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(Eingegangen am 28. Mai 1922.) 

Das Kapi~el der heredofamili~ren Nervenleiden geh6rt zu den um- 
s t r i t~ensten in der  Neurologie.  Die A k t e n  s ind dar i iber  noch keineswegs 
geschlossen. Zur  endl ichen K l a r u n g  der  dabe i  noch s t r i t t igen  F r a g e n  
di i rf te  jeder  kasuis t i sche  Bei t rag ,  auch wenn er im wesent l ichen n ichts  
Neues br ingen sollte, yon  grSBtem W e r t  sein. Diese 13berlegungen lieBen 
uns die nachs tehende  Mit te i lung be rech t ig t  erscheinen. 

A m  21. Oktober  vor igen Jah res  ge langten  bier  zwei P a t i e n t e n  mi t  
e inem fami l i i r en  Nervenle iden  zur  Beobach tung ,  deren Krankenge -  
schichte im folgenden auszugsweise udedergegeben sei:  

Fall li). Julius ]~., 60 Jahre alt. Vorher nie ernstlich krank gewesen. In 
seiner Tgtigkeit Ms Fabrikarbeiter zog er sich eine Verletzung des rechten Zeige- 
fingers zu, der dann im Gi~ndgelenk abgese{z~ wurde. Seit 1910 nut noch als 
PfSrtner verwendbar; seit 1914= arbeitsunflihig. Schon seit 1912 erhebliche Geh- 
stSrung, Unsicherheit und Taumeln, so dab er fiir betrunken gehalten wurde. Seit 
1917 d~uernd bettl~igerig. Beginn des Leidens angeblich im Alter yon 35--37 Jahren 
mit Unsicherheit in den Beinen und Schwindelge/i~hl. Schmerzen und Fieber sollen 
bisher uieht bestanden haben. Zeitweilig Ineontinentia urinae et (seltener) alvi. 
Sexuelle Infektionen, Alkohol- und Nikotinabusus negiert. Pat. war verheiratet 
und hutte 5 Kinder. Keine Fehlgebnrten bei der Frau. 

Be/und: Mitgelgroger, in seinem Ernghrungszust~nd stark reduzierter Mann 
mit eigentiZmlich erstauntem und leerem Gesichtsausdruclc. Brustkorb hager und 
leieht parMytisch, doch ohne eine nennenswerte Deformieiqmg der Wirbelsi~nle. 
Brust- und Bauehorgane nicht nachweislich erkrankt. Finger auffMlend lang. 
Urin regelrecht. Es besteht kein FiBber. 

iVervensystem: Pupillen gleichweit, rund, reagieren regelreeht auf Lichteinfall. 
Augenarztlicher Bericht: ,,R = zentrale Abblassung der Optieus/asern. L = alte 
ttornhautnarben. Kein deutliehes Bild des Fundus zu gewinnen. Keine Doppel- 
bilder. Keine AkkommodationsstSrungen. Nystagmus zweifelhaft." Hirnnerven: 

i) Naeh Absehlu6 der Arbeit gestorben. Sektionsbefund liegt noch nicht vor; 
wird vor~ussiehtlieh sep~rat ver6ffentlicht werden. 
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Parese des linken oberen Facialisastes (Ptosis des linken Oberlides nnd UnvermSgen, 
auf der linken Seite die Stirne zu runzeln). Die Zunge wird gerade und ohne Zittern 
herausgestreckt. Das Sprechen ist sehr undeutlich und geschieht mit groBer An- 
strengung. Silbenstolpern ist in m~Sigem Grade vorhanden. Besonders schwer 
f~llt die Aussprache der Konsonanten. (Keine motorische Aphasie i) Behn Sprechen 
zeitweiliges Mitinnervieren der mimischen Muskulatur. Grimassieren. Kein 
Tremor der ausgestreckten und gespreizten H/inde. Stehen und Gehen unmSglich 
durch eine sehwere StSrung der Motilit/~t. Hochgradige Ataxie der Extremiti~ten, 
die besonders im Kniehacken- und Fingernasenversuch zum Ausdruck kommt. 
Pat. maeht dabei ausfahrende Bewegungen und gleitet urn ein betri~chtliches Stiick 
am Ziel vorbei. Lagesinn anscheinend gestSrt. Doeh ist ein verwertbares Urteil 
dariiber wegen des erschwerten AuffassungsvermSgens (vgl. un ten! )n ich t  zu 
gewinnen. Adiadochokinesie vorhanden (Sehwierigkeit, die Hand wiederholt schnell 
hintereinander zu pronieren und supinieren). Cerebellare Asynergle wahrscheinlich 
auch vorhanden, doeh aus dem gleichen Grunde wie der Lagesinn nicht sicher zu 
priifen. Emp/indung ]i~r Beri~hrung und Schmerz deutlich herabgesetzt. Zeitweilig 
Blasen- und MastdarmstSrungen (Incontinentia urinae et alvi.) Conjunctival-, 
Kol~eal- sowie Raehenreflex regelrecht. Von den Bauchdeckenreflexen sind die 
oberen und mittleren nut schwaeh positiv, w~hrend die unteren deutlicher aus- 
15sbar sind. Cremasterre/lex beiderseits erlosehen. Ebenso ]ehlen die Sehnenre]lexe 
der oberen und unteren Extremit~ten s~mtlichst. Keine Kloni, keine Spasmen. 
Babinski negativ. Grobe Kraft der Arme leidlich erhalten. 

Psyche: Auffassung erschwert. Gedankenablauf verzSgert. Urteilsf~higkeit 
kaum vorhanden. Ged~chtnis fiir ~tltere und jfingere Ereignisse beeintriichtigt. 
Merkf~higkeit herabgesetzt. RechenvermSgen noeh leidlieh erhalten. Zur Be- 
urteflung der geistigen Fi~higkeiten ist indes wiehtig, daft Pat. seit vielen Jahren 
Bett und Zimmer nicht verlassen hat und aueh hierdurch verbl5det ist. Den Ein- 
druck einer echten GeistesstSrung erweekt er nicht. Die Stimmungslage wechselt 
zwisehen Euphorie und Reizbarkeit. Verlauf und Beobaehtung boten nichts 
Neues. Anf~lle traten nieht auf; auch keine wesentlichen Verschleehterungen. 

