt, dab sie zur riehtigen Zeit laufen lernte, dab sie abet yon 
vornherein, ebenso wie ihre Sehwester ,,watsehelte". Wesentlieh verschlimmert 
hat  sieh das Leiden nieht, wenn es ihr aueh manehmal im Leben so sehien. ,,Ira 
ganzen ist es immer dasselbe." 

Be]unch Gesund aussehende Frau. Gehirnnerven vSllig frei. Obere Extremit~it 
ohne jede StSrung. Reflexe normal. Kniereflexe lebhaft. Aehillesreflexe vorhan- 
den. Babinski reehts und links positiv. Geringe, aber deutliehe Spasmen bei 
passiven Bewegungen. Der Gang ist watsehelnd. Pat. geht auf den Zehenballen. 
Sensibilit~t vSllig normal. Psyehiseh: Intelligenz mi~13ig, im iibrigen ohne be- 
sonderen Befund. 

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

ad 17. Herr S., mit 48 Jahren an Pneumonie gestorben. ,,Hmnloelte und 
watsehelte" seit frtihester Jugend. 

ad 18. Frau V., gesund, 27 Jahre alt, verheiratet. Keine Kinder. 
ad 19. Herr T., Seemann, 26 Jahre alt. Untersueht am 10. Mi~rz 1921. Be- 

fund kri~ftiger K6rperbau. Nenrologiseher Befund normal. Keine Spasmen, kein 
Babinski. Der Gang ist etwas schwerf~llig. Herr T. sagt, das ki~me yon seinem 
Seemannsberuf. Psyehiseh: Intelligenz m~Big, sonst normal. 

ad 20. Zwillinge, naeh 24 Stunden gestorben. 
ad 21. Mit 5 Jahren an Seharlaeh 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 Pneumonia gestorben. 
ad 24. Frl. B. T., 18 Jahre alt. Untersucht am 12. Mgrz 1921. 
Vorffeschiehte: Seit dem 1. Lebensjahr bestehen bei ihr Gehs~Srungen, die sich 

in der Folgezeit kaum versehlimmerten. Die St6rung war bei ihr yon jeher ge- 
ringer als bei der Sehwester (s. Nr. 25). In der Schule lernte sie basset als jane. 
Erste Menstruation mit 13 Jahren. 

Be/and: Mittelgrol~es, kr~iftiges M~dehen. Lordose angedeutet. Der Gang ist, 
wenn auch besser als bei A. T. (Nr. 25), so doeh erheblieh gestSrt. Sie bringt die 
Beine nnr mtihsam voran, der OberkSrper wiegt in den Htiften hin und her. Die 
Fiige werden nut mit  den Zehenballen aufgesetzt. 

Gehirnnerven ohne jade StSrung. Die Spraehe ist flieBend. Die Arme sind 
vSllig frei. Bauehdeekenreflexe beiderseits in normaler St~rke vorhanden. Knie- 
reflexe beiderseits gesteigert. Aehillesreflexe beiderseits vorhanden. Babinski 
rechts nnd links positiv. Die :FiiBe stehen in geringer Equinovarusstellung. Es 
bestehen ausgesproehene Spasmen beider Beine bei passiven and aktiven Be- 
wegungen. Keine Ataxie. Hunt- and Tiefensensibilit~Lt aueh hier vSllig normal. 

Die elektrische Untersuehung ergibt ein normales Resultat. Der Blutstatus 
zeigt einen Lymphoeytenwert yon 35~o. 

In  psyehischer Beziehung fi~llt eine gewisse Reizbarkeit und ein etwas eigen- 
sinniges Wesen auf. 

Nachuntersuehung am 12. Januar  1922. Keine _~ndertmg. 
ad 25. Fri~ulein A. T., 16 Jahre alt, wurde am 25. Januar  i92i  in die Klinik 

aufgenommen. 
Vorgeschichte: Die Geburt war normal. Die ersten StSrungen zeigteu sieh 

naeh Angabe der Mutter naeh 1 Jahr,  als Pat. gehen wollte, lhr  Gang war sehlep- 
pend, und watschelnd. Er  versehleehterte sich, wenn iiberhaupt, nut  sehr lung- 
sam. Die Mutter gibt an, der Zustand wiire seit dem 1. Lebensjahr ,,so sehlimm 
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gewesen wie h.eute". PaL. muftte yon jeher einen Stock benutzen. In der Schule 
lernte sie nur sehr mgBig. Mehrfach ist sic ohne sonderlichen Erfolg operiert 
worden, urn die enorme Steifigkeit der Beine zu beheben (Tenotomic und Sto//el- 
sche Operation). Von Jugend auf war Pat. wenig vertriiglich, launisch und reiz- 
bar. Mit 111/2 Jahren erste Menstruation. Mit 15 aahren infizierte sie sich venerisch 
(Gonorrh0e and Lnes), wurdc mit Salvarsan und Unguentum cinereum behandelt. 
Seit 5 Monarch fiihlt sic sich schwanger, seit 3 Woehcn besteht rechtsseitige Ge- 
sichtslghmung. 

Be/and: Mittelgroftes Mgdchen in gqltem Erniihrungszustande. Muskulatur 
gut entwickelt. Keine sichtbaren Atrophien. Ausgesprochene Lordose der Lenden- 
wirbelsaule. Pat. ist gravide im 7. Monat. An der Obcrlippe auffallende ge- 
sehwiirige Vorbuckelung (Primgraffckt). Im Reizserum lassen sich viele Spiro- 
ehgten naehweisen (Dunkelfeldprgparat). 

Pat. geht an zwei St5cken and kann sick nur gufterst miihsam fortbewegen. 
Der OberkSrper wird beim Gehen kin- und hcrgeworfen, so daft der Eindruck 
eines watschelnden Ganges entsteht. Pat. geht nnr auf den Zehenballen, die Kniee 
sind dabei leicht eingeknickt. Es wird ihr sichtlich schwer, ein Bein vor2 das 
andere zu bringen. 

Pupillenreaktion, Visus, Augenhintergrund und Augenbewegungen normal. 
Spraehe ungestSrt. Es besteht reehtsseitige pel~phere Facialisparese. Zunge, 
Gaumensegel, Z~kne normal. Keinerlei DegeneraLionszeichen. 

Obere Extremit/~t: Radiusperiost-, Triceps- and Bicepsreflex r. n. 1. in nor- 
ma]er St/~rke auslSsbar. Keine Spasmcn, keine Ataxie, kein Intentionstremor. 
Innere Organe o. B. Bauchdeckenreflexe nicht zu prtifen (Gravidit/it). 

Untere Extremiti~t: Kniereflexe beidcrseits gesteigert. Aehillesrefiexe beidcr- 
seits vorhanden. Babinski, Oppenheim, Rossolimo beiderseits positiv. Die Fiifte 
stehen in Equinovarusstellung. Dorsalflexion ist nur in sehr geringem Mafte mSg- 
lick. Es bestehen auf beiden Seiten sehr starke Spasmen. Keine dcutlichen 
Atrophien, wenn aueh beide Unterschenkel recht mager sind, Keine Ataxie. Die 
Tiefen- and Oberfliichensensibilitgt ist bei genauster Priifung in allen Qualitgten 
normal. 

Die clektrische Untersuchung ergab, daft die Nerven und Muskeln faradiseh 
wie galvanisch in normaler Weise erregbar sind. 

Die Lumbalpunktion crgab keincn crhShten Druck, aber pathologisehe Werte 
der iibrigen Reaktionen (Nonne positiv, Zelten 76: 3, Wassermann positiv). Die 
WaR im Blut war ebenfalls positiv. 

Der Blutstatus ergab Vermehrung der Lymphocyten auf 44%. 
Psychische Untersuchung: Es bestcht ausgesprochene Imbezillititt. Pat. 

steht ihrem Zustande recht gleiehgiiltig gegenfiber, zeigt racist eine plumpe Eu- 
phoric; plStzlieh abet wird sic launisch und reizbar, so daft sic bald bei allen Mit- 
kranken sehr unbeliebt ist. Sic drangsaliert das Pflegepcrsonai. Ihr Urteilsver- 
m5gen besonders auf ethischem Gebiet ist recht mangelhaft. 

Im April 1921 Geburt eines ausgetragenen Knaben (untersueht Juli 1921), 
der keine Zeiehen einer connatalen Lues zeigt. Seine Entwicklung ]iiftt bis heute 
niehts Abnormes erkennen. 

Ira Juli 1921 hSrte ieh zufgllig, daft Pat. sich allabcndlich in einem Car6 ihrer 
Heimatstadt yon einem herumvagabundierenden Hypnotiseur ,,behandeln" lgftt. 

�9 Nachuntersuchung 15I. 1922: Keine _~nderung. Der Gang ist genau so 
miihsam wie vorher. Es wird die FOrstersche Operation (Durchsehneidung der 
hinteren YVurzeln) in Erwiignng 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. 
,,Ging yon Jugend auf schwer", war aber trotz seines Leidens im Felde. 
ad 29. Herr S., 29 Jahre alt, angeblich gesund. 
ad 30. Frau W., ~etzgersgattin, 27 Jahre alt. Sell das Leiden in leiehter 

Form seit frtihester Jugend haben. 
ad 31. Herr S., 24: Jahre alt, gesund. 
ad 32. Frl. S., 21 J~hre alt, hat seit frtihester Kindheit einen watschelnden 

Gang. 
ad 33. Frl. B. S., 20 Jahre alt, Verkguferin, Untersuehung am 10. Mgrz 1921. 
Vorgeschichte: Soweit sieh Pat. erinnern kann, konnte sie schleeht gehen. 

Allmghlieh geringe Versehleehterung. Vet 1 Jahr  umrde sie an beiden FtiBen 
operiert (Tenotonie). Seitdem kann sie viel besser gehen. 

Be/und: Krgftiges Mgdchen. Der Gang ist leicht watscheInd. Man sieht, 
dal~ das Gehen ihr Mfihe macht. Gehirnnerven und obere Extremiti i t  vSllig frei. 
Kniereflexe lebhaft, nieht gesteigert. Aehillesreflex sehwer auslSsbar. Babinski 
beiderseits positiv. Es bestehen geringe Spasmen bei passiven Bewegungen. 
Sensibilitgt vSllig o. B. Elektrisehe Untersuehung: Normales I~esultat. 

Die psychische Untersuchung ergibt eine ausreichende Intel]igenz und gutes 
Urteils- und BegriffsvermSgen. 

ad 34. Gesundes, 17 Jahre altes Mgdchen. 
ad 35. 15 Jahre alter Knabe, sell seit frtihester Jugend nut sehwerfgllig und 

mtihsam gehen kSnnen. 
ad 36. 13jghriger Knabe O.S. Untersuchung am 10. Mgrz 1921. 
Vorgeschichte: Seit friihester Kindheit geht Pat. etwas m~ihsam, soil aber 

sein Leiden unterdrticken kSnnen, sobald er sich beobachtet fiihlt. 
Be/und: Etwas sehmiichtiger Junge. Der Gang ist wechselnd: Oft merkt 

man ihm niehts an, oft hat  der Gang den typisehen watsehelnden Charakter wie 
bei der Sehwester. Equinovarusstellnng ist am linken Full angedeutet. Gehirn- 
nerven und Arme o.B.  Kniere~lexe beiderseits vorhanden. Babinski beiderseits 
positiv. Sensibilitgt o. B. 

Fall 2. Familie i]/[ontag. 
Nachl~ommenta]el t) der Familie Moniag.. 

P = Proband 
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1) Bei der Zussmmenstellung der Igachkommentafel hat  mich Herr I<~'eis~rzt. 
Dr. Berne]eld-Helmstedt in freundlicher Weise unterstfitzt. Auch an dieser Stelle 
mSchte ich ihm hierffir danken. 
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Die psyehische Untersuchung ergibt einen der Altersstufe entsprechenden 
normalen Befimd. Der Blutstatus ergibt einen Lymphoeytenwert yon 49% . 

ad 37. 12ji~hriges, angeblich gesundes M~dehen. 
ad 38. 2 Monate alter, unehelieh geborener Knabe. Bisher normale Ent-  

wicklung. 
ad 39. 2ji~hriger Knabe. Die Entwieklung war his etwa zum 1. Lebensjahr 

normal. Um diese Zeit begann er zu laufen. Dabei f ie lder  Mutter, zun~chst nur  
selten, spi~ter aber immer 5fter auf, dab der Junge beim Gehen watschelt und die 
Beine nur schwerfitllig voranbringt. Die Mutter macht sich, da sie das Erbleiden 
der Familie genau kennt, deswegen groBe Sorge. (Leider war eine Untersuchung 
aus i~uBeren Griinden nieht mSglieh.) 

ad 40. 2 Knaben (5 und 3 Jahre alt), angeblich vOllig gesund. 
ad 41. In  frfihester gugend an Kr~mpfen gestorben. 
Erl~uterung zur Nachkommentafel. Probanden: F~lle Nr. 10 und 11. 
ad 1. Herr M., der ~lteste Bruder yon ftinf kranken Geschwistern. Mit 

68 Jahren an Pneumonie gestorben. Die Eltern sollen vSllig gesund und nieht 
blutsverwandt gewesen sein. Seit dem 30. Lebensjahr soll er nur schlecht und 
mtihsam haben gehen kSrmen. 

ad 2. Herr M., 63j~hriger pensionierter Chausseew~rter. Mit ungef~hr 
40 Jahren stellten sich ,,Lis an den t t~nden" ein, die immer 
mehr zunahmen, so dab er mit 53 Jahren pensioniert werden mul~te. War zweimal 
verheiratet. Seine Naehkommen sind bis jetzt  gesund. 

ad 3. Frau Z., mit 60 Jahren an Unterleibskrebs gestorben. Sie konnte 
angeblich ebenfalls nut  mtthsam gehen mad schlecht zufassen, doeh war bei ihr 
das Leiden weniger ausgeprS~gt als bei ihrem Bruder. In  den letzten Jahren 
nahm die LSohmung der HS~nde zu, so dab sie nichts mehr halten konnte. Ihre 
drei Kinder sind si~mtlieh 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 soil. Im tibrigen sol[ sie keine StSrungen geboten haben. 
Die Sprache soll fliel~end gewesen sein. , ,Ihrem Kopf hat  man nichts angemerkt, 
auch den Armen nieht." 

ad 5. A.M. Mit 50 Jahren ira Winter auf der Landstral~e erfroren. Soll 
besonders sehlecht haben gehen k6nnen. (Seit wann, ist nieht zu ermitteln.} 
Seine Verwandten haben sich frfihzeitig yon ihm getrennt, da er ,,ein wtister 
Vagabund" war. 

ad 6. Herr M., soil das Familienleiden ebenfalls besitzen, soil sehr schleeht 
gehen kSnnen. 

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

ad 8. W.Z. ,  30 gahre. Seit mehreren Jahren sind reehter Arm und rechtes 
Bein ,,total verkriippelt". Die Muskulatur der reehten Hand sehwindet. Die Krank- 
heir schreitet fort. Z. ist verheiratet und hat  ein bisher gesundes Kind yon 3 Jahren. 

ad 9. P. Z. 26 Jahre alt. Beide Beine sind geli~hmt. (Seit wann, wurde 
nieht ermittelt.) �9 Die Krankheit soll zunehmen. Er ist kinderlos verheiratet. 

