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Das Zusammentreffen von hereditiren Nervenkrankheiten mit
endogenen Psychosen ist dem Wesen der Dinge nach iiberhaupt keine
iiberraschende Erscheinung. Trotzdem wurde noch verhiltnismiBig
wenig Uber dhnliche Falle berichtet.

So berichtet z. B. J. Hoffmann iiber das Vorkommen hereditiar-familidrer
Muskelatrophie mit angeborenem Schwachsinn bei 4 Geschwistern; Simmerling
iiber ,,melancholich-hypochondrische Depression® bei einem Kranken mit spinal-
neurotischer Muskelatrophie. Wimmer fand bei einem #hnlichen Kranken Im-
becillitat. 4. Westphal beschreibt das Zusammentreffen von spinal-neurotischer
Muskelatrophie mit manisch-depressivem Irresein; Kleinwdchier-Dornblith amyo-
trophische Lateralsklercse mit zirkuldrer Geistesstérung. Redlick beobachtete zir-
kuldre Psychose bei newraler Muskelatrophie, Reckenwald bei 3 Geschwistern bei
Werdning-Hoffmannscher Krankheit dhnliches Bild und Schizophrenie. Sokolow
beschrieb bei einem Geisteskranken spinale Amyotrophie. Wollny berichtet bei
einem Kranken mit ,,degenerativem Gesamthabitus* und psychischer Debilitat
iiber die neurale Form der spinalneurot. progr. Muskelatrophie. A. Westphal
erwahnt neulich 2 Fille, in welchen neben der amyotrophischen Lateralsklerose
eine Schizophrenie bestand. Auch Falle von Heredodegeneration mesodermalen
Ursprungs — von Dystrophia musculorum pr. — mit endogenen Psychosen kamen
ofters zur Beobachtung, hauptsidchlich mit Debilitas psychica verschiedenen
Grades und mit Schizophrenie. So konnte T'scherning bei einem von 3 Geschwistern
mit Dystrophia musculorum progr. die Diagnose Schizophrenie stellen. 4. West-
phal fand neben Dystrophia musculorum Imbecillitat usw.

Im folgenden, aus 14 Familienmitgliedern bestehenden Stammbaume
finden wir nicht weniger als 7 Falle von Charcot-Marie - Toothscher
spinalneurotischer progressiver Muskelatrophie, 3 ausgesprochene
Geisteskranke, 1 schizoiden Psychopathen, mehrere Personen von schi-
zothymem Charakter, und in 4 Fallen finden wir das Zusammentreffen
der Nervenkrankheit mit einer Psychose. Die Patientin Therese E.,
von deren Familie die Rede sein wird, wurde im Oktober des Jahres 1924
auf die psychologisch-neurologische Klinik aufgenommen.

Bis zu ihrem 12. Lebensjahre entwickelte sie sich sowohl korperlich
als geistig normal; gegen ihren Gang war nichts einzuwenden. Von
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diesem Zeitpunkte an schritt der Muskelschwund der kleinen FuB-
muskeln bis zu ihrem 18. Jahr allmihlich fort, seither steht der
ProzeB anscheinend still. Erste Menses im 17. Jahr. Thre prépsy-
chotische Personlichkeit: Verschlossen, iiberempfindlich, kalt. Gegen
ihre Mutter zeigt sie seit ihrer Kindheit eine krankhafte Abneigung.
Thre Krankheit wird seitvihreﬁl 23. Jahr beobachtet. Von Zeit zu
Zeit dullerte sie Verfolgungs- und Beziehungswahnideen, diese waren
unsystematisch, briichig, unkonsequent; sie fing Blicke und Be-
merkungen auf, die sie verspotten sollten, bezog ihre Lektiire,
Zeitungsartikel auf sich. Beschuldigte sténdig ihre Eltern, haupt-
gichlich ihre Mutber, daf man sie vernachlissige, sie hungern und nicht
zur Geltung kommen lasse; gelegentlich heftiger Gemitsausbriiche
priigelte sie ihre Mutter, raufte ihr die Haare. Dann verbarrikadierte
sie ihr Zimmer; zeitweise wurde sie negativistisch, nahm keine Nahrung
zu sich, verweilte in ihrem Bette. Wahrscheinlicherweise stand sie oft
unter Einflu von Halluzinationen. Nach einer zweijahrigen ziemlich
guten Remission wurde sie in ihrem 28. Jahre aufgenommen. Bei ihrer
Aufnahme enthiillte sie verwirrte, bizarre Wahnideen: Sie hitte im
geheimen geheiratet, sie sei schwanger, sie stehe vor der Entbindung.
In allen Menschen, die sie umgeben, sieht sie lauter Feinde, einzelne
Tlusionen, Halluzinationen leiten, modifizieren ihre Wahnideen. Uber-
standene Krankheiten: Grippe im Jahre 1919. Anamnese auf Lues
negativ.