Fall 2. Johanne B., 33 Jahre alt. Tochter des Vorigen. War his zum Auf- 
treten dieses Leidens nie ernst]ich krank. Menarehe mit 16 Jahren. Menses o. B. 
Beginn des Leidens im Alter yon 19 Jahren mit Unsicherheit in den Beinen, die 
kontinuierlich zunahm und allm~hlieh auch auf die obere Extremitiit iibergriff. 
Etwa 1914 fiel ihr auf, dab ihre Sprache undeutlicher wurde. Mit der Zeit wurden 
die Beschwerden immer ausgeprggter, so daft sie jetzt nur noch ganz kurze Streeken 
unter gr5gter Unsicherheit und nur mit Unterstfitzung zuriicMegen kann. Schmer- 
zen, Fieber sowie StSrungen yon seiten der Sphincteren sind dabei angeblieh n{e 
aufgetreten. Pat. hat lediglieh viel unter Kopfsehmerzen zu leiden. 

Be/und: Mittelgroftes Mgdchen in mggigem Ernghrungs- und Kl'/~ftezustand. 
Unverkennbar der gleiche erstaunte und leere Gesiehtsausdruek Me beim Vater. 
Thorax schlaff nnd mi~Big gewSlbt ohne Deformierung der Wirbels~ule. Brust- 
organe ohne krankhaften Befund. Abdomen durch Myomatosis uteri stark auf- 
getrieben, tringer nieh~ auffallend lang. Urin ohne pathologische Bestandteile. 
Fieber besteht nicht. 

Nervensystem: Pupfllen sind gleichweit und rtmd und reaglereu prompt auf 
Lichteinf~ll nnd Naheinstellung. Keine StSrungen der Augenmuskein. Nystagmus 
]ehlt. Zunge wird gerade und ohne Zittern hervorgestreekt. Sprache dysarthrisch, 
ldossig, sehwer verst~ndlich. Aueh hier beim Sprechen Mitinnervation der mlmi- 
schen Muskeln. Ausgesprochene Ataxie; schwer gest6rte Motflit/~t. Romberg stark 
positiv. Schon beim Sitzen f~llt eine Unsieherheit in der Haltung des Rumpfes 
wie auch besonders der des Kopfes auf. (Statische Ataxie.) Beim Zeigefinger- 
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Nasen- und Kuiehaokenversuch grebe Unsicherheit der Bewegungen. Dabei 
scheint die Ataxie links st/~rker zu sein, als reehts. Gang ausgesproehen ataktiseh, 
breitbeinig, stampfend und gesehieht unter Augenkontrolle. AndeutLmg yon 
Propulsion. Von den Reflexen sind Konjunktival-, Corneal- und Wfirgreflex in 
normaler St~rke ausl5sbar. Sehnenre]lexe belderseits erlosehen. Keine Y-Aoni; 
keine Spasmen. Babinski negativ. Keine Sensibilitditsst6rungen. Stereognostisches 
VermSgen erhalten. 

Psyche vSllig ungetri~bt. Pat. macht einen intelligenten Eindruek; liest viel 
und verffigt fiber einen feinen Humor.  Stimmung meist euphorisch. Nut selten 
zeigt sich eine depressive Verstimmung, die aber regelm~Big schon nach kurzer 
Dauer wieder einer gehobeneren Stimmungslage weieht. 

Naeh einer inzwisehen vorgenommenen Tota]exstirpation des Uterus fiihlt 
sich Pat. ,,wie neugeboren". Appetit im Gegensatz zu fr~iher recht g~t. Subjektiv 
empfindet sie eine Besserung des Ganges und der Sprache, die auch objektiv zu 
erweJsen ist. 

Die atfffMlende Ta tsaehe  einer g le iehar t igen E r k r a n k u n g  bei  Va te r  
und  Tochter  legten naturgemgf~ den Verdach t  einer fami l igren  E rk ra n -  
kung  nahe.  I n  der  T a t  s tel l te  sich bei  dem anamnes t i schen  Befragen 
der  beiden P a t i e n t e n  aueh heraus,  dab  noch mehrere  Mitg]ieder der  
Fami l i e  in der  gleichen Weise  e r k r a n k t  waren  bzw. sind. Ju l ius  B. h a t t e  
18 Geschwister ,  yon  denen noch 2 Br i ider  u n d  eine Schwester  das  gleiche 
Leiden  geh~bt  haben  sollen. Ebenso  sollen bei  der  Mut t e r  des Pa t .  I 
die gleichen Krankhe i t se r sehe inungen  noch im Alter yon 50--60  Jahren 
aulgetreten sein. Auf~er der  bere i ts  oben genann ten  Toehter  h a t t e  Pa t .  I 
noeh drei  SShne u n d  eine wei tere  Tochter .  Le tz te re  wird  noeh wei ter  
un ten  zu erwghnen sein. Von den SShnen is t  d n e r  gefallen., Die be iden  

anderen  s te l l ten  sich vor  und  konn t en  un te r sueh t  werden.  

Fall 3. Paul B., Laborat.-Assistent, 27 Jahre alt. ~eben vielen neurasthenischen 
Symptomen f/~llt eine Langsamkeit und auch gewisse Unsieherheit der Sprache 
auf, die eine beginnende St5rung des oben besehriebenen Typs mOglieh erseheinen 
lgl~t. Alle iibrigen Krankheitserseheinungen (Mattigkeit und Abgeschlagenheit, 
Impotenti~ eoeundi [self ca. einem Jahr bemerkt]) sind neurasthenischer Natur. 
Keine Ataxle, kein Romberg. Reflexe und Sensibilitdit o. B. Eine famili/s Mit- 
erkrankung erscheint daher bei ihm mindestens zwei/elha[t. 

Fall 4. Hermann B., Bruder des Vorigen, 30 Jahre alt. Vorgesehiehte ohne 
Belang. Sexuelle Infektionen, Alkohol- und TabakmiGbraueh haben nieht vor- 
gelegen. Seit 2 ffahren Gefiihl yon Abnahme der KSrperkraft und Unsieherheit des 
Ganges. Pat. mul3 jetzt breitbeiniger gehen, weft er das Gefiihl hat, umzufallen. 
Im Felde versehiittet, leidet Pat. noeh heute ~n den Folgen dieses Erlebnisses. 
Und zwar stellt sieh ~bends gleieh naeh dem Zubettgehen ein starkes Zittern des 
Kopfes ein, das nach 10--15 Minuten wieder naehlgSt. I SchlieGlieh gibt Pat. an, 
d~G das Sehreiben langs~mer und zittrig geworden sei. ! 

Be]und: Grol~er sehlanker ~{ann. I%nrasthenischer Typ. Auch hier der 
gleiche erstaunte und leere GesichtsausdrucI~, dem wir schon bei Vater und Schwester 
begegneten. Innere Org~ne o. B. 