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

Vorgeschichte: Bis zu seinem 22. Jahr  war er vSllig gesund. ~Taeh einem 
sehweren Unfall (Deichselsto$ in die Magengegend) merkte er, dab er nicht mehr 
so gut gehen konnte wie frtiher. Seine Beine wurden steifer, aber nur ganz all- 
m~thlieh; gleichzeitig fiel ihm eine Abmagerung tier Waden auf. Vier Jahre nach 
dem Unfall liel~ auch die Kraft  der H~nde naeh, die t tandmuskeln sehwanden. 
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Ganz allm~hlich wurde auch die Sprache beschwerlich, hnmerhin waren die 
Symptome 8 Jahre naeh dem Unfall noch so wenig ausgepragt, dab man ihn 
wahrend des Krieges zum Milit~r einzog. Naeh 8 Wochen aber wllrde er als- 
,d. u." entlassen. ,,Das Kehrtmachen war mir unmSglieh." Danaeh verschlim- 
merte sieh das Leiden sehneller. 1917 wurde er invalide gesehrieben. Seit mehre- 

ren Jahren nimmt die Sehkraft 
ab. Seit 1906 ~st er verheiratet 
und hat zwei gesunde Kinder. 

Als ich die Familie in ihrem 
I-Ieimatdode aufsuchte, sagte mir 
die Frau, sie fiirchte sich so sehr, 
einen Jungen zu bekommen. 
,,Oenn die Ms werden in 
der l%mi]ie meines Mannes viet 
seltener und weniger schwer von 
der Familienkrankheit befallen 
a]s die M&nner," Pat. steht in 
einem recht schlechten Rule. Er 
mul~te wiederholt wegen Dieb- 
stahls usw. bestraft werden. 

Be]und: Etwas blasser Mann 
von proioortioniertem K6rperbau. 
Keine Degenerationszeichen. Ge- 
sichtsfarbe blai]. Starker Haar- 
wuchs, etwas unsteter Bliek. 
Grimassieren und Zwangs - 
lachen angedeutet. Die Sprache 
ist, besonders bei Erregung, lang- 
sam. Pat. sagt selbst, er spreehe 
dann wie ,,abgehackt '~ Der Gang 
ist gul3erst miihsam. Pat. hebt 
die Knie sehr hoch (Steppergang). 
]~r watschelt mit dem KSrper bin 
und her. Die Beine zeigen stets 
Uberkreuzungstendenz, weshalb 
l~at. tibertrieben breitbeinig geht. 

Es besteht weder Strabismus 
noeh Nystagmus. Ophthahno!o- 
giseher Befund: Beide Papillen 
sind auf der temporalen Seite 

Abb. 1. abgeblaBt. :Die Verf~rbung ist 
naeh dem Urteil der hiesigen Universit&tsaugenklinik als patho]ogisch aufzufassen. 

Obere Extremit&t: Es besteht eine ausgesprochene Atrophie der gesamten 
beiderseitigen Armmuskulatur. Die Atrophie nimmt distalw&rts zu und ist be- 
senders an den kleinen Handmuskeln ausgepriigt. Reehts sind die Atrophien 
starker als links. Der H~ndedruek ist sehr schwaeh. Mit dem Dynamometer 
driiekt er reehts 20, links 25 kg (normal: 60--120kg). Der l~adiusperiostreflex 
ist beiderseits schwaeh ausl6sbar. Kein Intentionstremor. Keine Ataxie. Der 
Muskeltonus erscheint leicht herabgesetzt. Die Bauehdeckenreflexe sind reehts 
und links in gleicher St~irke vorhanden. 

Untere Extremit&t: Deut|iche Atrophie beider Beine. Die Atrophien sind 
gleieh stark und nehmen distalw&rts zu unter besonderer Betei]igung der Mm. 
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gastrocnemii, peronei und interossei. Die Kniereflexe sind beiderseits leicht ge- 
steigert (in geringem ~aSe  yon der Tibiakante auslSsbar). Achillesreflexe sind 
beiderseits in normaler Stgrke vorhanden Babinski liel~ sich nicht auslSsen. Es 
bestehen leiehte, aber deut]iehe Spasmen bei passiver Bewegung. 

Sensibflit~t: Bei genauester Priifung in allen Qualit~iten normal. 
Elektrische Untersuehung: Farad. : Obere Extremitgt :  Die tdeinen Hand- 

muskeln (Thenar, Hypotbenar, Mm. interossei) sind nicbt erregbar. Die Unter- 
armmuskeln sind schwer erregbar. 

Untere Extremit~t:  Die Mm. peronei, rib. anter., ext. dig. commun, sind 
nicht erregbar, die Mm. gastrocnemii sind erst bei starken StrSmen erregbar. 

Galv.: Obere Extremitgt :  Deutliehe Eat~ der kleinen ttandmuskeln bei 10 
bis 15 MA. ASZ ist sti~rker als KSZ. 

Untere Extremit~t:  Mm. tib. ant., peronei und gastroenemii sind bei normalen 
StrSmen nicht erregbar, bei stgrkeren StrSmen effolgt Durehsehlag. 

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

ad 11. B.D. ,  30j~hriger Dreher. Untersueht am 14. ~Nov. 1921. 
fforgeschichte: Bis zum 7. Lebensjahre war Pat. stets gesund. Normale 

Kindheitsentwieklnng. Er  ternte zur reehten Zeit Laufen und Sprechen. Auf der 
Schule hat or gut gelernt. Mit 7 oder 8 Jahren hatte or Sehmerzen ira rechten 
Haeken, konnte aber wie die anderen Kinder laufen und spielen. ;Nach der Kon- 
firmation merkte er beim Gehen eine leiehte Ermiidung, die ganz allm~ihlich 
schlimmer wurde. Spgter arbeitete er zeitweilig als Krankenwgrter. Die Ober- 
schwester sagte ihm, die Arbeit sei flit ihn zu sehwer, er arbeite ,,nicht fix genug", 
Mit 25 Jahren l i t t  or an Riickensehmerzen, konnte aber seine Arbeit welter aus- 
fiihren. Ein Jahr  sp~ter (1917) wurde e~ zum Militias eingezogen, t t ier merkte er, 
dab ihm das Sprechen beschwerlieh fiel. Die Ausbildung wurde ibm sehwer, da er 
nicht so gut gehen konnte wie die anderen. Bei einem Marsche blieb er zuriick und 
muBte yon seinen Kameraden naeh Hause gefiihrt werden. Mehffach wurde er als 
Simulant und Hysteriker angesehen. Im Lazarett  warde er naeh der Kau/mann- 
sehen Methode behandelt. Sp~ter wurde sein Leiden als organiseh erkannt. Darauf- 
bin ~mrde er entlassen. Xach dem Xriege ist ihm keine wesentliche Verschlechte- 
rung aufgefallen. Er  kann heute noeh als Dreher arbeiten. Im Winter fgltt ihm 
die Arbeit sehwer, da ,,das rechte Bein und der rechte Arm so leicht absterben". 

Be]und: Kr~ftig gebauter Mann, Erni~hrungszustand m~l~ig. Die Gliedmal~en- 
muskulatur ist plastisch ausgebildet, nur f~llt eine leiehte Atrophie der kleinen 
Handmuskeln der rechten Hand auf; besonders betroffen ist der Thenar und 
tier M. interosseus I. Die elektrische Erregbarkeit dieser )~[uskeln ist nicht gestSrt. 
E s  besteht ticartiges Grimmassieren der Gesichtsmuskulatnr, das namentlich im 
Affekt auftritt,  bestehend in unregelm~iBigen und ungleiehm~l~igen, langsamen, 
krampfartigen Zuekungen im gesamten Gebiet des Facialis. Beim Sprechen ver- 
sti~rkt sich der Tic. Die Spraehe ist ldoBig, verlangsamt, schweff~llig, etwas 
explosiv. Es maeht ihm Miihe, die Silben auszusprechen. 

Geringer Strabismus eonvergens ohne Doppelbilder. Die Augenbewegungen 
sind frei. Beide Papillen erseheinen etwas verwaschen, namentlich rechts (yon 
augenfachiirztlicher Seite a]s Pseudoneuritis aufgefaBt.) 

Obere Extremit~t:  Die grobe Kraft  ist in beiden Armen herabgesetzt, be- 
sonders rechts. Der Radiusperiostreflex ist beiderseits aul~erordentlieh gesteigert. 
Spasmen sind bei passiven Bewegungen nicht naehweisbar. Keine Ataxie. Kein 
Intentionstremor. 

Innere Organe o .B.  Bauehdeckenreflexe beiderseits in normaler St~rke vor- 
handen. 

Archly ffir Psyohiatrie. Bd. 66. 32 
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Untere Extremit~t: Kniereflexe beiderseits ~norm gesteigert, AchiIlesreflexe 
beiderseits lebhaft. Deutlicher Ful~klonus. Ausgesprochener gekreuzter Adduc- 
torenreflex auf beiden Seiten. Babinski rechts und links positiv. Bei passiven 
Bewegungen sind deutliche Spasmen feststellbar, insbesondere bei brtisken Be- 
wegungen, w~hrend bei Wiederho]ung der Bewegung die Spannungen al]m~hlich 
ganz nachlassen. Die grobe Kraft ist beiderseits herabgesetzt. 

Der Gang trggt deutlich spastischen Charakter. Die Ful~spitzen schIeifen au~ 
dem Boden. Pat. geht ohne Unterstfitzung. Dentliche Equinovarusste]hmg 
der Ftil~e. 

Sensibilitat: Bertihrung, Schmerz- und Tiefenempfindung zeigen bei genauester 
Priifung keine StSrungen. Die Lumbalpnnktion ergab eine ]eichte Drucksteigerung 
(220 ram). Die iibrigen Werte waren normal. 

Psychischer Befund: Keine StSrung der InteUigenz, das Urteils- und Begriffs- 
vermSgen ist gut. 

Zusam~r~en[assung der ersten Beobachtung: In sechs Generationen 
einer Familie sind 16 Mitglieder, yon denen ich ffinf pers6nlich unter- 
suchen konnte, vermutlich an hereditgrer spastischer Spinalparalyse 
erkrankt. Es handelt sich urn die absolut reine Form dieser Erkrankung, 
wie sie yon Stritmpell als erstern beschrieben wurde. (s. u.). 

Zusammen]assung der zweiten Beobachtung: In zwei Generationen 
einer Familie sind neun Mitglieder, yon denen ich zwei pers6n]ich unter- 
suehen konnte, an der spastischen Form der Heredodegenerationen 
der Nervensysterns erkrankt, die kliniseh der amyotrophischen La- 
teralslderose nahe steht. 

Dis Idinische Stellung des Leidens ist bei Farnilie S. klar gegeben. 
Es handelt sich um die heredit~re spastisehe SpinalparMyse reinster 
Form im Sinne yon Stritmpell. Fal]t man den Begriff ,,rein" sehr eng, 
e~wa in der Forderung Erbs, der von dem Symptomenquartett :  Moto- 
rische Schwgche, Muskelspannungen, erh6hte Sehnenreflexe, Babinski 
spricht, so sind diese Fglle doch nicht so h~tufig, wie _Rhein 1916 annirnmt, 
der nicht weniger als 39 Fglle zusarnrnenste]It. Dobrochotow konnte drei 
Jahre vorher nur zwSlf Fglle verzeichnen. Bing stellte 1913 nur zehn 
F~lle zusarnmen, die das Attribut ,,rein" verdienten. 

Wir miissen uns klar rnachen, dal3 eine solche Zusarnrnenstellung 
nicht viel mehr als spielerischen Weft hat, da diese F~tlle weder ein 
klinisches noeh anatornisches Primat beanspruchen k6nnen, vielrnehr 
nur eine besondere Schattierung oder Spielart innerhalb der grol3en 
Gruppe der spastischen tIeredodegenerationen darstellen. Wir sehen 
bei den Heredodegenerationen immer wieder fliel3ende Ubergange; zu 
der reinen spastischen Paraparese treten Nystagrnus, Sehnervenatrophie, 
Spraehst6rungen, Muskelatrophien, hin nnd wieder sogar Sensibilit~tts- 
stSrungen in buntem Weehsel hinzu. DaB der Begriff ,,rein", wenn fiber- 
haupt, so hSehstens im klinisehen Sinne gebraueht werden kann, dab man 
anatomisch neben einer degenerierten Pyramidenbahn fast stets aueh Ver- 
~tnderungen in anderen Bahnen (Gollseher Strang, Kleinhirnseiten- 
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strangbahn) gefunden hat, wird unter anderen yon Bi~.g besonders 
betont. 

Das Bild wird bei allen untersuehten Patienten beherrseht dutch 
die spastisehe Starre der unteren Extremit~t. Diese tr i t t  nun in sehr 
versehiedener Intensitiit auf. Am sehwersten ist sie bei Pat. 25 ausge- 
bildet,wo sie einGehen fast unmSglieh maeht. Sensibilit&tsst6rungen fehlen 
v611ig, ebenso Atrophien oder ataktisehe Symptome. Die Gehirnnerven 
sind bei allen Patienten v611ig unbeteiligt. Die Arme sind ohne alle 
spastisehen Erseheinungen; Zielbewegungen werden sieher ausge- 
fithrt. " 

l'Jberbliekt man die Naehforsehungsergebnisse bei Familie S. so 
muB etwas ~uffMlen, worauf ieh besonderen Wert legen m6ehte, dai3 
n~mlieh parallel mit der Ausbreitung der Krankheit  fiber die Gene- 
rationen der Familie die soziale Stellnng der Naehkommensehaft yon 
Stufe zu Stufe sinkt. Die Vorfahren waren h6here 0ffiziere und Beamte, 
die heutige Generation steht in durehweg sozial reeht tiefen Lebens- 
stellungen. In eindrueksvoller Weise braehte dies die 82 j~hrige Pat. 12 
zum Ausdrnek, die ieh in ihrer Wohnnng untersuehen konnte. Sie 
wies anf die Bilder, Orden, Ehrenzeiehen und sonstigen Erinnerungs- 
stfieke ihrer verstorbenen Verwandten lain, die ihrem Altjungfern- 
zimmer Ms Sehmuek dienten und ihm den Lavendelhaueh vergangener 
Zeiten geben. Dann spraeh sie bitter yon der jfingsten Generation, 
bMlte die Faust  und sagte : ,,Das kommt alles nut  dureh das Familienleiden, 
das habe ieh in meinem langen Leben gut beobaehten k6nnen". Bei 
der heutigen Generation lieg sieh zum Teil eine deutliehe psyehisehe 
Minderwertigkeit feststellen. Die Patientinnen Nr. 24 und 25 zeigten 
ein auffMlend launiges, labiles und reizbares VerhMten. Bei der letzteren 
kann man yon ethiseher Minderwertigkeit spreehen. Ein Geffihl ffir 
ihre zum Teil selbstversehuldete trostlose Lage fehlte ihr v611ig, als sie mit 
ihrer sehweren spastisehen Paraparese, einer Gonorrhoe, einem luisehen 
Primiiraffekt an der Oberlippe, einer frfihluisehen Menigitis, einer 
peripheren Faeialislghmung, einer Graviditi~t im siebenten Monat 
und einer erhebliehen Imbe6illitg~t zu uns in die Klinik kam. Spi~ter 
seheute sie sieh nieht, woehenlang in einem car6 als , ,Patientin" eines 
Hypnotiseurs ,,aufzutreten". 