Typisch asthenischer Habitus, Gréfie 175 cm. Gewicht 50,5 kg. GroBe
Anzahl degenerativer Stigmen. Augenbewegungen frei, kein Nystagmus.
Rechte Pupille etwas weiter als die linke, Lichtreaktion beiderseits mit
mittelgroem Ausweichen, geniigend lebhaft. Schilddriise normal. Die
Gliedmafen sind im Verhiltnis zum Rumpfe lang, diinn, ihre Hande
sind groB, kalt, livid. Fiifle in pes equino-varus-Stellung. Unterschen-
kel und FiiBe kalt, livid, Cutis marmorata. Catarrhus ap. 1. d., sie ist
stindig subfebril. Keine Harnblasen- und Mastdarmstérungen. Die
Muskulatur beider Unterschenkel und Fiie ist stark atrophisch, sie bil-
den einen auffallenden Kontrast den Oberschenkeln gegeniiber, die ihre
Muskelvolumen gut beibehalten haben. Die Mm. peronei, Mm. ext. dig.
long. und die kleinen Muskeln der FiiBe sind beiderseits ungefihr im sel-
ben MaBe verschwunden. Wenn die FiiBe die Erde mnicht beriihren,
- 80 héngen die FuBspitzen herab. Eine geringe Plantarflexion méglich,
Dorsalflexion nicht austithrbar. Sie ist nicht imstande, weder den dufe-
ren noch den inneren Rand des FuBes zu heben. Zehen in anfinglicher
Krallenstellung. Hochgradiger Muskelschwund der Ballen der groBen
Zehen. Bewegungen im Kniegelenke frei. An den kleinen Handmuskeln
ist erst ein Zeichen des beginnenden Muskelschwundes. Keine Ataxie,
keine Krimpfe. Wanken bei Augen-FersenschluB. Beim Gehen berith-
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ren zuerst die lateralen und dorsalen Seiten der FiiBe den Boden,
sie tritt ganz auf die laterale und oft auch auf die dorsale Seite des FuBes.
Beim Schreiten hebt sie das Bein des hiingenden FuBes im Kniegelenke
hoch, setzt den Fuf langsam zu Boden, wahrenddessen sie ein wenig
hin und her wankt. Die Patellar- und Achillessehnen-Reflexe fehlen bei-
derseits. Um den Mund herum, am Riicken, in den Mm. intercostales
und in den atrophischen Muskeln des linken Fufles treten manchmal
fibrillare Zuckungen auf. Die proximalen Teile der GliedmaBen und
die Muskulatur des Rumpfes sind von der Atrophie vollkommen ver-
schont. Keine Druckempfindlichkeit der Nervenstdimme. Partielle
elektrische Entartungsreaktion der FuBmuskeln. Sie beschwert sich
iber hiufige FuBschmerzen, iiber das stindige Frieren der Fiile. Un-
sicherheit und Unkonsequenz bei der Angabe der Pinselberithrung
der FiiBe; sonst keine erwihnenswerte Abweichung im Empfindungs-
kreise. Keine Sprachstorungen. Ihr Benehmen ist manieriert, scheu,
sie bewegt sich linkisch, schwerféllig; im allgemeinen ist sie negativistisch.
Sich selbst tiberlagsen, legt sie sich gleichgiiltig hin. Auf wiederholte
Befehle zeigt sie eine ganze Reihe Ergoschizen in den angefangenen
Handlungen. Bsi spontanen Bewegungen héufige Stereotypien. Stim-
mung gleichgiiltig, mit depressiven Einschldgen. Bei der Gedichtnis-
priifung mit Wortpaaren begeht sie 20—30°/; Fehler. Oft wird sie von
erschreckenden Halluzinationen geplagt (sieht vor sich die blutige
Leiche ihres Vaters usw.). In der Zeit und im Ort ist sie orientiert.
Keine Einsicht in ihre Krankheit.