~Vervensystem: Pupillen sind gleiehweit und rund und reagieren prompt auf 
Liohteinf~ll und Konvergenz. Keln Nystagrnus. II., III .  nnd VII. Hirlmerv o. B. 
Sprache deutlich behindert und schwer verstandlich. Pat. hat das Geffihl, daG der 
Ga~lmen nicht hoch genug ~ sei und er mit der Zunge dagegen stol~e, mein~ aber 
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das schlechte Gebil~ daffir ansehuldigen zu sollen. Deutliche Ataxle. Romberg 
sehwaeh positiv. Beim Kniehacken- und Zeigefingernasenversueh Ausfahren 
yon der Zielrichtung und deutliehe Unsieherheit der Bewegungen. Der Gang ist 
eigentfimlieh breitbeinig. Dabei werden die Ffil3e sehleifend vom Boden gehoben 
und heftiger als sonst fiblich wieder hingesetzt, wobei die Knie auffallend stark 
durehgedriiekt werden. Die Unsieherheit des Ganges soil bei Dunkelheit zunehmen. 
Re/lexe in normaler Stiirlce auslSsbar. Kcine Kloni, keine Spasmen. Babinski 
negativ. Psyche in allen Qualit~ten ohne Besonderheiten. Bildungsgrad entspricht 
dem genosseneii Unterrieht. Stimmungslage etwas bedriickt. ]?at. maeht sich 
offenbar Sorgen wegen seines Gesundheitszustandes. Im ganzen ist er aber noeh 
ziemlieh rfistig und geht seiner Beseh~ftiguiig als Metallarbeiter noeh veil naeh. 

Fall 5. Emma B., Sehwester des Vorigen. Mit 29 Jahren ira 6. Wochenbett 
gestorben. W~thrend ihrer 5. Sehwaiigersehaft im Alter veil 28 Jahren fiel den 
AngehSrigen an ihr auf, dal~ Gang und KSrperhaltungunsicher wurden. Die Er- 
seheinungen wurden stgrker, so dal] ihr Gang IIach Sehilderung ihres Bruders 
sehlieBlieh dem eines Schwerbetrunkenen glich. Im Beginne des Leidens hatte sic 
fiber h~ufiges Schwindelge]~hl geklagt. Als Verboten der Krankheit schildern die 
AngehSrigen eine Alteration des psychischen Verhalten,. Pat. wurde leicht erreg- 
und reizbar, weinte leieht uiid zeigte Neigung zu Widersprueh. 

Fall 6. Karl B., der einzige noeh lebende Bruder des ]?at. 1. 59j~hrig; kam 
inzwischen wegen Grippe hier zur Aufnahme und konnte daher hinsiehtlieh seines 
Nervenzustandes ebenfails untersueht werden. 

Be]und: Kleiner untersetzter Maiin. Keine Spraehst6rung. Nervensystem 
vollkommen normal. Keine BewegungsstSrung. Aueh keine Besonderheiten hinsieht- 
lieh der Psyche. 

hTaeh miindlichen und sehriftliehen Mitteflungen versehiedener Mitglieder der 
Familie B. ist mit ziemlieher Sicherheit anzuiiehmen, dal~ aul~er den bereits an- 
geffihrten noeh folgende AngehSrige der Familie B. als in der gleiehen Weise er- 
krankt in Frage kommen. 

Fall 7 und 8. Hermann und Gust~v L., SShne der erkrankt gewesenen und 
bereits gestorbenen Julia L., Schwester des Pat. 1. Beide ertcrankten im Alter yon 
etwa 25--28 Jahren. Die fibrigen 7 Geschwister blieben gesund. 

9 und 10. August uiid Anna B., Kinder des ebeiifal]s in gleieher Weise erkrankt 
geweseneii Wilhelm B., Bruder des P~t. 1. 

Dagegen sind die Kinder des gleichfalls mit dem in Frage steheiiden Leiden 
behaftet gewesenen Gustav B., ]~ruders des Pat. 1., yon der Krankheit versehont 
geblieben. 

Leider wurden uns zahlreiche Anfragen nicht beaiitwortet. Einen sieher 
brauehbaren Befund erhielt ieh nut noch fiber den Patienten 

Fall 7. ,,Hermann L.1), yon Beruf Kutscher. 32 Jahre alt. Aktiv gedient yon 
1909--1911. Sti~rzte veto Turnrec~ au] den Kop]; IIebenbei Oberarmfraktur, aber 
keine Seh~delverletzung. Ein halbes Jahr Lazarettbehancllung, we sich in der letzten 
Zeit Zeichen yon schlechtem Gehen und unsieherer Haltung bemerkbar machten. 
Wurde Ms ,,d. n." mit Rente entlassen. Die Erseheinungen verschlimmerten sich, 
besoiiders unter dem Drueke der sehlechten Kriegselaa~hrung, wie Pat. aueh heute 
noeh bei sehlechterer Kost Steigerung:'der Beschwerden konstatieren zu kSnnen 
glaubt. 

Der Kranke, der auf der 8traBe einen direkt bemitleidenswerten Eindruck 
macht, kommt mit groflen Sehritten daher, setzt die Hac~n mit machtigem Sto[3en 
zuerst au[; dabei sind die Beine gespreizt und ]ahren herum. Es besteht eine grofle 
Unsicherheit bei ibm, obwohl er im allgemeineii sich rasch fortbewegt und l~ngere 

x) Diese Mitteflung verdanke ieh Herra Dr. Nchuhmacher in Lintorf. 
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Wege gehen kann, ohne zu ermiiden. Er bedient sieh beim Gehen eines Stoekes, 
den er genau wie den anderen Arm welt yon sioh forth~lt. Der Nervenbefund 
bietet niehts wesentlich allderes als bei dem Bfld der Friedreichschen Ataxie. Die 
Sprache ist gestSrt, fiberstfirzend. Die Patellarreflexe sind erloschen. Sensibilit~ts- 
stSrungen bestehelf nicht. Kein Babinski. Romberg sehr stark 19ositiv. Geistig ist 
Pat. Mar." 

Es laBt sich demnaeh ein wenn aueh nich~ ganz vol lkommener 
S t a m m b a u m  der Familie B. aufstellen. 

35--38 ca. 35 
i. -F + + + + + 
0 A A O A A �9 

I i . + i  I 
I 0 0  ,~ �9 Ol 

uA O z~O O A O,~  

i 0  A A A A A A O]  

O Fr~uem 
A M~nner. 

Stammbaum der $'amilie B. 
+ 50--60 
�9 35--38 

+ l. + + + L + 
A A O �9 A O A 

VII.  { ,, _ _  
2 ~ - 1 2 s 2 5 - ~  I ~  o A I 

1.1 �9 ] .  I 

0 A, 

~ A O I  

I .  

A A O A A 

OAAOI ~ ' A O O O 0  AI  
II. IV. V, 
1. 1 . +  
19 218 27 

I A O A O A I  

' ,0 A 0 A 0 A O AI  

"} er  r n t. § Oo tor on.1. 
Die be igef i ig ten  Zahlen bedeu t en  das  Alter,  in d e m  die E r k r a n k u n g  einsetzte.  