Die klinisehe Eingruppierung der zweiten Beobaehtung (Familie M.) 
ist ungleieh sehwieriger als die der ersten Familie. Zuniiehst ist die 
Versehiedenartigkeit der Untersuehungsbefunde bei den einzelnen 
Mitgliedern auffMlend. Wghrend bei Pat. 11 das Sl~astisehe Syndrom 
im Vordergrund steht und nut  leiehte, nieht degenerative Atro- 
phien der kleinen I-Iandmuskeln gefunden werden, springen bei seinem 
Bruder (Pat. 10) in erster Linie die ausgedehnten mit  EaR verbundenen 
Atrophien ins Auge. Hinter diesen treten die spastisehen Ersehei- 

32* 
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mmgen fast zm'fiek. Wir linden ferner nicht nur reine spinMe Symptome,  
sondern er t reten hier deutliche cerebrale Erscheinungen hinzu: ])as 
Grimmassieren, die langsame, abgehackte Sprechweise, der Strabismus 
bei Pat. 11. Interessant ist es, dab wir auch bei Pat. 10 wieder eine ghn- 
liehe Beobachtung in psychiseher Beziehung machen kSnnen wie bei 
Pat. 25 der ersten Familie. Wie bei jener hSren wir aueh bier yon aus- 
gesproehenen ethischen Defekten. 

Aueh bei der Familie M. ist die Ausbreitung der Krankheit  eine 
recht betrgchtliche. In  zwei Generationen sind neun Mitglieder er- 
krankt  von denen wir leider nur zwei untersuehen konnten. {fiber die 
Ascendenz der Familie lieft sich wenig erfahren; fiberhaupt war die 
Zusammenstel lung der Naehkommentafel  nicht leieht, da alle Familien- 
mitglieder auf tiefster sozialer Stufe stehen, zum Tell gar nieht wuftten, 
daft aufter ihnen noeh Blutsverwandte an dem Erbleiden erkrankt  
waren, oder jedenfalls daffir kein Interesse zeigten. 

Hervorheben mSehte ich, daft die Mgnner sgmtlieh sehwerer yon 
der Krankheit  befallen sind Ms die Frauen. Die Ehefrau des Pat. 10 
betonte mir gegenfiber mehrfaeh ihre Angst vor einer neuen Geburt, 
bei tier sie mSglicherweise einen Jungen bekommen kSnnte (siehe oben). 

Bei der Durchsieht der Literatur linden wit nicht Mlzu vide Fglle, 
die den unsrigen gleichen. InnerhMb der heute schon reeht erhebliehen 
Zahl von Ver6ffentliehungen fiber tteredodegenerationen mit  spasti- 
s chem Typus beanspruchen die Fglle, bei denen aufter dem spastisehen 
Syndrom Atrophien gefunden wurden, nut  einen kleinen Platz. Dobro- 
chotow faftte film Fglle in dieser Gruppe znsammen (Higier, Bischo//, 
Holmes, Seeligmiiller, Testi). 

Es sei mir gestattet  diese und andere Mitteilungen kurz zu referieren., 
Ein Fall den J. Ho]]mann 1) besehreibt, ist so eigenartig, daft der 

Autor nicht glaubt, ihn in eine der bekannten Krankheitsgruppen ein- 
reihen zu kSnnen. Vier Geschwister leiden an Schwachsinn, erschwerter 
Spraehe und athetoiden Bewegungen. Die Krankheit  begann im 4. bis 
6. Lebensjahr. Die Sehnenreflexe, zum Tefl aueh der oberen Extremit~t ,  
sind gesteigert, dabei besteht zum Teil Muskell~hmung, in allen vier 
Fgllen ausgesproehene Atrophien an den versehiedensten Muskeln, 

O. Maas 2) beobaehtet zwei Geshwister (29j~hriger Bruder und 
2 6  ighrige Schwester), bei denen die Erkrankung im 13. und 12. Lebens- 
jahre begann. Bei beiden bestand spastische Parese der unteren Ex- 
tremitgten und sehr ersehwerte Spraehe. Bei dem Bruder gesellte sieh 
aufterdem eine ausgesproehene, die ganze Muskulatur befallende 
Atrophie hinzu. 

~) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 6, 150. 1895. 
~) Berl. klin. Wochenschr. 1904. 
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SeeligmiiIler 1) beschreibt den Befund bei vier yon sieben Geschwistern. 
Die Kinder erkrankten im ersten Lebensjahr und waren bei der Be- 
obachtung zehn, acht, sechs und ein Jahr  alt. In der Aseendenz bestand 
Blutsverwandtschaft. (Die Grol~eltern waren Geschwisterldnder~). Bei 
allen vier bestanden Atrophien neben starken Contraeturen, erhShten 
Sehnenreflexen und ersehwerter Spraehe. 

In  der grol]en Reihe der yon Jendrassi/c verSffentliehten eigen- 
artigen , ,Ubergangsformen" sind es zwei Beobaehtungen, die der 
unsrigen gleichen. Kollarits2), der beide F~l]e besonders hervorhebt, 
konnte im ersten Fall histologisehe Untersuehungen anstellen (s. unten). 
Bei der Familie Seh. (fiinf Kranke) land Jendrass~k Verkiirzung und 
Atrophie der Muskeln, aul~erdem spastisehe Symptome, Tremor, er- 
schwerte Spraehe, herabgesetzte Inte]ligenz und Nystagmus. D ie  
beiden Briider N. (Beobaehtung VII)  zeigten neben zum Tell gestei- 
gerten Sehnenreflexen, Muskelatrophien, starke Deformation der Fiil~e~ 
Kyphoskoliose, SpraehstSrungen, Tremor. 

Interessant ist der Fall von HigierS). Bei vier Geschwistern finder 
sieh ausgesprochene Starre der unteren Extremit~it. Zu ihr gesellten 
sieh sparer aueh St5rungen an den Armen, Zittern, Schwgehegefiihl, 
aufterdem zum Teil Ataxie. Hinzu kamen cerebrate Symptome,  Brady- 
lalie, Neigung zum Versehlueken, Nystagmus, Optieusatrophie. Bei 
einer der Patientinnen linden wir nun aul3erdem ausgesprochene Mus~ 
kelatrophie an den Armen, in leiehtem Grade auch am Schultergiirtel; 
ebenso bestehen Atrophien am Ober- und Untersehenkel. Die elek- 
trische Erregbarkeit  war quant i ta t iv  herabgesetzt, aber nicht quali tat iv 
gestSrt. Die mannigfaehsten Symptome verteilen sieh also wahllos zwisehen 
vier Sehwestern, und es mul~ dem Leser fiberlassen bleiben, ob er den 
Fall zur eerebralen Diplegie, zur spastischen Spinalparalyse, zur Fried- 
reich sehen Ataxie oder amyotrophisehen Lateralsklerose reehnen will. 

M. Hof/mann ~) beschreibt einen interessanten Stammbaum. Aucher far/d 
Atrophie der kleinen Handmuskeln bei seinen Patienten, die im fibrigen hSchst 
komplizierte Krankheitsbilder boten, wie sie in ganz ~h~alicher Form Higier, 
J. HoMmann und v. Malaisd beschrieben. 

Die yon Testi "5) beschriebenen Geschwister zeigen nebcn Atroph~en ausge- 
sprochene spastisehe Starre der unteren Extreraitgt, Intentionstremor und 
Nystagmus. 

Holmes 6) beschreibt 2 F~lle, bei denen sich zunachst spastisehe Symptome 
einstellten. Sp~iter gesellten sich Atrophien der Muskeln, besonders der kleinen 
Handmuskeln hinzu. Die clektrische Erregbarkeit war tefls er]oschen, teils ver- 

1) Dtseh. reed. Wochenschr. 1876, l~r. 16/17. 
~) Dtseh. Zeitsehr. f. I~ervenheflk. 30, 293. 1906. 
3) Dtseh. Zeitschr. f. Nervenheflk. 9. 1896. 
4) Inaug.-Diss. Kie] 1916. 
s) Cit. n. Rhein, Journ. of nerv. and ment. dis. 44. 1916. 
6) Rev. of neur. and psych. Edinburg 1905. 
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gndert (EAR). Die Spraehe wurde bei den glteren Gesehmstern besehwerliem 
Es bestand Zwangsmimik. 

Gee 1) beschreibt das KranMmitsbild von 3 Fallen (Vater, Tochter, Sohn). 
Bei den ersten beiden kormten auger dem spastisehen Syndrom ein Mnskelschwund, 
beim Vater am M. rib. ant., bei der Tochter an den kleinen Handmuskelu fest- 
gestelIt werden. Die elektrische Erregbarkeit war teils quantitativ herabgesetzt, 
teils normal. 

Hochhaus 2) sprieht bei der Besehreibung seines 3. Falles - -  a]le 3 Falle (Ge- 
schwister) zeigten im iibrigen reinste spastisehe Spinalparalyse - -  yon leiehter 
Atrophie der Unterschenkelmuskulatur. 

Rhein a) erwahnt in seinem Sammelreferat noch einen Fall yon be~nnender 
Muskelatrophie bei Pelizzi und Chugunow. 

Die Beobachtung yon Philip ~) ist auch erbbiologisch yon Int.eresse: Bei drei 
yon neun Geschwistern linden wir ausgesprochene Pseudohypertrophie, besonders 
der Waden, bei einem vierten besteht typische spastische Spinalparalyse, an wel- 
eher auch der Vat er leidet. Zwei Verwandte der Mutter leiden an Pseudohyper- 
trophie. In einer Generation treffen sich also zwei Erbkranldaeiten aus v~ter- 
licher und mtitterlicher Linie. 

Eine Zusammens te l lung  dieser F~lle, bei denen sich spast ische und  
amyot rop i sche  S y m p t o m e  mischen,  whre irreffihrend, wenn m a n  n icht  
erw~hnen wiirde, d a b  sich ebensoleicht  Fa.lle aus der  L i t e r a t u r  heraus-  
ziehen lassen, bei denen es sich um ganz andere  K o m b i n a t i o n e n  handel t .  
Wir  f inden l~bergangsformen zur Friedreichschen E r k r a n k u n g  in allen 
Abstufungen,  hSren yon FriedreichscherAtaxie, verbunden  mi t  Dys t roph ie  
(Bing, Bdiumlin), oder vc rbunden  mi t  spas t ischen S y m p t o m e n  (J. Ho//- 
mann, Higier, Sachs, Haushalter, Bouchard u. a.);  auch die 
Hercdoa tax ie  cerebelleuse is t  m i t  spast ischen S y m p t o m e n  kombin ie r t  
beschr ieben worden (Raymond et  Rose). Kollarits be ton t  besonders  
energisch, , ,dab es n icht  zweckmiigig ist,  die K o m b i n a t i o n  der  Pyra -  
midens t r angdegenera t ion  mi t  Muskela t rophie  zu e inem selbst~ndigen 
T y p u s  der  t I e redodegenera t ionen  der  Ne rvenkrankhe i t en  zu erheben" .  

Es bes teh t  also eine groBe sich schlieBende K e t t e  yon immer  neuen 
l~Ibergi~ngen, Kombina t ions fo rmen .  Wh" diirfen n icht  dem einzelnen 
Fa l l  den S tempel  des , , K r a n k h e i t s t y p u s "  aufdrficken. Jendrassik ha t  
durchaus  recht,  wenn er betont ,  dug die einzelnen K r a n k h e i t s t y p e n  in 
verschiedenen Yamil ien nahezu endlos vari ieren und  dab  man  fas t  ebenso 
viele Krankhe i t s fo rmen  beschreiben k5nnte ,  als es k ranke  Fami l i en  gibt .  

Beobach tungen  der  Art ,  dab  mi t  der  Heredodegenera t ion  auf soma- 
t ischem Gebiet  auch eine psychische Minderwertigkeit einhergeht ,  l inden 
wir in der  L i t e r a tu r  recht  h~ufig. Abgesehen von 5fter erwithntem 
Schwachsinn und mhl~iger Intel l igenz (Petizaeus, Merzbacher. Dresch- 
]eld, J. Ho//mann, Pribram, Haushalter. Bouehard. Bruns, v. Kra[/l- 

1) St. Barth. tIosp. I~ep. 25. 
2) Dtsch. Zeitsehr. f. Nervenheilk. 9, 291. 1896. 
a) Journ. of nerv. and ment. dis. 44, 1916. 
~) B'rai~ 1886. 8. 520. 
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Ebing, Ki~hn, Bischo][, Jendrassilc, Heine, Banzha], Achard und Fresson, 
v. Malaise, M. Ho]]mann, Rhein, Kooy, Reinhold) linden wit des 5fteren 
Angaben, die fast auf unsere Patientinnen 24 und 25 zutreffen kSnnten. 
Bei Higier h5ren wir yon launenhaftem Wesen, l~eizbarkeit, kindiseher 
Denkweise, Neigung zu lauten, nicht unterdrfickbaren Jml~erungen 
yon l~fihrung, Freude, Unzufriedenheit. Auch Good spricht yon stSr- 
rischem, launenhaftem Wesen. Nae] schildert mehrere Kinder als alt- 
klug und eigensinnig. Lorrain kann bei einer Patientin ethische Defekte 
feststellen. Man kSnnte hiervon einem geringsten Grade eortikaler 
Leistungsschw~che sprechen, die sich auf einem Gebiete kund tun mu~, 
das die verwickelsten Gedankenassoziationen erfordert, auf dem Gebiet 
tier Ethik. 

Die enorme Ausbreitung der Krankheit  fiber sechs Generationen 
gibt unserem ersten Fall ihr besonderes Geprage. Als ein unheim- 
lieher Gast begleitet die Erbkrankheit  die Descendenten einer Familie 
fiber mehr als ein Jahrhundert  hin. J.H.W.  Rhein hat in seinem 
Sammelreferat (family spastic paralysis) 1916 festgestellt, da{t sich die 
meisten Beobachtungen auf eine Generation erstrecken. In 23 Fallen 
hatte die Krankheit  zwei, in 4 F~llen 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 ffinf Gene- 
rationen. 

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

Die meisten bisher verSffentlichten Stammb~iume (100 in der Lite- 
ratur  niedergelegte Beobaehtungen habe ieh daraufhin untersucht), 
zeigen das Leiden nur bei wenigen Mitgliedern, o~t genug hSren wir nur 
yon einem erkrankten Familienmitglicd. (Morgan und Dresch]eld, 
Minlcowsl~i, Dd]~rine und Sottas, Donaggio, Friedmann, Stri~mpell, 
Ki~hn, Nae] und vide andere). In manchen FMlen hSren wir auch nichts 
fiber etwa gesunde Geschwister und sonst~ge Verwandte. 

Dutch die Arbeiten der letzten Jahre muB die Erkenntnis wachsen, 
wie wiehtig es ist, nicht nur etwas fiber die Kranken, sondern auch 
mSglichst viel fiber die gesunden Familienmitgliedcr zu effahren. Ein 
gro[ter Tell der frfiher verSffentliehten Stammbaume ist deshalb ffir 
eine wissenschaftliche, besonders erbbiologische (siehe unten) Verwertung 
nicht brauchbar, well er nur die erkrankten Mitglieder berfieksichtigt. 

Bemfihungen, die Ascendenz bei den Familien S. und M. noch weiter 
zu verfolgen, waren erfo]glos. Wohl fanden sich genealogische Auf- 
zeichnungen vor, doch fiber Gesundheit und Krankheit  der Voffabren 
lie~ sieh niehts effahren, noch viel weniger natfirlich fiber leichtere 
StSrungen, Nervosit~t, Entartungszeichen und dergleiehen, was immer- 
hin yon Wichtigkeit gewesen wars. Jendrassilc betont ja besonders, da~ 
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ma~a in derartigen Familien sehr h~ufig bei genauerer Untersuchung 
Entartungszeiehen mannigfacher Art antrifft. 