Ihr Interesse fiir ihr eigenes Schicksal und fir die Ereignisse der
Umwelt hat stark abgenommen. Das Gefiihl der Scham und des Ekels
ist bei ihr abgestumpft. In ihrem Kenntniskreise keine bedeutendere
Liicken. Krankheitsverlauf: Typische Schizophrenie. — Nach 6 Mo-
naten in gebessertem Zustande entlassen.

Von einem intelligenten Familienmitglied (einem Laien), der ziem-
lich unvoreingenommen zu sein scheint, bekamen wir so ausfithrliche An-
gaben und von solcher Art, daf auf Grund derer es der Mithe wert
schien, die ausfiihrlichere Priifung des Stammbaumes zu unternehmen.

Vom Muskelschwund héren wir, daB er trotz der verschiedensten
suBeren Umstinde bei sdmtlichen Kranken ungefihr in dem selben
Alter auftrat, zwischen 8—12 Jahren. Die Krankheit meldete sich immer
zuerst in den kleinen FuBmuskeln und ihr Verlauf sowie ihr Fortschrei-
ten waren in jedem Falle streng die gleichen. Im allgemeinen kann sie
als recht gutwillig bezeichnet werden, erst nach den vierziger Jahren
fangt die Atrophie der Handmuskeln an ausgesprochen zu sein. Ks
scheint, daB die Schwere der Krankheit von Generation zu Generation
etwas nachliBt, vielleicht, daB sie etwas spiter ihren Anfang nimmt
(keine Anteposition), daB der Prozel etwas frither zum Stillstand zu
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kommen scheint, die GliedmaBen bleiben lingere Zeit hindurch, zwar
in verringertem Ma8e, funktionsfihig.

DerVerlauf der Vererbung ist stetig, dominant. Es ist ein bedauerns-
werter Umstand, dafl gerade die gesunden Mitglieder keine Nachkommen
hatten. Drei Erwachsene blieben verschont, diese sind in der Reihe der
Geschwister gerade die jiingsten. Der degenerative Prozefl meldete sich
unter 7 Fallen 5 mal an Frauen, in scheinbarem Widerspruche zu jener
Feststellung, daf die Zahl der kranken Ménner 5 mal so groB ist als die
der kranken Frauen. Die Anlage wire in den meisten Fallen geschlechts-
gebunden — recessiv (Lenz). Hier kann man keine Spur dieses Erb-
ganges wahrnehmen.

Bei der Analyse der psychischen Konstitution der Familienmit-
glieder fallt es in erster Linie auf, daf sie ausnahmslos schizoide charak-
terologische Stigmen aufweisen. Diese Persounlichkeiten sind verschlos-
sen, miftrauisch, ungesellig, unberechenbar, einmal allzu empfindlich,
dann wieder unempfindlich, stumpf, reizbar, nervés, ihre psychische
Reaktion ist unerwartet, abrupt; kurz sie sind alle Sonderlinge.