Aus diesem S t a m m b a u m  geht hervor, dab ein grofter Teil der Er- 
k rankten  bereits to t  ist. Von denjenigen Kranken,  die aus den oben 
angeffihrten Grfinden yon  uns nicht  untersucht  werden kolmten,  dfiffen 
wit nach den glaubwfirdigen und  voneinander  unabh~ngigen Schilde- 
rungen verschiedener Angeh6riger wohl annehmen,  daft auch bei ihnen 
die glcichartige Erk rankung  vorgelegen ha t  bzw. vorliegt. 

Epilcrise. 
Wir haben es also im vorliegenden Falle mit  einem /amili~ir-here- 

dit(iren Leiden mit folgenden besonders hervorstechenden S y m p t o m e n  
zu tun :  SprachstOrung im Sinne einer Verlangsamung und  Unverst~nd- 
lichkeit, locomotorische und statische Ataxie, Rombergsches Pha'nomen, 
taumelnd stamp[ender Gang, Au/hebung der Sehnenre/lexe (mit einer Aus- 
nahme) und  Tendenz zur Progredienz. Zwar konnten  wir nur  4 yon 
den angefiihrten Pat ienten  eingehender untersuchen. Doch ware es 
unseres Erachtcns  gezwungen, wollte man  annehmen,  daft cs sich in den 
nicht  untersuchten F~llen um eine andere Krankhei t  gehandelt  haben 
k6nnte. Es fragt  sich nun, welchem Krankheitsbflde der vorgezeichnete 
Symptomenkomplex  enCspricht. Dutch  das Vorhandensein des famili~r- 
heridit~ren Momentes wird unserer Fragestellung hinsichtHch der Dia- 
gnose schon eine best immte Rich tung  gewiesen, und  zwar nach der yon  
Stri~mpell atffgestellten Gruppe der hereditgren Systemerkrankungen. 
Die mit  spastischen Erseheinungen einhergehenden Krankhei ten  k6nnen 
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wir dabei ohne weiteres aus unserer Betraehtung ausschHeBen. Es 
kommen daher aus dieser Gruppe nur die folgenden in Frage: 

1. Friedreichsche Ataxie ; 
2. Hdrddoataxie c~r4belleuse (Pierre-Marie); 
3. ~bergangs/ormen. 
Von diesen Syndromen pa~t  am besten das der Friedreiehsehen 

Ataxie zu dem vorliegenden Krankheitsbilde; jedoeh nieht ohne Ein- 
sehrgnkung. Zun~ohst einmal ]ehlt bei unseren s~imtlichen Beobach- 
tungen der Nystagmus, ein Symptom, das in den allermeisten Beobaeh- 
tungen fiber Fglle yon Friedreichscher Ataxie mitgeteilt wird, und das 
auch Friedreich selbst in der schalffen Umgrenzung seines Syndroms a]s 
unerlgl~lieh verlangt. Bei genauerer Durehsicht der neueren Li teratur  
stellt sich jedoeh heraus, dab der Nystagmus bei der Friedreiehschen 
Ataxie heute keineswegs mehr ein unerlgBliehes Dogma bedeutet.  So 
linden wir bei E. Mi~ller 1) drei sporadisehe Fglle, bei Schultze~) zwei 
Geschwister, bei Besold a) vier Fglle, bei Hi~bscher 4) zwei Fglle, bei 
Weber ~) zwei Fglte und bei Menzel6), Mingazzini 6) und Edleston 7) je 
einen Fall yon Friedreichseher Ataxie, bei denen der Nystagmus fehlte. 
Bei Ri~timeyer s) fehlte in zwei Fgllen der Xystagmus im Beginn des 
Leidens und stellte sich spgter noeh ein. Mfiller glaubt, dab der Nystag- 
mus in den Frtihstadien ziemlich hgufig ~ehlt, und dab er im groBen und 
ganzen wohl die fortgesohrittenen Fglle zu bevorzugen soheine. Auch 
Weber sieht in ihm ein zwar wiehtiges, im al]gemeinen aber wohl nur den 
vollent~dckelten Formen des Krankheitsbildes zukommendes, also 
Spgtsymptom, das sich naeh seinen Erfahrungen dann meistens mi t  
einem Tremor des Kopfes vergese]lsehaftet findet. Ebenso kommt  
Besold auf Grund der neueren Beobaehtungen aus der Li teratur  zu der 
Ansieht, da2 der Nystagmus nicht mehr zu den konstanten Symptomen 
der Friedreiehsehen Ataxie gereehnet werden kSnne. 

Sodann beobaehteten wir bei allen unseren Fgllen einen 19ositiven 
Romberg, d e r n u r  in einem der vier von Friedreieh 9) zuerst verSffent- 
liehten Fglle vorhanden war. Friedreich benutzte das Fehlen des l~om- 
bergsehen Phgnomens zur Abgrenzung seiner Krankhei t  gegenfiber der 
echten Tabes. Doeh finden sieh auoh in der neueren Literatur  eine 
l~eihe yon Belegen ffir das Vorhandensein des l~omberg schen Zeiehens 
bei unverkennbar zur Friedreichsehen Ataxie gehSrigen Krankheits-  
fgllen [Scha//erlO), Miiller, Ri~timeyer, Flataun)], so dab hierdureh die 
l~iehtigkeit der Diagnose unberfihr~ bleibt. 

])as Vorhandensein der Sehnenref]exe der unteren Extremi tg ten  in 
Fall 4 unserer Beobaehtung wiirde fiir uns allein kein zwingender Grund 
sein, die Diagnose ,,Friedreichsehe Ataxie" fallen zu lassen, zumal wir 
ja nieht wissen kSnnen, ob bei der nur sehr schleiehenden Progredienz 
des Leidens diese nieht allmghlieh auch schwgcher werden und schliel~- 
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lich vielleieht ganz erlSsehen. Tats~ehlich wissen wir ja auch noch gar 
nieht, ob die Sehnenreflexe bei der Friedreichschen Ataxie langsam oder 
schnell verschwinden, und ob nicht gar dem Erl6sehen in jedem Falle 

e in  wenn aueh nur kurz ~nhMtendes Lebhafterwerden vorangeht. So 
glaubte aueh Erb 6) bei einem Geschwisterpaar mit lebhaften Sehnen- 
reflexen bei der sonst v611igen Ubereinstimmung seiner Patienten mit 
der Friedreichschen Ataxie diese Diagnose lediglich aus obigem Grunde 
nicht verwerfen zu sollen. DesgMchen waren bei dem Gesehwisterpaar 
Schultzes die Sehnenreflexe erhalten und nur in dem einen Falle zeit- 
weilig abgeschw~cht. Dazu beriehtet Hi~bscher fiber einen Fall, bei dem 
die Kniereflexe nur einseitig herabgesetzt und auf der anderen Seite 
vorhanden waren. 