Reeht hgufig finder man bei der spastisehen Heredodegeneration 
BlutsverwandtschaJt in der Aseendenz. Unter I00 yon mir aus der 
Literatnr herausgezogenen Stammb~tumen konnte ieh allein zwanzigmal 
Konsanguiniti~t feststellen. Die meisten Autoren (Ms erster Erb), die 
unser Gebiet zusammenhgngender besproehen haben, weisen ansdriicklieh 
auf diese Erseheinung bin. In  der l~amilie S. lieBen sich trotz genauester 
Naehforsehung Verwandtenehen nicht feststellen. 

Der Beginn cler KranSheit lag bei siimtlichen Mitgliedern der Familie 
S. in ,,fr/ihestem Kindesalter". Die Pat. 15 gibt an, in den ersten 
Monaten niehts Abnormes bei ihren T6ehtern gemerkt zu haben. Als 
die Kinder aber zu laufen anfingen, fiel ihr die Steifigkeit beim Gehen 
auf. 

Von einer ,,Anteposition" des Leidens, auf die hinsiehtlieh der 
Heredodegenerationen besonders Kollarits aufmerksam maeht, ist 
wenig zu merken. Allerdings hat  Pat. 3 offenbar das Leiden erst in 
sp~teren Jahren bekommen, abet sehon yon ihrem Sohn (Pat. 6) wird 
beriehtet, dab er seit ,,frtihester Jugend" sehleeht gehen konnte. Der 
Beginn der Erkr~nkungen bei der Familie M. ist versehieden. Bei 
Pat. 11 hSren wir sehon yon leiehten Krankhei tssymptomen im siebenten 
Lebensjahr. Pat. 10 will erst im 27. Jahr  naeh einem Unfall erkrankt sein. 
Aueh d i e  anderen Familienmitglieder sind, soweit es sieh ermitteln 
lieB, in der Zeitspanne yore 20. his 40. Jahr  erkrankt. 

Die Literaturangaben fiber den Beginn der Krankhei t  lauten sehr ver- 
sehieden. Heute miissen wir annehmen, dal~ in der fiberwiegenden 
~lehrzahl aller F~lle die Erkrankung in frfiher Jugend manifest wird. 

J. Ho//mann nimmt  an, dal3 mehr als die Halfte der l~alle in der 
Zeit vom 1. bis 10. Lebensjahr beginnt; in die Zeit yore 1, bis 16. Lebens- 
jahr fallen naeh ibm gut dreiviertel Mler F~lle. Naeh dem 20. Lebens- 
jahr wird der Prozentsatz bedeutend geringer. (F~tlle Slriimpell, Vofl 
u . a . ) .  Andere Autoren drtieken sieh unbest immter aus. Ieh 
land bei den 100 yon mir gesammelten Beobaehtungen yon unzweifel- 
haft  spastiseher tteredodegenerationen (ira ganzen 264 EinzelfS~lle), 
den Beginn innerhalb des ersten Jahres in 27 o,/~), vom 1. bis 18. Jahr  
in 59 %, vom 18. bis 50. Jahr  in 11%.  In  ffinf Fallen begann die Er- 
krankung erst naeh dem 50. Jahr,  also in 2 - -3  }~ aller F~lle. 

Der ffir die Erbkrankheiten geforderte homochrone Beginn l~Bt sieh 
meist naehweisen, Ausnahmen yon der Regel sind abet reeht h~ufig. 
(Striimpell, Tooth, Melotti-Cantalamessa, Ki~hn, Biiumlein, Knoblauch, 
Jendrassilc, Reitter, M. Hoffmann.) Hier genfigt zum VerstS~ndnis 
nur die ~berlegung, dab es einen biologisehen Wesensunterschied 
z, wisehen Gesundheit und Krankheit  nieht gibt (Lenz), so dal~ eine 
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Erbkrankheit  nieht yon dem Moment des Siehtbarwerdens ,,beginnt", 
sondern sehon bei der Vermisehung der v~terliehen und mfitterlichen 
Erbmasse entsteht, dal~ es also ~uBeren Einflfissen mannigfacher Art 
vorbehalten bleibt, die Krankhei t  frfiher oder sparer zum Beginn, d. h. 
zum Siehtbarwerden zu bringen. 

Bei Pat. 10 und 11 der Familie M. hSren wir yon Unf~llen oder Stra- 
pazen, die das Leiden zum Ausbrueh gebracht oder versehlimmert haben. 
Auffallend h~ufig liest man yon Unf~llen maneher Art oder Krank-  
heiten, besonders infektiSser Natur, die das Signal zum Beginn der Er- 
krankung geben. Gewil] muB man hier das Kausa]it~tsbedfirfnis des 
Laien sehr in Betracht ziehen. In  sehr vielen F~llen ist aber der Beginn 
der Erscheinungen nach exogenen Ein~lfissen, besonders nach Infek- 
tionskrankheiten auffallend. In  der yon v. Malais~ beschriebenen Familie 
t ra ten die Erscheinungen bei sechs yon sieben kranken Geschwistern 
naeh fieberhaften Erkrankungen auf. _~hnliche Angaben linden wir 
bei Stri~mpell, Newmark, Souques, Tooth, v. KraJ]t-Ebing, Jendrassik, 
.Friedmann, Knoblaueh, Nael, Dobroehotow, Achard und Fresson, Lorrain, 
SchSnleld, Theune. ]~brigens wird fiber eine derartige Erseheinung 
aueh bei den Heredodegenerationen mit ataktisehem Typus h~ufig 
berichtet. B~iumlein konnte 1901 allein 20 Autoren anffihren, die auch 
bei dieser Form yon tIeredodegeneration derartige Beobachtungen 
machten. 

Oft genug lesen wir, dai~ die Krankhei t  bei einem Geschwister 
nieht nur intensiver auftritt,  sondern dab sieh beim ihm aueh Symptome 
hinzugesellen, die bei den anderen fehlen (Stri~mpell, v. Kra]]t-Ebing, 
Higier, Tooth u. a.). Der eine Patient  zeigt auger dem spa- 
stischen Syndrom skandierende Spraehe,  der andere Nystagmus, 
der dritte Tremor der H~nde usf. Das yon jeher geforderte Gesetz 
der Stabilit(it, der Gleieh/grmiglceit des Krankheitsbildes und des Verlaufs 
in derselben Familie wird dadureh kaum berfihrt; wir mfissen nur im 
Auge behalten, dab es prinzipiell nichts Wesensversehiedenes innerhalb 
der grol~en Gruppe der Heredodegeneration gibt. So weist z. B. die Er- 
scheinung, dal~ wir bei einem Kranken St5rungen an den Gehirnnerven 
linden, w~hrend sein Bruder rein spinale Symptome zeigt, nur auf  
einen graduellen Unterschied im krankhaften Prozel~ hin. We]ehe 
endogenen und exogenen Momente zusammenkommen miissen, um 
ein Erbleiden in derselben Familie bald zum Ansehwellen, bald zum 
Abklingen zu bringen, ist im Einzelfall nicht zu entscheiden. 

Oft liest man yon der ,,Selbsthilfe der ~ a t u r " ,  die ffir ein baldiges 
Aussterben der Sippe sorgt. Das ist sieher so ohne weiteres nicht zu- 
treffend, richtet sich vielmehr ganz nach dem Erbgang, den die be- 
treffende Erkrankung nimmt. In  unserem ersten Falle (Famitie S.) 
ist sogar, wie auch in a~nderen Beobaehtungen (Bernhardt, Newmark 
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Higier, v. Kra//t-Ebing, Me~bacher und viele andere) der grol3e Kinder- 
reiehtum in der Descendenz auffallendt). 

Bei der Durchsieht der Literatur f~illt immer wieder das Bestreben 
der Autoren auf, klinische, fiir die Heredodegenerationen allgemein 
giiltige Kriterien zu finden. Bing grenzte folgende Postulate ab, die 
einzeln oder vereint einer Krankheit den Stempel eines Erbiibels auf- 
driieken. (~hnliche Forderungen stellten Jendras.silc und Higier auf). 

Bei einer Erbkrankheit miissen wir linden: 
1. Homologe Heredit~tt, 
2. homochrone Heredit~t, 
3. die endogene Grundlage, 
4. die Progressi~dt~t. 
Bing selbst betont mit aller Deutliehkeit, dab Ausnahmeo yon 

dieser Gesetzm~gigkeit durehaus nicht selten sind. 
Wir haben oben gesehen, wie wenig Gesetzeskraft man den ein- 

zelnen Forderungen geben daft. Sowohl das Gesetz der homologen 
wie homochronen Vererbung wird dauernd durchbrochen. Dag nieht 
in allen Fiillen eine Progression vorhanden oder jedenfalls deutlieh ist, 
zeigt neben vielen anderen VerSffentlichungen (siehe unten) unsere 
erste Familie S. Sehen wit, ob der Boden auf dem wir gehen, ein 
festerer wird, wenn wir uns der pathologisehen Anatomie zuwenden. 

l~ber die pathologisehe Anatomie der Heredodegeneration mit 
spastisehem Typus zu spreehen, ohne selbst einen histologisehen Befund 
beibringen zu k6nnen, widerstrebt mir eigentlieh. Dennoeh sei es mir 
gestattet, die wenigen bisher in der Literatur verSffentliehten Ffille 
zusammenzutragen, zu vergleiehen und zu versuehen, aus dem Ergebnis 
einige Sehliisse zu ziehen. 

1. Stri~mpell [1885~)]. Klinisch: Typische spastisehe'Spinalparalyse in reiner 
Form. Pathot. anatom. : Deutliehe syst. Degen. der PyS, am st~rksten im mitt- 
leren und oberen Lendemnark, aufh6rend an der Decussatio Pyram. Leiehte 
Degeneration der K1. S. im oberen Teil. Leiehte Degeneration der mittleren 
und inneren Partien der Itinterstri~nge, am deutlichsten im oberen Brustmark. 

2. Peslcer [1900~)]. Kliniseh: Vollsfiindige spastisehe Paraplegie, Muskel- 
atrophie der unteren Extremit~tt, Intentionszittern der tI/inde, Kopftremor, 
Nystagmus. Patholo~seh-anatomiseh: S~imtliche Bahnen des Rfiekenmarks 
mangelhaft entwiekelt. Kleinhirnseitenstrangbahnen fehlen fast v611ig, ebenso 
die Clarkesehen Si~ulen. Die Pyramidenbahnen haben am wenigsten gelitten, die 
Zellen der VorderhSrner sind normal (eit. nach Dobrochotour 

1) Anm. bei der Korrektur. L. Minor macht neuerdings auf eine ~hnliehe 
Erscheinung belm heredit~ren Trauma aufmerksam. (Zeitschr. f. d. ges. Neur. 
~u. Psych. XXVIII, 9, S. 514.) 

~) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 4, 173 u. 27, 17. ]904. 
a) Th~se de Paris 1900. 
4) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheflk. 49. 19t3. 
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3. Stri~mpell [19011)]. Klinisch: Typische spastische Spinalparalyse. Patho- 
logisch-anatomisch: Mittelstarke Degeneration der PyS, am st~rksten im Lenden- 
und unteren Brustmark, n~ch oben abnehmend und bei den Pyramiden atffhSrend. 
Die Gollschen Strange sind im Hals- und oberen Brustmark leicht affiziert, die 
Kleinhirnseitenstr~nge nut sebr gering. 

4. NewmarIc [1901~)]. Klinisch: ,,Reine" heredit~re spastische Spinalparalyse. 
Pathologisch-anatomisch: Degeneration der PyS, besonders ira oberen Lenden- 
mark, nach oben hin allm~hlich abnehmend. Zellschwund der Clarkeschen S~ulen, 
besonders ira Lendemnark. Nach unten ~bnehmende Degeneration in den me- 
dialen Teilen der Hinterstr~nge, besonders der Gollschen Strange. 

5. BiSumlin [1901a)]. Klinisch: Spastische Parese der unteren Extremit~ten. 
Choreiforme Bewegungen, Intentionstremor, Strabismus, Schwachsinn. Patho- 
Iogisch-anatomisch: Keine Ver~nderung im Zentralnervensystem. 

6. und 7. Bourneville et Crouzon (1901). Ydinisch: 2 ~ l l e  yon spastischer 
Diplegie und Idiotie. Pathologisch-anatomisch: Degeneration der PyS, Atrophie 
des Kleinhirns, bei dem anderen Fall: Atrophie des K!einhirns, der u der 
Bl~icke und der 0blongata (cir. nach Dobrochotowa)]. 

8. und 9. Bischo/] [19025)]. Klinisch: Spastische Paraparese der Beine und 
Arme, im sp~teren Verlauf cerebrale Symptome. Pathologisch-anatomisch: Ver- 
minderung des Pyramidenzellen in der motorischen l~egion. Degeneration der 
PyS, am st~rksten in der Dorsalregion. Verminderung der Zellen in den Vorder- 
hSrnern, in der Cervical- und - -  noch ausgepr~gter - -  in der Dorsalpartie. Die 
medialen Partien der Gollschen Strange sind leicht betroffen, vom Hals zum 
DorsMmark zunehmend. 

10. 2r [19046)]. Klinisch: Heredit~re spastische Spinalparalyse in 
reiner Form. Pathologisch-anatomisch: Geringe Degeneration der PyS. Deut- 
lichere Degeneration der medialen Hinterst~nge. Clarkesche S~ulen intakt. 

11. Kollarits [1904~)]. Klinisch: Muskelatrophie der unteren Extremit~ten, 
in geringem MaBe der oberen. Gesteigerte Sehnenreflexe. Zittern, 7Nystagmus, er- 
schwerte Spr~che. Pathologisch-anatomisch: Degeneration der PyS, ~m st~rksten 
~m unteren Ende, hinaufreichend his zur ersten Cerviculwurzel. Ge~nge Ver- 
�9 nderung des GoIlschen Stranges, am intensivsten in der Mitte des Brustmarks, 
yon da nach oben und unten abnehmend. Ursprungszellen der Pyramiden intakt. 

12. Pelizzi (1906). Klinisch: Spastisch-ataktischer Gang, beginnende MuskeL 
atrophie, starke :[mbezillit~t, gesteigerte l~eflexe, Ful~- und Patellarklonus. 
Pathologisch-anatomisch: Ver~nderungen der Pyramidenzellen; fast vollst~ndiger 
Faserverlust in der Rinde des Frontal- und P~rietotemporallappens, weniger aus- 
gepr~gt in den Occipitalregionen. Ver~nderungen in der Retina. Degeneration 
der PyS, besonders deutlich in der inneren Kapsel, vceiter unten sowohl die ge- 
kreuzten wie ungekreuzten Bahnen befallend. ~'lech~igsches und Gowerssches 
Biindel, Lissauersche l~andzone und Gollsche Strange mehr oder weniger de- 
generiert. Ver~nderungen sowohl der Vorderhornzellen und Intervertebralganglien. 
(cir. nach Rheins)]. 

1) Dtsch. Zeitschr. f. iN'ervenheilk. 2~[, 17. 1904. 
2) Dtschr. Zeitsch. f. iNTervenheilk. 2~. 1904. 
3) Dtsch. Zeitschr. f. •ervenheilk. 20, 265. 1901. 
4) 1. c. 
a) Jahrb. f. Psychiatr. u. ~eurol. 2~, 109. 
6) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 31. 1906, 
7) Dtsch. Zeitschr. f. iX'ervenheilk. 30. 1906. 
S) l. c. 
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13. Newmark [19091)]. Kliniseh: Reine heredit~r-spastisehe Spinalpamlyse. 
Pathologiseh-~natomisch: Nach oben hin abnehmende Degeneration der PyS, 
aach unten hin ~bnehmende Degeneration der Gollsehen Strange. Zellver~tnde- 
rungen in den VorderhSrnern, dentlicher M~ngd an Betzschen R.iesenzellen in der 
Hirnrinde. 