Es wird ziemlich haufig dariiber berichtet, daB das schizoid-psycho-
pathische Element in einer Familie ohne Unterbrechung mehrere Ge-
nerationen hindurch als dominantes Merkmal verfolgt werden kann;
darauf hat besonders Kahn die Aufmerksamkeit gelenkt. Die Schizo-
phrenie taucht in solch einer Familie dann auf, ,,wenn von der anderen
elterlichen Seite erginzende schizoide Erbmassen zu den bisher latenten
schizoiden Stammesanlagen hinzukommen® (H. Hoffmann). Die von
viterlicher und miitterlicher Seite zusammentreffenden pathologischen
Teilanlagen verhalten sich zueinander wie ,,Komplemente* (Riidin,
Kretschmer),
~ Die Richtigkeit dieser Ansicht konnte auch durch den unten ange-
fithrten Stammbaum veranschaulicht werden.

I. 1., der ein schizoider Psychopath gewesen sein soll, erkrankte im
Senium an einer paranoiden Psychose, duBerte Verfolgungswahnideen,
verschloB sich vollkommen, lieB niemanden in seine Nihe, bereitete sich
selbst die Speisen. Diesbeziiglich, daB er dement geworden wire und
daB man seinen Zustand als senile Demenz auffassen konnte, haben wir
keinen Anhaltspunkt. H. Hoffmannwiesauf Grund mehrerer Stammbaum-
untersuchungen darauf hin, daB einzelne senile parancide Zustands-
bilder (eben auf Grund der iiberwiegenden schizoiden Belastung der
Familie) ihre Entstehung der spiter zur Geltung gelangten schizoiden
Erbanlage verdanken ; zur Erklirung dessen, daf sich der ProzeB so spit
manifestiert, stellt er sich vor, es hitten hindernde Faktoren das ganze
Leben hindurch eingewirkt, und erst im fortgeschrittenen Senium, im
Alter der allgemeinen Involution lieBen sie das durch sie gedeckte schi-
zoid konstitutionelle Element in den Vordergrund treten. DieseAnnahme
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kénnte dadurch bestétigt werden, dal der prépsychotische Charakter
von I.1. dem schizoiden Formkreis angehort.

I1. 2 und IL. 3 sind den Angaben nach schizothyme Personlich-
keiten. An II. 4 ist der schizothyme Zug in viel geringerem Mafle kenn-
zeichnend, so wie die vom Muskelschwund freigebliebenen 3 Familien-
mitglieder auch psychisch als die normalsten bezeichnet werden kénnen.
Man kommt auf den Gedanken, daB die in der Konstellation sich ver-
bergenden Faktoren die schizoide Reaktionstype in der Entfaltung
ihrer Potenz mdoglicherweise unterstiitzen. Das stindige Gefiihl der Un-
beholfenheit, der Schwiche diirfte in gewissem Mafle das Vorkommen
ghnlicher Phanotypen gefordert haben.

Unter IL. 5 folgen 4 Geschwister, die in der fruhen Kindheit, noch
vor der Erscheinungszeit der ndmlichen Krankheiten verstorben sind.

IT. 1 stammt den Angaben nach aus einer Familie, in welcher schi-
zoide Psychopathen gewesen sein dirften. Er selbst wird als hochmiiti-
ger, zynischer, ungeselliger Mann mit ausgezeichnetem Gedéchtnis
beschrieben. Vermutlich wurde der in der Familie von I. 1 vorhandene
schizoid-pathogene Faktor, ergdnzt durch einen dhnlichen von II. 1,
in seiner Potenz verstirkt, und so kam in der folgenden Generation
neben der mit Defekt geheilten Schizophrenen II1. 8 der ausgesprochen
schizoide Psychopath III. 2 zustande, wihrend II1. 4 (relativ) gesund
blieb.

In der folgenden Generation finden wir schon zwei Geisteskranke.
I1. 3 hatte von einem, uns unbekannten, Gemahl einen schizoid-psycho-
pathischen Sohn, dieser ist gegenwartig 30 Jahre alt, hat zwei bisher
gesunde Kinder von 3 und 5 Jahren. III. 2 erzeugte mit ihrem Gatten,
der anscheinend auch mit gleichen pathologischen Erbanlagen be-
lastet war, unsere Patientin mit ausgesprochener Schizophrenie.