SchlieNich fehlen aueh in unseren Fallen die anatomisehen Ver- 
~nderungen des Fuftskeletts und der Wirbels~ule, der eharakteristische 
Hohl]u[3 Friedreichs und die Kyphoskoliose, welche Erscheinungen 
Besold Ms eine Folge des dauernden Ausbalaneierens auffaBt. Diese 
Ver~nderungen werden jedoeh aueh bei zah]reichen anderen Beobaeh- 
tungen vermigt. 

Auch hinsichtlich des zeitlichen Beginnes weichen unsere Beobaeh- 
tungen yon den meisten frfiheren Mitteilungen tiber dieses Krankheits- 
bild ab. Der Krankheitsbeginn lag bei den ersten Fallen l~riedreichs 
zwisehen dem zwSlften und achtzehnten Lebensjahre, so dab _~riedreich 
zun~ehst glaubte, es mit einem ausgesprochenen Leiden des Pubert~ts- 
alters zu tun  zu haben. Aus den Aufstellungen Ri~timeyers und Socas 
(zitiert naeh Besold) geht jedoeh hervor, dab die groge Mehrheit der eehten 
Friedreich-F~lle in der frfihen Jugend beginnt. Soca behauptet  sogar, dag 
Falle yon eehtem ,,Friedreieh" mit Beginn oberhalb des 16. Lebens- 
jahres eine auBerordentliehe Seltenheit seien. Indessen liegen seitdem 
eine Reihe neuerer Beobaehtungen vor, die die t~iehtigkeit der Soca- 
sehen Behauptung in Frage stellen. So teilt Besold zwei Falle mit, bei 
denen der Beginn des Leidens bei dem 20. bzw. 30. Lebensjahre liegt. 
Ferner linden wir bei Rumpel, Yorlcastner la) und Frey je einen Fall mit  
Beginn im 54,  50. und 65. Lebensjahre. Schoenborn 1~) land, dab yon 
200 in der Literatur verzeichneten l~'~llen yon Friedreiehscher Ataxie 
i23 einen Krankheitsbeginn vor dem 25. Jahre aufwiesen. Die Angaben 
der ;Patienten fiber den Beginn ihres Leidens sind jedoeh mit Vorsich~ 
aufzunehmen. Denn es ist zu berficksiehtigen, dab es vielen Leuten, 
die sieh selbst wenig beobaehten, bei dem obendrein sehleiehenden Beginn 
der Krankheit  vielfaeh unm5glich sein wird, den richtigen Zeitpunkt 
des ersten Auftretens der Erkrankung genau anzugeben. In unserer 
Beobachtung traten die ersten Krankheitssymptome bei der sehr intelli- 
genten Johanne B. mit 19 Jahren und bei ihrer GroBmutter v~terlieher- 
seits noeh zwischen dem 50.--60. Lebensjahre auf, w~hrend tier Be- 
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ginn des Leidens bei den iibrigen Kranken in das 25.--38. Lebensjahr 
f~llt. 

Soweit die Erscheinungen, die sich nieht so ohne weiteres mit dem 
Symptomenkomplex der Friedreiehsehen Ataxie in Einklang bringen 
lassen. A u f  der anderen Seite sprechen aber eine geihe gewichtiger 
Momente, wie ]okomotorisehe und statische Ataxie, die eharakteristische 
Gang- und SpraehstSrung, die Mitinnervation der mimisehen Musku- 
latur beim Spreehen, tier Gesichtsausdruek, das Fehlen der Sehnen- 
reflexe in den drei anderen F~llen, das Fehlen nennenswerter Sensi- 
biliti~tsstSrungen und schlieBlieh das heredit~r-famili~re Moment sehr 
/i~r Friedreiehsche Krankheit.  Die Frage der Differential-Diagnose 
unserer Fi~lle gegeniiber der Pierre-Mariesehen Form ist mit wenigen 
Worten abgetan. Die hervorstechendsten Erscheinungen der hera- 
doataxie cgr6belleuse, ,,gesteigerte geflexe, AugenmuskelstSrungen, 
StSrungen der Intelligenz, Adiadoehokinesie und Asynergie, St6rungen 
yon seiten der Sphineteren", treffen in keinem unserer Fhlle in einem 
solehen MaBe zusammen, dab man daraus die Diagnose h6r~doataxie 
c~rgbelleuse herleiten k6nnte. Es ki~me in dieser Hinsieht wohl lediglich 
Fall I. unserer Beobaehtung in Yrage, bei dem Intelligenzst6rungen, 
Adiadochokinesie (und wahrseheinlieh auch Asynergie) und ferner zeit- 
weilig Ineontinentia urinae vorhanden sind, dagegen die Sehnen- 
reflexe nicht nut  nicht gesteigert, sondern sogar vSllig aufgehoben sind. 

Aus dem Angefiihrten geht demnach hervor, dab es nicht mSglich 
erseheint, die yon uns beobaehteten FMle ohne Einsehri~nkung weder 
zum reinen ,,Friedreich", noeh zur Pierre-Marieschen Form zu reehnen. 
Wir sind deshalb geneigt, sie der Gruppe der ~'bergangsformen einzu- 
reihen, sie als eine unvollkommene Form des Friedreichsehen Typs auf- 
zufassen. Hebt  doeh aueh .Ft. Schultze herv0r, dab es eine Reihe yon 
Fi~llen gibt, die mit dam ursprfinglieh yon Friedreich umgrenzten Syn- 
drom groBe J~hnliehkeit haben, ja, dab diese Fi~lle vielleicht viel hi~ufiger 
seien, als der ,,reine Friedreich". 