14. Rayn~vnd et Rose [19092)]. Kliniseh: Cerebellarer und spastiseher Gang. 
Inkoordination der Bewegungen. Horizontaler INystagmus. Pathologiseh-ana- 
tomisch: Keine Vers im Zentralnervensystem. 

15. Merzbacher [1910s)]. Kliniseh: Spastische Par~parese, Ataxie, ersehwerte 
Spr~che, Nystagmus. Pathologiseh-anatomisch: Abwesenheit der Markseheiden- 
und Achselzylinder in der gesamten weiBen Substanz des Gehirns, nut Fragmente 
markseheidenhaltiger Faserziige sind erha.lten und zwar rel~tiv viele in der inneren 
Kapsel. Das Rfickenmark konnte nieht untersucht werden. (Aplasi~ axialis 
extraeortiealis congenita.) 

16. J. Ho//mann [19184)]. Klinisch: Die Symptome der Friedreichsehen 
Ataxie, verbunden mit ausgesprochenen Spasmen der unteren Extremit~t. P~tho- 
logiseh-anatomieh: Degeneration der PyS, c~ud~lw~rts zunehmend. Degeneration 
der Gollschen Strange, cerebralw~rts zunehmend. Kleinhirnseitenstr~nge und 
Cl.arkesche S~ulen degeneriert. R~ickenmark, Oblongata, Pons auff~llend klein. 

17. Sc]tafferS). Kliniseh: Spastisehe Spinalparalyse. (Hypertonie nieht nur 
der Extremit~ten-, sondern auch der Rump f- und mimischen Muskulatur.) P~tho- 
logisch-anatomiseh: ,,~) ~arkliehtung beider PyS yore oberen Dorsalmark ange- 
fangen abw~rts, w~hrend eerebralw~rts normales M~rkbild; b) Marklichtung 
beider Gollsehen S~range yore oberen Dorsalmark angef~ngen bis zu den Gollschen 
Kernen; e) l~elativ geringer Markausf~lt in dem grS~ten Tell der Zentralwin- 
dungen; d) tektonisehe Wahlaffek~ion der Grol~hirnrinde; diese ~ul~erte sich 
erstens dnreh die Alzheimersche Fibrillenver~tnderung in den Schichten I I I  und 
VI mit arealer Akzentuierung in der vorderen Zentralwindung; zweitens durch 
die Verschonung der Schicht V seitens der Alzheimersehen Fibril]enver~nderung, 
jedoch infolge ehronisch progressiver Atrophie der Riesenpyramiden Bin hoeh- 
gradiger AusfaU derselben; e) Spinalganglien fenestriert; bieten keine anatomisehe 
Unterlage znr Degeneration im Gollsehen Strung; f) Gli~ unver~ndert, ebenso 
mesodermale Elemente; schwache Lipoidbi]dung in den Nervenzellen der vor- 
deren Zentr~lwindung, etwas starker in den Vorderhornzellen und Spin~lganglien." 

~ b e r b l i e k e n  wir diese noch n ieh t  grol~e l~eihe yon au top t i sehen  
Ergebnissen bei Herededegenera t ionen ,  deren  klinisches Bild mehr  oder  
weniger yon spast ischen S y m p t o m e n  beherrseht  war,  so k o m m e n  wit  
zu der  Erkenntn is ,  dal~ die pathologisehe Be t raeh tung  eine ebenso 
bun te  Ffille yon Einzelbfldern lie~ert wie die kl inische . . . .  Mischformen, 
Var ia t ionen,  wohin wir blieken. ~u in den ange~fihrten Beispielen 
wenigstens ein allen F~tllen gemeinsames Merkmal  he rvor t r i t t ,  d ie  De- 
genera t ion  der  PyS,  so mtissen wir aueh hier - -  ebenso wie bei der  
kl inischen Be t rach tung  - -  sagen, dal~ sich ebenso ]eicht eine Reihe 
yon  F~l len zusammenste l len  l~l~t, bei denen wieder andere  Merkmale  

1) Dtseh. Zeitschr. f. Nervenheilk. 40. 1911. 
2) L'Eneephale 1909. 
s) Ztschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr., Orig. 3, 1. 
a) Dtseh. Zeitschr. f. Nervenheilk. 60, 179. 1918. 
5) Dtseh. Zeitschr. f. ~Tervenheilk. 73, 101. 1922. 
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allen Beobachtungen gemeinsam sind. Eine solche Zusammenstellung 
uhd Gruppierung bleibt immer also abhiingig von der jeweiligen Ein- 
stellung des Beobaehters, ist stets mehr oder weniger kiinstlich. 

Es ist interessant, den Weg, den die Erkenntnis der anatomischen 
Grundlagen der Heredodegenerationen genommen hat, zu verfolgen. 
Ats man glaubte, klinisch einwandfreie , ,Krankheitstypen" aufgestellt 
'zu haben und auf die autoptischen Ergebnisse gespannt war, ergabeh 
schon die ersten Autopsien (Stri~mpell, Newmark), dab die anatomischen 
Bilder durchaus nicht ,,rein" waren. Man fand nicht nur eine Degene- 
ration der Pyramidenbahnen, sondern aueh bald der Hinterstr~nge, 
bald der Kleinhirnseitenstr~nge, Clarke sehen S~ulen usw. ~berbliekt 
man vollends die Ergebnisse der letzten Jahrzehnte, so ziehen die 
Bilder geradezu kaleidoskopartig vortiber, entsprechend den immer 
h~ufigeren VerSffentliehungen yon Miseh- und ~bergangsformen. Heute 
wtirde Erb sieh vielleieht nicht mehr so energiseh ins Zeug legen fiir die 
,,rein spastisehe Spinalparalyse", ffir die er im Jahre 1903 eine Lanze 
brach, Ms er die Sektionsberiehte yon elf F~llen referierte, deren Aetio- 
logie wahllos tells yon exogenen, tells von endogenen l%ktoren be- 
herrscht wird. 

Wol]te man in diese Summe von buntfarbigen Eindrficken Klarheit  
und Ordnung bringen, so galt es zun~ehst einmal, allgemein fiir die 
Heredodegenerationen gfiltige histo-pathologisehe Kriterien aufzu- 
stellen (~hnlieh, wie es in kliniseher Riehtung Jendrassik, Higier und 
Bing versuehten). 

Diese Forderung ist erst in jiingster Zeit von Scha//er in gltieklicher 
Weise erffillt worden. Scha//er stellt eine Elektivit~t des heredo- 
generativen Prozesses lest, die sich in dreifacher Weise i~uBert: 

1. Durch die Keimblattwahl: 
Es erkranken nur ektodermale Elemente, mesodermale bleiben 

stets unbertihrt. 
2. Dureh die Systemwahl: 
Es erkranken stets die phylo- und ontogenetiseh jiingsten Elemente, 

d .h .  die diesen entspreehenden ,,Systeme '~ 
3. Dureh die Segmentwahl: 
Der krankhalte Prozeg kann sieh auf das eine oder andere 

Segment (l%iiekenmark, Rauten- oder Vorderhirn) oder auf si~mliehe 
Segmente erstreeken. 

}tiermit sind die allgemein giiltigen histo-pathologisehen Kriterien 
gegeben. 

Nun ist das histogenetisehe Gesehehen im einzelnen nirgendwo 
im Organismus so sehwer zu beurteilen wie im Zentralnervensystem. 
Trotzdem seheint in manehe Fragen Klarheit zu kommen. Darf man 
bei den Heredodegenerationen von einer ,,primi~ren" Degenera{ion z. B. 
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der Pyramidenseitenstr/~nge spreehen ? Unter einer primgren Degene- 
ration hat  man dooh folgerichtig eine primate, d. h. isolierte Erkrankung 
eines Axonabsehnittes zu verstehen, wiihrend die weiter zentralw~rts 
gelegenen Teile intakt bleiben. Noeh heute lesen wir immer wieder yon 
Aplasien, Agenesien usw., ohne daft man imstande ist sich darunter 
auch nur das Geringste in pathogenetisoher Hinsieht vorzustdlen. Der 
Gedanke, ob die Degeneration sekundiir, d. h. abhiingig ist von einer funk- 
tionellen Minderwertigkeit des ganzen Neurons oder vielmehr dessen 
trophischen Zentrums, der Ganglienzellen, sehlioh sieh frfih in die 
Literatur ein, tauehte immer wieder auf und seheint sieh heute dureh- 
zusetzen. 

Erb wies sehon 1883 darauf hin, dab es sehr wohl mSglieh sei, dab 
eine Funktionsschwaehe der Nervenzelle zun~chst ihren anatomisehen 
Ausdruck nur in den distalen, am meisten entfernten Abschnitten 
des Nervenfortsatzes finder. Stri~mpell hglt, besonders auf Grund 
seiner pathologisch-anatomisehen Ergebnisse an der primgren Den 
generation test. Er sloricht yon dem kranken oder sehlecht genghrten 
Baum, der die sehwgchsten und die yon der Wurzel am meisten ent- 
ferntesten J~ste zuerst absterben ]~Bt. Dassetbe Bi]d mSchte ich zur 
Verstgndliehmachung der Ann~hme w~hlen, dab es sich bei der De- 
generation des distalen Axonabschnittes, im Bilde also der entfernten 
)[ste, um eine letzten Endes sekundgre Sehadigung handelt: Wenn die 
Wurzeln funktionsuntiiehtig werden und dem Baum nicht mehr ge- 
nfigend Nahrung vermitte]n, sterben zunachst die den Wurzeln ent- 
ferntesten ~ste ab. 

Scha]]er l~Bt iibrigens noeh die MSgliehkeit often, dab die ffir das 
Lumbosakralmark bestimmten Fasern aueh schon in ihrem oberen 
Absehnitt degeneriert sind, sich aber dort ,,verlieren". 

Eine l%eihe yon Autoren wies schon auf eine Deutung hin, die die 
Lehre yon der primgren Degeneration umstSBt. Higier meint, ,,dal? die 
Degeneration vielleicht yon einer mangelhaften Tgtigkeit und Leistung 
der trophischen Zelle im Gehirn abhi~ngt". Jendrassik sagt schon 1897 
geradezu: ,,Diese Strangdegenerationen sind jedoeh nur sekund~re Pro- 
zesse, deren primgre Ausgangspunkte, die entspreehenden Zellen- 
atrophien, noeh nicht untersueht worden sind':. Sein Schiller Kollarits 
hglt wieder treng an der prim~ren Degeneration test. Er land die 
Ursprungszellen der Pyramiden in einem Falle vSllig intakt. Es sei 
hier erwghnt, dab andere Autoren einen Mangel an Betzschen Zellen in 
der Hirnrinde fanden (Newmark, Mott, Holmes, Bischo//, Pelizzi, 
Scha//er). 

Die hohe Wahrscheinlichkeit, dab wires bei allen sogenannten Strang- 
degenerationen stets mit sekundgren Vergnderungen zu tun haben, 
erfghrt 'nun dureh die jiingste Arbeit Scha//ers eine entsehiedene KrSf- 
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tigung. Es ist das Verdienst Scha//r dM~ er zum ersten Male mit mo- 
demen Untersuchungsmethoden nieht nur den spinalen, sondern auch 
den zerebralen Neuronenabschnitt bis zur Ursprungszelle hin untersueh- 
hat. Wir mfissen ja im Auge halten, dab die Entwicklung der mikro- 
skopischen Technik erst seit Nissl und Alzheimer datiert, dM~ also die 
meisten iilteren Untersuchungen mit unzulii.nglichen Mitteln ausge- 
ffihrt worden sind und dementsprechend nur geringe Bedeutung 
haben. 

Von hoher Wichtigkeit scheint mir unter den Ergebnissen Schaffers 
nicht nut  der Ausfall der Betzschen Zellen zu sein, den fibrigens schon 
andere Autoren (siehe oben) fanden, sondern vor allem die Alzheimer- 
sehe Fibrillenver~nderung, bet der in ,,arealer und tektoniseher" Be- 
ziehung eine elektive Lokalisation auffiel; die motorische Zone war allein 
und in ihr nnr die dritte and vierte Sehieht befallen. 

Dieses Ergebnis gewinnt durch die Ausffihrungen Scha//ers fiber 
die allgemeine, lokMisatorische und histogenetische Bedeutung der 
Alzheimerschen Fibrillenveranderung an Wichtigkeit. Schaffer sieht 
in ihr das ,,Zeiehen eines endogenen zentralen Prozesses", sie ist nicht 
wie bisher vielfach angenommen wurde, ein ,,seniles Zeichen", sondern 
stellt gewissermal~en den Stempel dar, den die Natur einem invaliden 
Gehirn yon vornherein aufdrfickt. 

Weitere pathologisch-anatomische Untersuchungen miissen ergeben, 
ob Scha]/ers Befund sich bestatigt und damit zu einem wiehtigen ana- 
tomisehen Kriterium der Heredodegenerationen wird. 

Scha//ers F~lle zeigten klinisch eine weitgehende Beteiligung der Ge- 
hirnnerven. Ffir die scheinbar rein spinalen F~lle m6chte ich --  vorl~ufig 
wenigstens -- noeh eine M6glichkeit offen lassen. Es ist vielleicht nieht 
n6tig, dal~ man in allen F~llen yon derartigen Strangdegenerationen stets 
groborganische Ver~nderungen der Ursprungszellen finder. Mit Absieht 
sind in die obige Zusammenstellung zwei Fi~lle aufgenommen worden, 
bet denen die pathologiseh-anatomische Untersuehung ein vSllig he- 
gatives Resultat gab. 

Derartige Befunde sind gar nicht selten und haben zum .Teil zu 
ganz neuen Entdeckungen gefiihrt. Als Spielmeyer bet einem Fall yon 
Hemipiegie bet der Autopsie v611ig intakte Pyramidenbahnen land, unter- 
suchte er genauer die I-Iirnrinde und fand dort Ver~nderungen, 
die ihn seine ,,intrM~ortikMe Hemiplegie" aufstellen lie~en. Er fand 
eine Verschmi~lerung der l~inde auf Kosten der oberen Sehichten. Die 
fiinfte Schicht allein, die Schicht der Ursprungszellen der Pyramiden- 
bahnen, war fast isoliert und nnversehrt erhalten. Spielmeyer n~hm nun 
~n, dab die Pyramidenzellen in ihrem funktionellen Zusammenhang 
mit anderen Zellen gest6rt, wohl noch ihr Neuron trophisch beeinftussen, 
aber nieht mehr funktionelle Impulse fibertragen k6nnen. 
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Hoestermann hat 1912 eine ganze Reihe ~hnlicher pathologisch- 
anatomischer Beobachtungen zusammengetragen, t i ler wird der Be- 
griff der Funktion energiseh zur Erkl~irung herangezogen, t~indenbau 
Und Funktion stehen in engen Beziehungen, und es entzieht sich vSllig 
unserer Kenntnis, von welchen Momenten die trophischen und funktio- 
nellen F~ihigkeiten einer Nervenzelle abh~ngen. Jedenfalls braucht 
sich eine StSrung nicht stets in histologisch sichtbaren Ver~inderungen 
zu dokumentieren. Es w~ire wfinschenswert, wenn viel mehr als bishcr 
Wert darauf gelegt wiirde, bei autoptischen Untersuehungen yon Heredo- 
degenerationen des Nervensystems sich nieht nur damit zu begnfigen, 
in vielleieht nur oberfl~ehlieher Kontrolle die Unversehrtheit des spinalen 
Neuronenanteils festzuste]len, sondern gerade auf den Ursprungs- 
anteil bei der histologischen Untersuehungen besonderen Weft zu 
legen, wie es Scha]/er in vorbildlicher Weise getan hat. 