_Die psychotischen AuBerungen kamen neben einem recessiven Erb-
gange stufenweise in schwereren Formen zum Vorscheine. Die schwere-
ren Erscheinungsformen zeigten sich in solchem MaBe, in dem der zur
Psychose disponierende Erbfaktor je nach dem ungiinstigen Zusammen-
treffen der Umsténde in seiner Potenz wuchs.

Die Erscheinung der Muskelatrophie ist derart charakteristisch,
daB die Richtigkeit der Diagnose kaum bezweifelt werden kann.
Der Anfangszeitpunkt des Prozesses, das primére Befallensein des Pe-
ronealgebiets, der Verlauf: das langsame- Fortschreiten der Atrophie;
das familidre Auftreten, die Hereditit sind diejenigen Faktoren, die eine
genaue Unterscheidung anderen Krankheiten gegeniiber — die mit
ghnlichen Symptomen einhergehen — erlauben.

AuBer der Kranken hatten wir die Gelegenheit, auch ihre Mutter
zu beobachten, sie war auch eine typische Représentantin der spinalen
Amyotrophie von peronealem Typ. Die Muskelatrophie der iibrigen
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Familienmitglieder diirfte nach Beschreibung der Angehérigen mit Si-
cherheit in dieselbe Krankheitsform eingereiht werden.

Trotzdem dal viele Fille von spinalneurotischer Muskelatrophie
nur klinisch beobachtet und beschrieben sind, finden wir wenige, die
auch histologisch genau studiert wurden. Die Ergebnisse der histo-
logischen Befunde zusammenfassend, sagt H. Pette: ,,Der Prozel ist
gekennzeichnet durch eine chronisch fortschreitende Degeneration der
Ganglienzellen der Vorderhérner sowie der Spinalganglien. Die er-
krankten und degenerierten Elemente sind ausschlieBlich ektodermalen
Ursprungs, man findet auch nucleiire System- und Segmentelektivitat
(Riuickenmark); der KrankheitsprozeB ist unaufhaltbar progressiv und
in den meisten Féallen heredo-familiar.

Deshalb miissen wir die spinalneuwrotische Muskelatrophie als eine
elektive Schidigung des duferen Keimblattes (Schaffer), als eine heredo-
degenerative Erkronkung auffassen. Allerdings ist es kein Zufall, daf
diese heredodegenerative Erkrankung eben in einer schizoiden Familie so
zahlreich erscheint.

Die systematischen Untersuchungen des zentralen Nervensystems
bei Schizophrenie sind noch ganz am Anfang, aber schon jetzt scheinen
mehrere Beobachtungen darauf hinzuweisen, daB, insofern die patholo-
gischen Veranderungen tiberhaupt festzustellen sind, sind sie vom
Gefafsystem ganz unabhéngig, und deuten auf keinen diffusen Hirn-
prozel, sondern eher auf eine gewisse Systemerkrankung hin.

Bevor noch die Histologie dies bestétigen kénnte, diirften solche und
ahnliche Stammbdume uns die Supposition erlauben, dafl die Schizo-
phrenie und die vererbbaren Nervenkrankheiten in der elektiven ekto-
dermogenen Keimschidigung den gemeinschaftlichen Grund haben.

Zusammenfassend 148t sich folgendes sagen: In einem Stammbaume
von 14 Personen wurden 7 Individuen mit Hoffmannscher Muskelatro-
phie gefunden. Der Vererbungsgang der Atrophie zeigte sich dominant.
DasLeiden erschien 5mal bei Frauen, und zeigte sich von einer Generation
zur anderen in einer vielleicht etwas gemilderten Form. Die Familie
konnte als schizoide charakterisiert werden: es befinden sich in der
Familie 3 schizophrene Geisteskranke, ein schizoider Psychopath, bei
all diesen war auch eine Muskelatrophie vorzufinden. Der Vererbungs-
gang der Psychose war recessiv. Dieser Stammbaum. verweist auf den
gemeinschaftlichen heredodegenerativen Ursprung der Schizophrenie
und der spinalen Muskelatrophie.