Wir haben also eine dureh zwei Generationen yon uns selbst kliniseh 
verfolgte, mit ziemlieher Sicherheit in drei Generationen bestehende 
Erkrankung des Friedreichsehen Typs. Derartige Familien gelangen 
Selten zur Beobachtung. Eine gewisse Analogie zu unserem Fall ist mir 
in der mir zugi~ngliehen Literatur nur bei Sanger-Brown 14) und Ray- 
mond (referiert im Neurol. Zentralbl. 1909) begegnet. Dagegen fand 
ich noeh einige Stammbi~ume yon Friedreichfamifien, die auch in diesem 
Zusammenhange yon einigem'Interesse sein dfirften, besonders hinsiehtlieh 
der Frage der Vererbung soleher Krankheiten, und die deshalb naehste- 
hand kurz skizziert sein mSgen. Es handelt sich um die Mitteilungen von: 

3. FreyIG), 4. Hi~bscher~), 5. Musso~7), 6. Vizioli ~8) und 7. Dobroch- 
tow19 ). 
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ad 1. ganger.Brown teilt  einen Stammbaum fiber vier Generationen mit, in 
dem sich 21 F/ille einer gleiehartigen Erkrankung des Nervensys~ems finden. 
ganger-Brown reehnet seine Fglle zum Friedreichschen Typ, obwohl bei den meisten 
eine Steigerung der Sehnenreflexe, teilweise Ful~klonus, Augenmuskelst6rungen 
und Sehnervenatrophie bestand. Diese VerSffentliehung rief denn aueh vielfachen 
Widerspruch hervor. Besonders wiesen Ormerod und Bernhardt 15) auf die weit- 
gehenden Unterschiede zwischen diesem Symptomenkomplex und dem yon 
•riedreich gezeiehneten bin und wollten h6chstens die Bezeichnung ,,tteredit~re 
Ataxie"  gelten lassen. In diesem Stammbaum finden wir die fragliehen Krank- 
heitsf/~lle in allen vier Generationen, und zwar kommt dabei die drekte wie aueh 
die indirekte Form der ~bertragung vor. Wit  sehen M~nner wie Frauen erkranken 
und etwa im gleichen Verh~tltnis. Von einer Bevorzugung eines Geschleehts dutch 
die Krankheit kann also hier nicht gesprochen werden. Der Krankheitsbeginn liegt 
hier zwischen dem 11. und 45. Lebensjahre, wobei scheinbar eine Tendenz des 
Leidens, in der n/iehsten Generation etwas frfiher aufzutreten als in der vorher- 
gehenden, nieht ganz yon der Hand zu weisen ist. Auffallend ist der zahlenma$ige 
Rfickgang in der Nachkommenschaf$ dieser ~amflie. Die vierte Generation ist 
viel geringer an Zahl und weist dabei prozentualiter welt mehr Krankheitsf/~lle der 
genannten Art  auf, als diese. Die minderwertige Anlage gewinnt hier also zasehends 
an Boden. 

ad 2. Die erste Mitteflung Raymonds betrifft eine Famflie, in der in drei auf- 
einanderfolgenden Generationen die Friedreiehsehe Ataxie vertreten ist; nnd zwar 
sind erkrankt: ein 30j~hriger Mann, dessen Mutter, zwei Schwestern der Mutter, 
der Vater der mutter  und zwei SShne einer der beiden Tanten. Bei allen t ra t  das 
Leiden um das 30. Lebensjahr auf. 

Bei der zweiten Beobaehtung Raymonds handelt es sich um ein Mittelding 
zwischen Spast. Spinalparalyse, Friedreiehseher Ataxie und II6r6doataxie c~r6- 
belleuse. Sic is~ also in diesem Zusammenhang nicht ohne Einschr~nkung ver- 
wertbar. Hier linden wir 6 Glieder aus sogar vier aufeinanderfolgenden Generatio- 
nen mit der Krankheit behaftet; einen 25j~hrigen Mann, dessen Vater, einen 
Bruder and eine Schwester des leSzteren, ferner den Grol~vater and die Urgrol]- 
mutter  mfitterlicherseits. Aueh hier finden wir eine weitgehende Ubereinstimmung 
hinsiehtlich des zeitlichen Beginnes des Leidens. Letzterer liegt in zwei Fgllen 
bei dem 25,  in zwei F~llen bei dem 26. und mlr in einem Falle bei dem 42. Lebens- 
jahre. 

ad 3. Eiae wertvolle Bereicherung in genealogischer Hinsieht stellt die Arbeit 
Freys dar, die eine Ahnentafel fiber einen Komplex yon 6 Familien enth~lt, in 
denen in der 11. bzw. 12. Generation yore gemelnsamen Stammvater ausgehend 
15 Glieder an Friedreiehscher Ataxie erkrankten. Von diesen 6 Familien tragen 
5 den gleichen Namen und wohnen alle in derselben Ortschaft. Durch eingehendes 
Studinm der allgemeinen Lebensbedingungen, der verwandtschaftliehen Verh~lt- 
nisse und der in diesen Familien beobachteten Krankheiten konnte Frey feststellen, 
dal~ hochgradige Konsanguinit&t and h~ufiges Potatorium in den betreffenden 
]~'amilien zu Hause waren. Neben den Erkrankungen an Friedreichscher Ataxie 
linden wir zahlreiehe Gehirn- nnd Nervenleiden bei den fibrigen Mitgliedern dieser 
Famflien. D~neben besteht eine auffallend geringe Widerstandskraft gegen In- 
fektionskrankheiten, besonders gegen Typhus und Tuberkulose and sine hoeh- 
gradige Tendenz zum Aussterben. Vor allem f~tllt der Mangel an Nachkommenschaf~ 
in der" m~nnliehen Linie auf. Hinsiehtlieh des zeitlichen Beginnes zeigt sieh auch 
bier sine weitgehende Uberelnstimmnng. Die meisten Pa~ienten sehen wir zwischen 
dem 4. and 8. Lebensjahre erkranken, w~hrend nur bei einem einzigen das Leiden 
erst mit dem 35. Lebensjahre in die Erscheinung tritt .  Eine Sonderstellung unter 
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den bekannten Friedreiehfamilien nimmt diese Beobaehtung insofern ehl, als sich 
bier die Zeit der latenten ~bertragung der degenerativen Komponente fiber die 
ansehnliche Zahl yon 12 Generationen erstreckt. Die Ubertragung der minder- 
wertigen Anlage geschieht hier dutch M~nner wie Frauen. Eine Bevorzuguug 
eines Gesehleehts hinsiehtlich des Befallenwerdens yon der Krankheit ist dabei 
nieht zu konstatieren, w~hrend Friedreich das weibliche Gesehlecht h~ufiger e~r. 
kranken sah als das m~nnliche, und im Gegensatz dazu bei Ri~tlmeyer das m~nn- 
liehe Geschleeht im Verh~ltnis yon 7 : 4 pr~va!iert. Der Vererbungstyp in der 
Freysehen Beobachtung ist der der homologen Vererbung in den Seitenlinien. 
Die ataktische Generation weist auBerdem noch zahlreiche degenerative Prozesse, 
namentlich der Genitalsph~re auf. Daneben finden wir in den der ataktischen 
naehfolgenden Generationen sehwere Mi[~bildungen, Mikrocephalie, Kleinwuehs 
und Mi~geburt. Frey neigt deshalb, wie auch im Hinblickauf die bereits oben 
erw~hnte Tendenz zum Aussterben, dazu, die Friedreichsche Ataxie als die un- 
mittelbare Vorstufe des Aussterbens anzusprechen. 