Dal~ die causa noeens bei wohl s~mtlichen Heredodegenerationen 
nieht allein im Gehirn zu suehen ist, lehrt ein Blick auf die anato- 
mischen Befunde. Wenn wir die prim~ire Sehiidigung in der Ursprungs- 
zelle, ftir die Pyramidenbahn also in den Betzsehen Riesenzellen suchen, 
so liegt die StSrung fiir afferen*e Bahnen, wie den Gollsehen Strang, 
sicher in den entsprechenden InterspinMganglien (Newmar]c). 

Das ffihrt uns immer ngher zu der Frage der Aetiologie der Heredo- 
degenerationen iiberhaupt. Da kommen wir vorlgufig trotz maneher 
geistreieher t iypothesen fiber das ,,Ignoramus" nicht hinweg. Wit sehen, 
dal~ gerade heute der Begriff der Konstitution im weitestem Sinne 
aueh zur Verstgndlichmachung dieser Fragen herangezogen wird. 
Vererbt wird nicht die , ,Krankheit" als so]che, sondern die Voraus- 
setzung ffir die Summe des individuellen patho-physiologischen Ge- 
schehens, das in der Sehgdigung des Nervensystems seinen sichtbaren 
Ausdruck findet. Welehe Faktoren bei dieser Schgdigung ineinander- 
greifen mfissen, entzieht sieh ggnzlich unserem Urteil. Gerade mit Rfiek- 
sicht darauf, dab wir afferente und efferente Neuronengruppen erkrankt 
linden, dab die Sehitdigung sieh also fiber das ganze ZentrMnervensystem 
verbreitet, mSehten wir annehmen, dab Momente, die morphologisch nichts 
mit dem Nervensystem zu tun haben, vielleicht StSrungen im Stoff- 
wechsel, mit im Spiele sind, so dab ganz bestimmte Zellgruppen dureh 
irgendwelche ihnen spezifisehe Noxen gesehgdigt werden. Ktirzlich hat 
Schob bei der Bespreehung yon Friedreich-'ahnlichen Symptomenkom- 
plexen noch darauf hingewiesen, dab es wohl mSglieh sei, ,,dab im KSr- 
per irgendwelche, gewisse nervSse Apparate vorzugsweise schgdigende 
Toxine produziert werden,",,daB irgendein ffir den riehtigen Stoffweehsel- 
ablauf der Nervenzellen wichtiger l~e-gulationsapparat geseh~idig ist". 

Wenn der mensehliche Forschungstrieb sich daran macht, Neu- 
1and zu erschliel~en, in das dunkle Naturgesehehen Lieht 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 L~ndern zun~chst daran tiegt, sein Gebiet 
geographisch zu skizzieren und einzuteilen, so springt das Einteilungs- 
bediirfnis - -  oft mSchte man sagen die Rubrizierungssueht - -  gerade 
bei der Efforschung der noch versehlossenen Gebiete des ~qaturgeschehens 
besonders deutliGh in die Augen. Ieh erinnere daran, welche Schwierig- 
keiten die immer wieder neu in Angriff genommene klinische Ein- 
~eilung der Geisteskrankheiten gemaeht hat  und noch heute macht. 
Ferner sei nur die neue Lehre yon der Konstitution und Vererbung 
erw~hnt, bei deren Studium man ~ sigh zun~chst in einem Irrgarten 
w~hnt, in dem man sich vor neugeschaffenen ,,termini technici" nieht 
zurechtfindet. 

Dasselbe sGhen wir nun bei den HeredodegenerationGn des ~qerven- 
systems. Wie viele Einteilungsvorschli~ge sind schon gemacht, wie 
viele wieder vGrworfen w o r d e n !  Sie al]e aufzuz~hlen, ]ohnt nieht der 
Mtihe. Von zwei GGsichtspunkten wurden die Einteilungen vorge- 
nommen, vom klinischen und pathologisGh-anatomisehen. 

Londe hat  (wohl als erster) 1895 versucht, eine Gruppierung der 
Symptomengruppen nach pathologisch-anatomisehen Gesichtspunkten 
zu sehaffen. Abet schon 1898 seheint es JendrassiIc, ,,dal~ so nur kfinst- 
liche, den tatsi~chlichen Verh~ltnissen jedoch night entsprechende 
Typen geschaffen werden". 

Der modernste anatomisch-biologische Einteilungsversuch stammt 
yon Bielschows]~y. Er teilt die die Heredodegenerationen in drei grol~e 
Gruppen ein, ~hnlieh, wie es vor ibm, allerdings mehr nach ana- 
tomischen als nach biologisehen Gesichtspunkten _Merzbacher tat. 

Bielschowsky teilt dig Heredodegenerationen ein in: 1. Reine Dys- 
plasien, 2. Dysplasien mit blastomat5sem Einschlag, 3. Abiotrophien. 

Die ziemlieh betr~chtliehe Reihe der yon ihm aufgestellten Unter- 
abteilungen lassen stets den biologischen Gesichtspunkt erkennen. 
Gera~]e diese biologische Einstellung macht BielschowsIcys Einteilung 
so wertvoll. Auf anatomische Feinheiten li~13t er sieh dabei nicht ein. 
Unsere spastischen Heredokrankheiten (Spinalparalyse, amyotrophisehe 
Later~lsklerose, spinale Muskelatrophie) werden unter der grol~en 
Gruppe ,,Abiotrophien" als elektive Degeneration dGr Zellen des eorti- 
comotorisehen Systems zusammengefal3t. 

Viel gr5Ber ist die Serie der Einteilungsversuche, die yon ktinischen 
Gesichtspunkten ausgingen. Eingangs wurde sehon auf das Verdienst 
Jendrassi/cs hingewiesen, der Ms erster klar erkannte, daI3 man nicht 
nach Symptomen und SymptSmehen kiinstliche GruppierungGn schaffcn 
daft, sondern da[3 eine Einteilung um so riehtiger zu sein scheint, je 
groi3ztigiger sie ist. 

hxchiv ftir Psyahiatrie.  Bd. 66. 33 
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dendrassik refit die heredit~iren Nervenerkrankungen ein in: 
I. Gru!ope der Dystrophien; II. Grul0pe der spastischen I-Ieredodegene- 
rationen; III .  Gruploe der ataktisehen Heredodegenerationen; IV. ~Iber- 
gangsformen zwischen I)ystrophien, sloastisehen und ataktisehen 
Heredodegenerationen usw. Ahnlich ist Bings Gruppierung. 

Eine noeh weitergehende Einsehachtelung einer I-Ieredokrankheit 
in eine naeh rein klinisehen Symptomen konstruierte Grupl0e , wie es 
die Mteren Autoren zum Toil zu tun beliebten, ersoheint heute fiber- 
flfissig, wenn nicht naturwidrig. DaB man dabei tats~ehlich bestebende 
Grenzen nieht verwisehen daft, worauf kfirzlieh noeh Entres hinsiehtheh 
der klinisehen Abgrenzung der Huntingtonschen Chorea gegeniiber 
der Epilepsie und anderen ,,vielleieht erbliehen 1Nervenerkrankungen" 
hinwies, ist selbstverstiindlieh. 

Die Natur l~Bt sich nieht so ohne weiteres in eine naeh unseren 
Wiinsehen erdaohte l~egistratur hineinzw~ngen. 

Und doeh stirbt diese Rubrizierungsfreude seheinbar nieht aus~ 
I. H. W. Rhein stellte 1916 in seinem Sammelreferat fiber die heredit/ire 
spastische Spinalparalyse nieht weniger als sieben Gruppen auf, deren 
klinische, gesehweige denn pathologisch-anatomisehe Bereehtigung 
man hie anerkennen wird. Selbst wenn der Autor diese Einteflung 
der besseren l~bersieht wegen vorgenommen h~tte, mfiBte man sie 
immer noeh ffir reoht unglfieklieh halten. W e n n e r  in seine II. Gruppe 
die F~lle hineinzw~ngt, bei denen auBer an den unteren Extremit~ten 
aueh Ver~inderungen an den Armen gefunden werden, ,,manehmal ver- 
bunden mit Intelligenzdefekten", w e n n e r  ferner die der multiplen 
Sklerose ~hnliehen F~lle abteilt, ferner Kleinhirnst6rungen oder bulbare 
St6rungen als Kriterien heranzieht, so l~il3t sich sofort einwenden, dab es so 
und so viele F~lle gibt, die sowohl in die eine oder die andere als in eine 
dritte Gruppe hineinpassen. DaB ein Intelligenzdefekt nieht zur Einteilung 
angewandt werden daft, sondern ein mehr odor weniger ausgepr~gtes Merk- 
real aller Heredodegenerationen ist und desto mehr hervortritt ,  je mehr 
krankhafte Symptome in die Augen springen, ist wohl selbstverst~tndlieh. 

I-Iereditare odor besser idiotyloisehe Krankheiten des Nervensystems 
lassen sich yon exogenen St6rungen klinisch oft nur schwer unterschviden. 
Bei beidon k6nnen wi re s  mit Krankheitszustiinden zu tun haben, die 
in ihrem Verlauf stationer sind. Allerdings wurde das stets fiir die 
idiotypisehen Heredodegenerationen, besonders wenn sie in sp~terem 
Alter auftreten, in Abrede gestellt; bei genauerer Durchsieht der Lite- 
ratur stSl3t man aber immer wieder auf F~ille mi~ deutlieher Heredit~iG 
bei denen yon einer Progression keine l~ede ist. Unter den yon mir zu 
sammengestellten 100 F~llen zeigten 18 bei deutlieher Heredit~t statio- 
n~ren Verlauf (siehe aueh Familie S.). Nur bei zehn yon diesen F~ilten 
begann die Krankheit  in den ersten Lebensjahren. 
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Bei den idiotypischen Krankheiten sehen w~r aber immerhin meist 
eine Progredienz, eine Entwicklung, w~ihrend wir nach exogenen Sch~- 
digungen oft weitgehende Restitution beobachteten. Wenn man will, 
kann man sich diese Verhaltnisse bildlich darstellen: 

/ 
o ~  

~ .  Verlauf 
:::-:j~:-"sY~.V&i~u~ .......... 

Die Wagerechte in der Figur kann also beiden Pathogenesen ge- 
meinsam sein. Daher erkla~en sich die enormen diagnostischen Schwierig- 
keiten in manchem Einzelfa]]. 

Die Trennung in spastische Symptomenkomplexe Little seher Genese 
und in solche mit idiotypischem Charakter ist leieht gegeben, denn 
die ersten zeigen meist deutliehe Restitutionstendenz. 

Sehwieriger zu beurteflen sind jene Falle, bei denen die Symptome, 
vor al]em der station&re Verlauf, ffir ei~e im jugendliehen Alter acqui- 
rierte Gehirnschadigung exogener Natur sprechen, die ausgesprochene 
Hereditat  aber auf ein Erbleiden hinweist. Marie stellte den Begriff der 
,,cerebralen Diplegie" auf, der yon _Freud erweitert wurde zu dem- 
]enigen der ,,hereditgren (familiaren) infantilen Cerebral-Lahmung". 

DaB eine solche Einteilung nieht befriedigt, ergibt ein Blick in die 
Literatur. I)er eine Autor rechnet seinen Fall zur hereditaren spa- 
stischen Spinalparalyse, der andere dense]ben Fall zur eerebralen 
Diplegie und umgekehrt in frSh]ichem Durcheinander. 

Sicherlieh gibt es auch hier keine scharfen Grenzen.  Freud selbst 
macht sehon auf die Sehwierigkeiten der Abtrennung aufmerksam. 
Ob ein Fall stationar oder progredient ist, laftt sieh im Einzelfall oft 
sehr schwer entscheiden. Im iibrigen fehlt uns ein symptomatisches 
1VIerkmal, das mit absoluter Sicherheit fiir eine rein exogene cerebrale 
Schgdigung im Zweifelsfall spricht. Oft wird hier der yon Little meist ge- 
fundene Strabismus erwahnt, der aber natiirlich kein essentielles, sondern 
nur ein Akzidentalsymptom ist. Diesen Strabismus land nun Freud unter 
seinen 270 Fallen nur in 25--30 %. Feet macht eine ~hnliche Bemerkung. 

Auch die pathologische Anatomie kann in vielen Fallen nicht den 
Entscheid bringen. Selbst Sachs, der vielleieht am genauesten Falle 
dieser Art pathologiseh-anatomiseh untersucht hat, und neben Freud 
den ,,eerebra]en Typus"  aufstellte, sondert ,,diese Falle nieht gern yon 
der hereditaren spastischen Lahmung ab". 

Meines Eraehtens lgl~t sich heute, wo wit gelernt haben, den Begriff 
der Heredodegenerationen viel welter zu fassen, wo wfl" wissen, d~f~ es 

33* 
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sich bei diesen Abiotraphien nicht nur um spinale, sondern gerade um 
eerebrale Sehiidigungen handelt, wo wit den bunten Weehsel im kli- 
nisehen Bilde und Verlauf kennen, ein derartig kfinstlieher Unterbe- 
griff nieht mehr reehtfertigen. 

Wir werden mit der Zeit vielleieht immer mehr dazu kommen, 
die I-Ieredodegenerationen als ein groBe Ket te  yon eng verwandten 
Sehiidigungen anzusprechen, deren leiehteste Form vielleieht die ,,reine" 
spastisehe SpinalparMyse, deren sehwerste die familigre amanrotisehe 
Idiotie darstellt (Peritz). Gerade die j fingsten Ver6ffentliehungen fiber die 
amaur. Idiotie haben gezeigt, dag die pathologiseh-anatomisehen Ver- 
gnderungen durehaus nicht so ,,spezifiseh" sind, wie es zuerst schien, 
dab sie z. B. fast in gleicher Weise bei juveniler Paralyse gefundenwerden. 
A. Westphal maehte fibrigens darauf aufmerksam, dab die infantile 
und jugendliehe Form in ihrem Wesen gleieh und nur  graduell ver- 
sehieden sind. 

Wenn es iiberhaupt sehon schwierig ist, Minisehe und pathologiseh- 
anatomisehe Befunde immer in l~bereinstimmung zu bringen, so ~4rd 
das bei den Heredodegenerationen in vielen F&llen zur Unm6gliehkeit. 
Am Nervensystem erleben wir ja in dieser Beziehung die fiberrasehend- 
sten Befunde. Scha]/er weist in seiner letzten Arbeit mit besonderer 
Betonung darauf bin, dab man aus dem ~berwiegen der spastisehen 
oder sensiblen Komponente im klinisehen Bilde keine I~fieksehlfisse 
auf die pathologische Anatomie maehen darf. Man mul3 sieh also 
kliniseh auf eine mSgliehst hohe Warte stellen, womit natfirlieh niehg 
gesagt sein soll, dab die Untersuehungstreue darunter auch nut  im 
geringsten leiden darf. 

~berblicken wir rfickschauend und zusammenfassend den Weg, den 
die Einteilungsversuche der Heredodegenerationen genommen haben, 
so sehen wir zunachst in klinischer vie anatomischer Beziehung zwei 
parallelgehende Bestrebungen, allgemein giiltige heredodegenerative 
Kriterien zu linden. 

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

0b die yon Schaf]er zusammengestellten pathologiseh-anatomisehen 
Kriterien (siehe oben) ihre Gfiltigkeit behalten, ~drd die Zukunft lehren; 
jedenfalls scheinen sie glficklich gewi~hlt zu sein. 