Eine zweite Mitteilung Freys bezieht sieh auf eine Familie, in welcher der 
GroBvater mfitterlicherseits und drei Enkel erkrankten, w~hrend die dazwisehen- 
liegende Generation yon der Krankheit verschont blieb. Der Grol3vater er- 
krankte mit 65 Jahren und starb 91 Jahre alt an BlasenstSrung. Die Grol~- 
eltern waren gegenseitig Geschwister, woraus ein bedeutender Ahnenverlust 
resultiert. Auch bier zeigt sieh eine deutliche Neigung zum Aussterben. Es 
handelt sieh in diesem Falle um eine homologe Vererbung mit einer Zunahme 
der NIorbidit~tt, die in der friihzeitigeren Erkrankung in der dritten Generation 
zum Ausdruck kommt. 

ad 4. Eine gewisse Parallele zu der ersten Mitteilung Freys bildet die Beobach- 
tung Hi~bschers insofern, als auch :h~er sich eine sich fiber fiinf Generationen or- 
streekende Periode einer latenten ~-bertragung der Krankheitsanlage feststellen 
l~l~t. Hiibscher 4) bringt eine Ahnentafel fiber zwei miteinander verwandte Fried- 
reichfamilien, in denen Inzucht nachgewiesen, blastophthorische Momente dagegen 
nieht eruiert werden konnten. Irgendwelche Anhaltspunkte Ifir Lues odor Pota- 
torium fanden sich in der Ascendens nicht. Hi~bscher sieht in dieser Familie die 
m~nnliche Linie als den Tr~ger der minderwertigen Anlage an und will dem weib- 
lichen Blute hSchstens einen, gewissen regenerativen Einflu~ beimesscn, der es 
verhinderte, dab die Krankheit nicht schon in frfiheren Generationen zum Aus- 
brueh kam. S~imtliche Kranke geh6ren der gleichen Generation an. Bei den vier 
Ataktikern der einen Familie findet sieh eine leidliehe t)bereinstimmung hinsicht. 
lieh des zeitlichen Beginnes des Leidens mit einem maximalen Unterschied yon 
nur 7 Jahren. Dagegen besteht zwischen dieser Familie und der Geschwisterkind- 
familie eine ausgesproehene Heterochronie des Beginnes. W~hrend in der ersteren 
der Beginn des Leidens zwischen dem 24. und 30. Lebensjahre liegt, sehen wir in 
der zweiten Familie die Betroffenen sehon mit 7 bzw. 8 Jahren, also bedeutend 
frfiher erkranken. In dieser kommt also das degenerative N[oment intensiver zur 
Auswirkung. 

ad 5. Der uns yon Musso mitgeteflte Stammbaum betrifft eine Familie mit 
5 Ataktikern in der gleichen Generation und ist bis zu den GroBeltern dieser Krar/ken 
iiinauf durchgefiihrt. Wir finden darin eine GroBmutter, die an Melancholic mit 
Ausgang in Demenz und deren Bruder an ,,Ataxie" l~idet. Leider ist dabei die 
Art der Ataxie nicht besonders vermerkt. Der Ehe dieser !V[elancholikerin 
entspressen 8 Knaben und 1 M~dchen. Von den Knaben starben 6 frfih, ein 
siebenter war Psyehoneuropath, w~hrend das M~del gesund war. Der Psycho- 
neuropath hatte mi~ einer gesunden Frau 7 Kinder, danmter 3 Ataktikerinnen 
und 3: totgeborene. Andererseits gingen aus einer Ehe der gesunden Schwester 
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mit  einem vollkommen nervengesunden ~anne  13 Kinder hervor; und zwar 
6 gesunde, 4 totgeborene und 3 ataktisehe Knaben. In  diesem sehr merkwfirdigen 
Stammbaum bleibt die zweite Generation yon dem sehweren Nervenleidon ganz 
verschont. 

Ganz besonders erstaunen l~Bt abet die Tatsache, dab die gesunde Frau 
mit vollkommen gesundem ~anne  verheiratet, die Krankheit  nur auf ihre drei 
SShne, und ihr somatisch gesunder Bruder, mit  vollkommen gesunder Frau ver- 
heiratet, die krankhafte Anlage nur auf die 3 T6chter iibertrug. D~neben f~llt 
der Kinderreiehtum und die greBe Zahl der Totgeburten auf. Die 3 Brfider er- 
krankten erst in den zwanziger Jahren im AnsehluB an eine Bl~tterninfektion, 
w/~hrend sieh bei den 3 Sehwestern die ersten Symptome des Leidens bereits kurz 
vor der Pubert~t zeigten. Ans dem klinisehen Verlauf verdient noch hervor- 
gehoben zu werden, dab bei einem Tell der Kranken dem eigentliehen Ausbrueh 
des Leidens heftige Stirnkopfschmerzen und rage rheumatische Beschwerden 
vorangingen. 

ad 6. Vizioli verdanken wir einen Stammbaum fiber drei Generationen mit  
insgesamt 27 Gliedern, woven auf die zweite Generation 16, auf die dritte dagegen 
nut 9 entfallen. Wir finden also aueh bier eine deutliche Verminderung der Nach. 
kommensehaft. Der Stammbaum geht ausvoneinemreizbarenPotator  (mit 75 Jahren 
an Apoplexie gestorben) und einer Frau, die als Kind an Konvulsionen litt, und die 
w~hrend ihres ganzen Lebens mit h~ufigen Anf/~llen yon Hemieranie zu tun hatte. 
Von den 16 Kindern dieser Ehe erkrankten 4 TOchter trod 4 SShne an Friedreich- 
scher Ataxie. Daneben fandon sich bei einem Tell der anderen Gesehwister Zeiehen 
anders gearteter nervSser Degeneration wie Hemiatrophia faeialis, Hypoehondrie, 
Reizbarkeit. Das 7. Kind der Familie, ein ataktiseher Sohn, zeugte 5 Kinder, 
yon denen 2 SShne wieder an Friedreichscher Ataxie erkrankten, w~hrend ein 
Sohn und eine Toehter bereits im Alter yon 1/2 bzw. 1~/~ Jahren an auffallender 
Schlaflosigkeit litton. Von den fibrigen Ataktikern war eine Toehter (11. Kind) 
kinderlos verheiratet, w~hrend eine weitere Tochter und ein Sohn (12. u. 13. Kind) 
je zwei gesunde Kinder hatten, woven die Kinder der Toehter nicht selbst gen~hrt 
worden waren. 

t t ier  haben wir die direkte Ubertragung der krankhaften Anlage yon einem 
manifest Friedreiehkranken auf zwei seiner SShne, wie sie ja auch unser Stamm- 
baum aufweist. Recht h~nfig ist dagegen aueh die indirekte Vererbung, z. B. veto 
Onkel auf den Neffen. Welter lehrt uns diese Beobaehtung, wie aueh die yon Musso, 
dab es sieh in der ersten Generation nieht immer gleieh urn Friedreiehsc.he Ataxie 
handeln muB, sondern dab sich dort zun~chst nervSse Degenerationen in irgend- 
einer anderen Form finden kOnnen. Dies wfirde sich mit der Auffassung Kollarits 
deeken, der in den vererbten Leiden keine verschiedenen selbst~ndigen nosologi- 
sehen Einheiten sieht, sondern sie vielmehr als ineinander[lieflende Variationen 
ein und derselben Krankheit auffaBt. Erw~hnenswert mag noeh sein, dab Vizioli 
im Verlaufe der Krankheit ziemlich heftige Kopfsehmerzen beobachtete, die sich 
j~ aueh bei unserer PaL. 2. einstellten. 

ad 7. Die nun folgende Beobaehtung Dobrochtows gehSrt strong genommen 
nicht hierher, insofern, als es sieh dabei n i e h t u m  eigentliche Friedreiehsche Ataxie 
handelt. Der Autor stellt das in seiner Beobachtung vorliegende Leiden hinsicht- 
lich der Diagnose dem ,,spastischen Seitensti~ck zur Friedreiehschen Ataxle" $'reuds 
nahe. Die Frage der Vererbung dtirfte jedoeh hier nicht wesentlich anders liegen, 
als bei der echten Friedreichschen Ataxie, so dab diese Mitteilung auch in diesem 
Zusammenhange doeh nicht so ganz ohne Interesse sein dfirfte. 

Wfl" sehen in einer bis dahin gesunden Familie in der Naehkommensehaft des 
Andreas K.,  eines yon drei gesunden Brfidern, geh~ufte F~lle ein und desselben 
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_Ne~venleidens auftauchen. Andreas K. hatte aus einer Ehe mit einer gesunden, 
erblich nicht belasteten Frau 14 Kinder (7 Kaaben und 7 Mgdchen), von denen g, 
1 Junge und 3 Mi4del, an der genannten Krankhe'it litten. ~F~n~ Kinder Waren friih 
gestorben. Eins wurde tot geboren, l~it einbm zwelten Weibe hatte Andreas K. 
noch zwei Knaben, die beide erkrankten. Die eine der erkrankten T6ehter abortierte 
einmal und machte auBerdem 12 Geburten, darunter eine Totgeburt, durch. Von 
diesen Kindern starben 1 Madehen und drei Knaben frfih. Von den iibrigeu 7 
erkrankten 2 MSdel und 2 Knaben in der obengenannten Weise. Die zweite er]~ranlcte 

' Tochter hatte 2 M~dehen, yon denen das eine frtih starb und das anclere in der 
g~eichen Weise wle seine Mutter erlcrankte. 

Bemerkenswert an dieser Beobachtung ist, dab ein scheinbar gesunder Mann 
mit zwei gesunden Frauen eine kranke Nachkommenschaft hat, w~hrend aug der 
Ehe einer dieser Frauen mit einem anderen Manne nur gesunde Kinder hervor: 
gingen. Andreas K. ist also offenbar als Konduktor au~zufassen, der die krankha~te 
Anlage l~tent in sich trug und diese seinen beiden Frauen iibermittelte. Erw~hnt 
sei noeh, dal~ s~mt]iche nicht als krank aulgeffihrten Kinder des Andreas K. Ny- 
stagmus als Zeiehen vorhandener Degeneration aufwiesen. Der Vererbungsty]~ 
ist in dieser Familie ein gemischter. Es erkranken Mi~nner und Frauen in gleichem 
~aBe. Doch geschieht die ~bertragung hier nur durch Frauen, w~hrend die er- 
krankten M~nner bisher keine Nachkommenschaft aufzuweisen haben. Der Beginn 
des Leidens liegt bei s~mtlichen Kranken um das 8. Lebensjahr. Der Vater des 
Andreas I(. w~r gcsund und ist 84 Jahre alt geworden. Er hat in fffiheren Genera- 
tionen seiner Familie keine dem Vorliegenden ~hnliche Krankheitsbilder gesehen 
und auch nie etwas dariiber gehSrt. 

W a s  lehren uns nun  diese S t a m m b ~ u m e  ? Br ingen sie uns der  LSsung 
des Vere rbungsprob lems  soIcher K r a n k h e i t e n  wesent l ich n~her  ? Ehr-  
lich gesagt  , ,nein".  Dazu  wird  es noch eines in tens iven  S tud iums  be- 
diir~en. Vor al lem b rauchen  wir  dazu  eine ansehnl iche Reihe m6gl ichs t  
l i ickenloser  Ahnent~fe ln ,  deren  Aufs te l lung eben tei ls  un i iberwindl ichen  
Schwier igkei ten  begegnen wird.  W i r  vermissen  innerha lb  der  mi tge te i l t en  
S t a m m b ~ u m e  die grol]e E inhe i t l i chke i t  de r  Erscheinungen,  die es uns  
ermSglichen wiirde, alles un t e r  e inen H u t  zu br ingen u n d  e twas  Gesetz- 
m~13iges da raus  herzulei ten.  Es e rk ranken  M~nner wie F r a u e n  in der  
gleichen Weise,  ohne dal] dabe i  e inem Geschlecht  der  Vorzug gegeben 
wfirde. Ebenso  geschieht  die ~ b e r t r a g u n g  der  k r~nkha f t en  Anlage  
durch  beide  Geschlechter .  J n  der  e inen Fami l i e  sehen wir  die E r k r a n k u n g  
in drei  oder  vier  Genera~ionen h in te re inander  au~treten;  in anderen  
S t a m m b a u m e n  wieder  f inder  sich eine La tenzze i t  yon  5, ja  sogar  12 Gene- 
ra t ionen.  A m  h~ufigsten scheint  es jedoch vorzukommen ,  dal~ zwischen 
den a t ak t i s chen  Genera t ionen  eine oder  auch zwei liegen, die yon  der  
K r a n k h e i t  ve rschont  bleiben.  Jedenfa l l s  geht  ~us der  L i t e r a t u r  hervor ,  
daft ein Au/treten der Erkrankung in, drei au/einander/olgenden Generatio- 
nen, wie dies in unserer Beobachtung der Fall ist, zu den groflen Seltenheiten 
z~ihlt. Eine  gewisse Gesetzm~l) igkei t  k a n n  bei  den  mi tge te i l t en  S t a m m -  
b~umen  nur  hins icht l ich  des zei t l ichen Beginnes  und  der  Gleichmi~13ig- 
ke i t  der  E r k r a n k u n g s f o r m  innerha lb  einer  und  derselben Fami l i e  zuge- 
geben werden.  
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