Ffir die Einteilung, die gubrizierung selbst kommen, wie wit ge- 
sehen haben, nut  zwei Entwiirfe in Betraeht: In kliniseher Richtung 
die ,,grogztigige" Einteilung Jendrassiks, in pathologisch-anatomischer 
l~ichtung der Vorsehlag Bielschowskys. 

Jendrassik hat gezeigt, dab dem ~inischen Einteilungsbedfirfnis 
bestimmte Grenzen gesetzt sind, nach deren D-berschreiten man auf 
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wackligen Fiil~en steht. Um welter zu kommen, bleibt uns nur die 
pathologisehe Anatomie. Ich wiirde nun vorschlagen~ die Einteilungs- 
versuche nach klinischen Gesichtspunkten ganz fallen zu lassen und 
Bielschowskys~ Einteilung anzunehmen. 

Sie sei das Geriist, das Stfitzsystem unseres Baues, die grobe Ein- 
teilung, die naeh langem ,Suchen und Tasten" erreicht ist. Ausgebaut 
kann der Bau noch nieht werden, denn das pathogenetische Geschehen. 
entzieht sich noeh unseren Blieken. An dem Punkt, wo wir den Boden 
tier Erkenntnis verlassen und auf Spekulation angewiesen sind, mfissen 
wir noeh nach wie vor klinische Gesichtspunkte und zwar die ,,groflen 
Gesiehtspunkte Jendrassi]cs" walten lassen. 

Ins Praktische iibersetzt: Wir nehmen Bielschowskys Vorschlag an 
und bezeichnen s~mtliehe Heredodegenerationen des ~qervensystems 
als Abiotrophien mit eleI~tiver ~Tel~robiose der Ganglienzellen. Als erste 
~2nterabteilung k~me dann die amaurotische Idiotie. Ob und inwie- 
weir die heredit~re Opticusatrophie and andere erbliche Augenleiden 
hierher gehSren, kann man noeh nicht sagen. Praktisch kSnnten sie 
hier (wie Jendrassil~ es getan hat) besproehen werden. 

In der zweiten Unterabteilung fassen ~Sr mit .Bielschowslcy di~ 
Systemerkrankungen im engeren Sinne als elektive Degenerationen 
der Zellen disstinkter Organgebiete zusammen und zwar: 

a) Des corpus striatum, 
b) der Cerebellarsysteme, 
e) des eorticomotorischen Systems. 
In eine vierte Gruppe (d) w~ren dann die Misehgruppen hinein- 

zubringen, die also Degenerationen mehrerer Systeme entspreehen 
wfirden. 

In dieser ]etzten Gruppierung (b bis d) sehen wit Jendrassilcs kli- 
nische Einteilung in ataktische, spastisehe und Misehformen wieder. 

DaB wir dureh pathologiseh-anatomische Sammelarbeit allm~hlieh 
tiefer ~n die Pathologie und damit in die Struktur der Heredonerven- 
krankheiten eindringen werden, ist zu hoffen, ja zu erwarten. Den 
ersten Schritt hierzu hat Scha]]er getan. 

Schon bei einer rein klinischen Betrachtung yon Erbleiden spielen 
naturgemgf~ erbbiologisehe Gesichtspunkte eine Rolle. Die Frage 
des Beginns der krankhaften Erseheinungen, der Verteilung auf das 
mgnnliche und weibliehe Gesehlecht, der Ansbreitung innerhalb einer 
Familie usw. haben sowohl klinisehes wie erbbiologisches Interesse ~. 
So wurden oben sehon mehrere Punkte beriihrt, die in erster Linie 
den Erblichkeitsforscher interessieren. 

Mit Beginn der ~endelschen Xra erscheint das Wesen der erblicher~ 
Krankheiten in einem neuen Licht. Mehr oder weniger unklare Be- 
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griffe, wie die der direkten, indirekten, kollateralen, gleiehartigen und 
polymorphen Vererbung, geh6ren naeh Siemens ,,in die Rumpelkammer". 
Die moderne Fragestellung bei erbbiologiseher Betrachtung einer 
Krankheitsgruploe lautet : 

1. Handelt  es sieh um kin erbliches, d .h .  idiotypisehes Leidkn? 
2. Entspricht das Erbleiden einem einfach mendelnden Merkmal 

oder ist kS yon mehreren Erbeinheiten abh~ngig ? 
3. Welchem Erbgang folgt das Leiden ? 
Wenn kS uns gelingt, diese Fragen zu 16sen, so ist unsere Aufgabe 

noeh nieht err/lilt. Das Ziel einer erbbiologisehen Befraehtungsweise 
kann nieht die Feststellung sein, ob ein Erbleiden dominant oder re- 
eessiv ist. Die weitere Frage lautet:  

4. Entspreehen dem fiir das Leiden eharakteristisehen Erbgange 
sonstige Merkmale irgendweleher Art, die uns einen Rtieksehlug auf 
die grundlegenden, vielleieht kytologisehen Gruppierungen und Zu- 
sammenhgnge der Erbfaktoren gestatten (Faktorenkoppelung)? 

5. Welche therapeutisehen Sehliisse ergeben sieh aus unseren 
Feststellungen ? 

Der Weg, der uns der LSsung dieser Fragen ngherbringt, ist dutch 
die Arbeiten der letzten Jahre (Ri~din, ~avenport, Bateson, Siemens, 
Baur, ]Fischer, Lenz) gegeben: aussehlieBlieh die systematisehe, m6g- 
lichst umfassende statistisehe Familienforsehung kann uns weiter- 
bringen. Aus einem einzigen Stammbanm, der dem Wiiffelspiel von 
ungezghlten Zufiilligkeiten ausgesetzt ist, kann man oft wenig oder 
niehts ersehen. 

Das veranlaBte mieh, mSgliehst viele Stammbgume ftir das uns 
interessierknde Erbleiden zusammenzustellen. Da die grol]e Gruppe 
tier sogenannten tteredodkgenkrationen mit spastisehem Typus in kli- 
nisehkr Beziehung im ganzen einheitlieh ist, sich ]edenfalls gegen andere 
Gruppen wie diejenige der ataktischen Formen ziemlich sehaff abgrenzt, 
wghlte ich fiir die erbbiologisehe Betraehtung denselben Rahmen, 
d . h .  ieh verglieh die bisher in der Literatur ver6ffentliehten Stamm- 
bi~ume yon Familien mit spastisehen I-Ieredogegenerationen vom erb- 
biologisehen Standpunkt aus. Wie die VerhS, ltnisse bei dkr ataktisehen 
'Gruppe liegen, ob sic dort denselben oder anderen Gesetzen folgen, 
~oll eine spgtere Arbeit zeigen. 

Bei einer Zusammenstellung der bisher ver6ffentliehten Fglle yon 
spastiseher tteredodegeneration maeht man die betriibende Effahrung, 
dab das Material flit eine wissenschaftliche Auswertung naeh erb- 
biologisehen Gesiehtspunkten denkbar ungeeignet ist. 

EinmM haben wit eine ,,typisehe literarisehe kasuistisehe Aus- 
lese" (Weinberg) vor uns, d .h .  eine Sammlung der sogenannten inter- 
essanten'Fglle. Je mehr Mitglieder einer Familie erkrankt sind, desto 
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lohnenswerter erscheint die VerSffentlichung, so dab auf diese Weise 
diejenigen Familien unberiicksichtigt bleiben, bei denen dureh das 
Zufa]lsspiel der t~eduktionsteilung und Chromosomenmisehung weniger 
Mitglieder erkrankt sind. 

Ferner sind die Angaben, die sich auf die Verwandtsehaft erstrecken, 
besonders in den glteren VerSffentlichungen zum Tell recht nngenau; oft 
werden selbst die Geschwister nur mit wenigen Worten beriieksichtigt. 
An ehqe Auszghlung der Mendelschen Proportionen naeh der Weinberg- 
schen Probandenmethode, wie sie Ri~din in vorbildlicher Weise bei der 
Dementia praeeox vorgenommen hat, war deshalb anch nicht zu denken. 

Den ersten ~belstand hoffte ich dadureh einigermal~en auszu- 
gleichen, dab ieh nach MSglichkeit ~uch solche Familien in meine 
Sammlung einbezog, bei denen nut  yon einze]nen kranken Mitgliedern 
beriehtet wird. Die Auffassung, dal~ die meisten der sogenannten 
genuinen Leiden nichts anderes sind als idiotypisch bedingte erbliche 
Krankheiten, setzt sich ja immer mehr durch. Sieherlich gehen viele 
Fglle der Verwertung verloren, well sie mit dem WSrtchen ,,genuin" 
abgetan werden und dann schnell der Vergessenheit anheimfallen. Da{~ es 
gerade bei vereinzelten Fgllen schwierig ist, alle exogenen gtiologischen 
Momente auszuschliel~en, liegt auf der t tand. Immerhin bietet eine Bluts- 
v.erwandtschaft in der Ascendenz, wie ich sie in fiinf dieser EinzelfMle 
land, eine fast sichere Gewahr dafiir, dal~ die Krankheit  wirktich vererbt ist. 

Unterwerfen wir zun~ehst unsere Naehkommentafeln der Familien S. 
und M. einer kritischen Betrachtung, so sehen wir bei beiden eine recht 
erhebliche Ausbreitung der Erbkrankheit. 

In der ~amilie S. linden wir in allen Geschwisterschaften ein Ver- 
hgltnis yon 16 kranken zu 15 gesnnden Mitgliedern (wenn man die 
kurz nach der Geburt verstorbenen Kinder [20 und 41] weglgl~t).. Auf 
neun behaftete Weiber kommen sieben behaftete Mgnner, das Geschlechts- 
verhgltnis iiberhaupt betragt 17 :18 .  Wit sehen hier fast die Ideal- 
proportionen einer dominanten Vererbung, das Zahlenverhgltnis yon 
gesund zu krank entspricht fast 1 : 1 .  Stets ist ein Elter erkrankt. 
Der Satz: ,,Einmal frei, immer frei", der ffir die dominante Vererbung 
gefordert wird, ist verwirklicht. Vcn geschlechtsbegrenzter oder 
gebundener Vererbung kann keine t~ede sein. Die Gesehleehter sind fast 
in gleichem Verh~ltnis an der Krankheit  beteiligt. 

Mit Pat. 3 hat  die Krankheit  offenbar zur Zeit der Befreiungs- 
kriege begonnen, l~ber das Neuauftreten dominanter und rezessiver 
Krankheiten, wobei es sieh um eine ,,stol]weise", durch chemische 
oder physikalische Einflttsse bedingte Xnderung der Erbmasse (Lenz) 
handeln mul~, ist viel geschrieben worden. Letzten Endes bleibt uns 
ein derartiger Vorgang vorlgufig unklar. Pat. 3 soll nach einem heftigen 
Schreck erkrankt sein. 
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Es ist interessant, dal3 man aueh in der bekannten Bluterfamilie 
Mampel einen Sehreck als eausa morbi ansah, den die l~futter w~hrend 
der Sehwangersehaft erlitten haben soll (Siemens). 

Die Frage, ob die Erbkrankheit der Familie S. als ein einfaeh men- 
delndes Merkmal angesproehen werden muB, ist nieht leieht zu be- 
antworten. Ein Bliek auf den Stammbaum genfigt hier nieht. 

Wir haben oben gesehen, dab parallel mit der Ausbreitung der Krank- 
heit fiber die Filialgenerationen eine ,,Degeneration" im weitesten 
Sinne des Wortes, ein Sinken yon Stufe zu Stufe in soziMer Beziehung, 
einher ging. DaB sieh i~hnliehe Beobaehtungen reeht hgufig in der Lite- 
ratur linden, wurde ebenfalls oben erw~hnt. Hier liegt zweifellos ein 
Zusammenhang mit der Erbkrankheit, dem,,mendelnden Erbfaktor", vor. 

DaB ein derartiges Merkmal beim Mensehen yon einer einzigen 
Erbanlage abh~tngig ist, erseheint zweifelhaft, denn der Menseh ist 
sieherlieh yon einem yon uns kaum geahnten MaBe polyhybrid. Naeh 
Morgan und Baur miissen wit die idioplasmatische Grundlage einer 
mendelnden Einheit in einer Verschiedenheit im Bau oder Chemismus 
der homologen Chromosomen oder vielleir~ht aueh Chromomeren sehen. 
Beim Wiiffelspiel der Chromosomenverteilung kommt es nun meist 
nieht zu den Idealproportionen der lVfendelspaliung, sondern es 
linden viel komplexere Vorgiinge start. Einzelne Einheiten zeigen 
eine Affinitat zueinander, lassen sieh nieht trennen. Die Chromo- 
somenkette zerreigt nieht in lauter Einzelglieder (naeh Morgan 
entspreehend der Chromomerenzahl), sondern in l~ngere oder 
kfirzere Teilstficke, itie sieh naeh der Reduktionsteilung also ge- 
sehlossen in der Toehterzelle wiederfinden. Diesen Vorgang nennt man 
Faktorenkoppelung. Ob die geistreiehe Theorie der amerikanischen 
Autoren, die sieh diese komplizierten Dinge bildhaft vorstellen und 
soweit gehen, die Lage eines Erbfaktors im Chromosom aus seinen ver- 
sehiedenen Koppelungen zu bereehnen, zutrifft, wird die Zukunft lehren. 

Jedenfalls finden derartige Faktorenkoppelungen aueh beim Mensehen 
in ausgedehntem MaBe start. Der Begriff der ,,Degeneration", der ja 
bisher nieht viel mehr Ms ein ,,unheimliches Etwas" war, erscheint 
dureh diese ~berlegung in neuem Lieht. Wir kSnnen uns vorstellen, 
dab nieht nur ein einzelnes Gen, sondern ganze Gruppen yon Genen, 
d. h. mehr oder weniger lange Stfieke einer Chromosomenkette minder- 
wertig sind. Naeh effolgter Mixovariation sehen wit dann im phi~no- 
typisehen Bride neben der in die Augen springenden , ,Erbkrankheit" eine 
ganze Reihe yon Merkmalen, die man bisher mit der Bezeiehnung: 
Degenerative Stigmata abtat. 

Wir k6nnen uns vorstellen, dab ganze Gruppen yon Chromomeren 
minderwertig sind, z .B.  die die Beschaffenheit des Zentralnerven- 
systems oder - -  noch w e i t e r g e h e n d -  des Ektoderms bedingenden 



Lehre yon den Heredodegenerationell des lXTervensystems. 509 

Erbeinheiten yon vomherein den Stempel der Invalidit•t tragen, 
als deren anatomisches Kennzeiehen Scha]/er die yon ibm ge- 
fundenen A~zheimersehen Fibrillenveriinderungen ansieht. DaB in 
klinischer Beziehung ein Merkmal, wie die spastisehe Paraparese, 
allein oder in erster Linie in die Erscheinung trit t ,  braueht uns nicht 
Wunder zu nehmen; wissen wir doch, wie wenig uns das ,,phi~no- 
typische" fiber das ,idiotypische" Bild sagt. 

Die I~aehkommentafel der Famflie M. ist nicht so leicht zu deuten 
wie diejenige der ersten Familie. Die Eltern der ParentMgeneration 
sollen gesund gewesen sein. Ware ein Elter erkrankt, so wfirden wir 
einen deutlich dominanten Erbgang vor uns haben. Wir haben nun 
oben gesehen, dab die Mitgtieder tier Famflie M. auf sehr tiefer sozialer 
Stufe stehen und fast niehts voneinander wissen. Ob nicht einer der Eltern 
doch an dem Erbleiden gelitten hat, lassen wir dahingestellt, zumal 
der Beginn oder das Vorhandensein einer ,,Heredodegeneration" nieht 
unbedingt identiseh ist mit dem phanotypisehen Sichtbarwerden (siehe 
oben). Ieh halte deshalb auch im Falle S. Dominanz ffir vorliegend. 

Gegen einen rezessiven Erbgang spricht vor allem, dab die kranken 
Geschwister der F I I  Generation samtlich direkt yon einem kranken 
Elter abstammen. 

Angenommen, beide Eltern in der P-Generation wgren heterozygot 
krank, aber aulterlieh gesund, so wfirde theoretiseh ein Viertel der 
Kinder homozygot krank sein. Es ware nun immerhin denkbar, dal~ 
dutch das Zufallsspie] der Natur nut  Vertreter dieses kranken Viertel- 
teiles zur Welt gekommen seien. Wie erklaren sich aber die kranken 
Mitglieder der FII-Generation, die nut  mSglieh wgren, wenn die kranken 
FI-Eltern guBerlieh gesunde, aber keimkranke Heterocygoten ge- 
heiratet bat ten? (gg [krank] und Gg [aul3erlich gesund, keimkrank] 
gibt die KombinationsmSglichkeiten gg [krank] und Gg [heterozygot 
guBerlieh gesund], wghrend gg und GG [krank und gesund] nur die Kom- 
binationsmSgliehkeiten Gg, d. h. i~ul3erlich gesund heterozygot ergibt.) 

Auffallend ist, dab neun kranken Mannern nur zwei kranke Fr~uen 
gegenfiberstehen, ttierbei kSnnte es sich aueh um ein Zufallsspiel 
der Natur handeln. Vergleiehe mit anderen S~ammbgumen (siehe unten) 
legen abet den Gedanken nahe, dab es sich hier um gesetzmat3ige Vor- 
ggnge handelt. 

Diese Vermutung findet eine wesentliehe Stfitze in den Angaben 
der :Famflienmitglieder, nach we]ehen die Frauen, wenn sie fiberhaupt 
erkranken, viel leichter befallen werden Ms die Manner. 

Valentin besehreibt eine FamiNe (Epidermolysis bu]losa traumatiea), 
bei der die Verhaltnisse ganz ghnlich liegen (Siemens). Dort kommen 
auf 13 behaftete Manner nur zwei behaftete Frauen, und diese Frauen 
sind leichter erkrankt Ms die Manner. 
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Nach Siemens geh6rt hier das weibliehe Geschlecht zu den Faktoren, 
die die Entwicklung des dominanten Leidens ersehweren. 

Wir k6nnen also den Erbgang bei der l~amilie M. Ms dominant- 
gesehlechtsbegrenzt (allerdings nut  relativ begrenzt) bezeiehnen, wobei 
wir annehmen, dM? die krankhafte Anlage sich zwar gleichmgl3ig auf 
beide Gesehlechter verteilt, beim weiblichen Gesehleeht jedoeh dureh 
die Anwesenheit des homozygoten Geschlechts-Erbanlagenpaares iiber- 
deckt wird. Die Krankheit  ist also gegentiber dem weiblichen Geschlecht 
,,hypostatisch". 

Es war nun yon hohem Interesse, an Hand der in der Literatur 
verSffen~liehten Stammb~ume den Vererbungsmodus der herediti~ren 
spastisehen SpinalparMyse und verwandter Zustgnde zu veffolgen. 

Es sei vorausgesehickt, dal3 ieh mir 100 Stammbgume herausgezogen 
und aufgezeichnet habe. Diese Stammb~ume (besser Kombinations- 
formen yon Nachkommen- und Ahnentafeln) enthalten 264 Kranke. Auf 
172 Mgnner kommen 92 Weiber (65 % = 35 %). Ich habe 26 tP~lle 
yon vereinzelter, sogenannter genuiner Erkrankung in die Bereehnung 
einbezogen. Ein Fiinftel dieser Fglle zeigCe ihre hereditgre Eigensehaft 
sehon darin, dab in der Aseendenz Blutsverwandtsehaft verzeiehnet 
war. Dag aueh die iibrigen Einzelf~i]le Ms ,erblieh" anzuspreehen sind, 
haben unsere Erbbiologen gezeigt. Man hat naeh Lenz bei den idio- 
pathischen" oder ,,genuinen" Leiden ,,zu denselben Wortsti~mmen 
gegriffen, welehe die moderne Erbliehkeitsforsehung zur Bezeiehnung 
tier erblichen (idiotypisehen, genotypischen) Anlagen verwendet. Die 
idiopathisehen oder genuinen Leiden sind daher erbliche Leiden". 

Zun~ichst kann man zwei grol3e Gruppen unterscheiden: F~lle 
mit dominanter und rezessiver Vererbungl). In 15 F/illen handelt es 
sich deutlich um dominante Vererbung. 

A. Dominante Vererbung. 

Beispiele : 
1. 2gewmc~rl~. (D~seh. Zeitschr. f. Nervenheilk. 27, 1): ,,Reiner Fall." 
Keine Blutsverwandtsch~ft. 
Beginn im 2. Jahr. 
@ = lebhafte Sehnenreflexe. 
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2) Leider konnten aus Raumriicksichten nicht alle Stammbgume, sonderu 
nur Proben der einzelnen Gruppen beigeftigt werden. 
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2. Vofl G. (Neurol. Zentralbl. 28, 513): ,,Reiner Fall." 
Keine Blutsverwandtschaft. 
Beginn ira 37.--50. Jahr. 
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3. Knoblauch. (Klin. u. Atlas der chron. Krankh. des Zentralnervensystems, 
Berlin 1909, Springer.): , ,NichtganzreinerFall". Manifestationsschwankungenbei 
den verschiedenen Kranken. 

Keine Blutsverwandtschaft. 
Beginn 1. bis 18. Jahr. 
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I n  ffinf dieser Fgl le  fand ich eine mehr  oder  weniger s ta rke  Ge- 
schlechtsbegrenzung (vgl. Fami l i e  M). 

Beispiele : 

1. Good. (Dtsch. Zeitsehr. f. l~ervenheilk. 13.): ,,Fast rciner Fall". 
Keine Blutsverwandgschaft. 
Beginn: Seit Geburt. 
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2. M. Ho//manu. (Inaug.-Diss. Kie] 1916): ,,Mischform." 
' Keine Blutsverw~ndtschaft. 
Beginn: 12. bis 24. Jahr. 
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3. v, ,gtri~mpell. (Dtsch. Zeitschr. f. Nervenkrankh. 4, 173): ,,Fast reiner Fall". 
Keine Blutsverwandtscimft. 
Beginn: 20. bis 34, Jahr. 
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4. Ki~hn. (Dtsch. Zeitschr. f. Nervenkrankh. tr 132): ,,Fast reiner Fall". 
Keine Blutsverwandtschaft. 
Beginn: 12. bis 18. Jahr. 
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Wir sehen Mso in einem Teil der dominanten F~tlle mehr oder weniger 
deutliche Geschlechtsbegrenzung auftreten,  und z w a r  sind in dem einen 
Teil dieser FMle fast nur  die Weiber, im anderen nur  die M~nner erkrankt .  
Gewi2 mag es sich um ein Zufallsspiel der Nutur  handeln (wie es ja 
F~milien mit  sieben S6hnen und keinen T6chtern gibt), auch sind die 
S tammbgume zum Teit recht diirftig. Immerh in  ist die H~ufung dieser 
FMle eigenartig. Hierbei fiillt auf, dab besonders bei den in sp~teren 
Jahren  beginnenden FBllen die M~nner fast ausschliel31ich erkranken. 
M~n kSnnte sagen: Je  spgter der Beginn, desto starker die Geschlechts- 
begrenzungl), 

1) Ob es sich in diesen ,,Sp~tfallen" um eine ,,geschleehtsgebundene" Ver- 
erbung naeh der Siemsnsschen Definition handelt, lasse ich dahingestellt. 
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B. In  der ungleich gr61]eren Gruppe mit  rezessivem Erbgang fgllt 
zun~chst die hgufige Blutsverwandtsehaft in der Aseendenz auf. In  
20% waren die Eltern oder Voreltern verwandt. Diese Blutsverwandt- 
sch~ft deutet  yon vornherein mit  Sicherheit dwrauf hin, dab es sieh um 
einen rezessiven Erbgang handeln muB. Siemens hat  nachgewiesen, 
dab die t tgufigkeit  der Blutsverwandtseh~iten zunehmen muff, je 
seltener ein Erbleiden ist. Mit 20 % Blutsverwandtschaft  wiirde dem- 
naeh die spastisehe Heredodegeneration reeht selten sein, was ja den 
tatsgehlichen Verhgltnissen entspricht. (Blutsverwandtsehaft findet 
sieh bei den Eltern Taubstummer in 6 %, Xerodermakranker in unge- 
fghr 12 %, Personen, die an Pigmentatrophie des Auges leiden, in 25 % 
(nach Siemens). 

In  60 ~ der F~lle war nun der rezessive Erbgang besonders deutlich. 

Beispiele : 
1. Jendrassilc. (Arch. f. klin. Med. 6! und Dtsch. Zeitschr. f. ~ervenheilk. 2~): 

,,Reine Form". 
Eltern Geschwisterkinder. 
Begirm im 4. Jahr. 
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2. Erb. (Dtseh. Zeitschr. f. Nervenheilk. 
Doppelte Blutsverwandtschaft. 
Beginn im 4. Jahr. 
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6, 137): ,,geiner Fall". 
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3. Jendrassik (Dtseh. Zeitschr. f. INervenheilk. 2~, Beob. II.):  ,,Misehform". 
Keine Blutsverwandtschaft. 
Beginn: 6. bis 10. Jahr. 
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Interessant ist eine l~amilie, die JBloch (Arch. f. Fsychiatr. u. Nervenkrankh. I~) 
besehreibt. Drei versehiedene Erbanlagen sehen wir im Stammbaum im Wiirfe]- 
spiel der reeessiven Vererbung erseheinen; 

1. Spastisohe Spinalparese ~ O. 

2. Epilepsie ---- (9. 
3. Fehlende Kniereflexe ~ @. 
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In  dem Rest der Falle (25%) hande]~ es sich wohl auch um recessiven Erb- 
gang, dooh war dieser nich~ so deutlich ersichtlich. 

Zwei ]~eisp!ele: 
1. Newmark (I)tsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 21, 31, 42): ,,Reine Form". 
Keine Blutsverwandtschaft. 
Beginn: 6. bis 14. Jahr. 
@ : lebhafte Sehnenreflexe. 
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2. v. Mala@~ (Neurol. Zentralb]. 1908, S. 1018): ,~/ i isc~orm".  
Blutsverwandtschaft im dr i t ten Grade. 
B e ~ :  2. his 3. Jahr. 
@ = lebhaf~e PateHa~efiexe. 
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Beide Geschwistersehaften gleichen sich aufterordentlich. Fast alle 
Gesehwister sind erkrankt. (Auch hier scheint eine Geschlechts- 
begrenzung vorzuliegen). Die Mtitter beider Geschwistersehaften 
hatten ,,lebhafte Sehnenreflexe". Da die FII -Genera t ion  fehlt, 
l~Bt sieh fiber den Erbgang niehts Bestimmtes sagen. Entweder ist 
er rezessiv: dann w~re es am wahrscheinliehsten, da$ eine kranke 
Mutter (gg) einen gesunden~ abet heterozygot kranken Mann (gG) 
geheiratet h~tte. Bei den KombinationsmSglichkeiten gg und Gg 
mLiSte die tt~lfte tier Kinder krank sein. I)a$ dieses Verh~tltnis hier 
nieht zutrifft, kann widerum zuf~tllig bedingt sein (vgl. Famflien mi t  
sieben SShnen und keiner Tochter). Es ist aber ebensogut mSglich~ 
dab die M~itter den Ausgangspunkt einer dominanten Erbfolge bilden~ 
die dureh alas Fehlen der Enkelkinder noch nieht ersichtlich ist. 

Xhnliche Verh~tltnisse bieten eine ganze t~eihe yon Stammb~umen. 
Die Frage, dominant oder reeessiv, ran8 also streng genommen in 
diesen F~llen offen gelassen werden. Nach dem Wahrscheinlichkeits- 
verh~ltnis 15 % (dominant) : 60 % (reeessiv) : 25 % (unentsehieden} 
darf man annehmen, daft es sich bei der letzten Gruppe in den meisten 
F~llen auch um recesssive Vererbung handelt. Als dominant m6chte ich 
jedenfalls nur dann einen Erbgang bezeichnen, wenn er allen Kriterierr 
dieses Vererbungsmodus roll  entspricht. 

Ordnet man sich nun die Stammb~ume entsprechend ihrer Ver- 
erbung und vergleieht man die klinisehen Krankheitsbilder, so springt 
sofort eine Tatsache deutlich in die Augen: 

Die ,,dominanten" Fdille sind die leichteren, die ,,reeessiven" iVdille. 
die sehwereren Erkrankungs]ormen. 

Die meisten l~lle mit dominantem Erbgang sind ,,reine" oder doch 
jedenfalls ann~hernd reine F~lle yon heredit~rer spastischer Spinal- 
paralyse, die sehweren Erkrankungsformen, die sich nach Scha]fer 
auf kombinierte Segmente oder ubiquiti~r ausbreiten, jene F~lle, die 
mit Idiotie, Augenmuskell~hmungen und SehstSrungen einhergehen~ 
zeigen s~mtlich 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 praktisehe Best~tigung dieser Ansicht. 

Die Therapie erblicher Krankheiten ist ein Gebiet, das noch bis~ 
vor gar nieht langer Zeit in v61liges Dunkel gehtillt war. Erst der Be- 
griff der Elektion und der in ihr entha]tenen eliminatorisehen und elek- 
riven Rassenhygiene erSffnete neue Wege. Wir werden hie ein idio- 
pathisch bedingtes Leiden heilen kSnnen; wir kSnnen aber fiir die 
Zukunft sorgen, indem wir das Krankhafte ausmerzen (Sterilisation) 
und fiir die FSrderung und Vermehrung des Gesunden sorgen. Ob die 
erste Forderung mit Erfolg durehgeftihrt averden kann, wird erst das groge 
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amerikanische Exper iment ,  das eben erst begonnen hat,  zeigen. Die 
deutschen Erbbiologen stehen fast geschlossen auf dem Boden der 
elekt iven Rassenhygiene, deren Begriff m a n  vielleieht am besten mi t  
der Bezeichnung Volkserziehung umfa[3t. 

Fiir  unser Krankhei tsgebie t  ergeben sich un te r  diesem Gesichts- 
p u n k t  Leitsi~tze, deren Wichtigkei t  n icht  scharf genug be tont  werden 
k~nn  : 

1. Die erbhygienisehe Ehebera tung  ha t  daffir zu sorgen, dal] in 
Famil ien,  in denen I-Ieredodegenerationen vorkommen (auch oder 
gerade besonders, wenn es sich um vereinzelte Fglle handelt) ,  Ver- 
w~ndtenehen un te r  allen Umst~nden  verhindert  werden. 

2. Besteht in  einer Famil ie  eine I teredodegenerat ion mi t  domi- 
nan t e r  Vererbung, so sind Ehen kranker  MJtglieder zu verhindern,  
d e n n  die Naehkommenseh~ft  wird aller Wahrseheinliehkeit  n~ch zur 
Hglfte k rank  werden. 

3. Gesunde Mitglieder einer Famil ie  mi t  noeh so sehwerer Heredo- 
degenerat ion yon deutl ieh dominan te r  Vererbung diirfen getrost hei- 
raten.  Sie sind nicht  , ,bel~stet" und  ihre Naehkommen  werden yon 
dem Erbleiden befreit sein. 
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