(Aus der psychiatrisch-neurologischen Universitatsklinik zu Budapest
[Vorstand: Prof. Dr. Karl Schaffer].)

Uber eine erblich-dominante Form nucleiirer
Ophthalmoplegie in Verbindung mit Schizophrenie.

Von

Dr. A. Zoltan Rith,
Assistent der Klinik,

( Bingegungen am 8. November 1928.)

Unter den neuropathologischen Erkrankungen des Auges kommen
heredodegenerative Verinderungen in ziemlich betrichtlicher Anzahl vor.
Die bekanntesten darunter sind: Heredoatrophia nervi optici, Retinitis
pigmentosa und die amaurotische familidre Idiotie. Neben den zur
Erblindung fithrenden Heredodegenerationen kommen — zwar seltener —
auch Fille zur Beobachtung, wobei sich die Beweglichkeitsdefekte der
Bulbusmuskulatur weiter vererben. Einen solchen Fall teilte im Jahre
1900 Beaumont mit, der bei verschiedenen Gliedern einer Familie durch
4 Generationen hindurch Ophthalmoplegia externa, insbesondere jedoch
Levatorlahmung beobachtete. Die inneren Augenmuskeln der Kranken
funktionierten gut. O. Meyer demonstrierte 1918 an einer jungen Mutter
und ihren beiden Téchtern familiire Ptose samt Ophthalmoplegia externa
und interna. Dimitry beschrieb (1921) éine Familie mit Ptose: Durch
5 Generationen haben 21 unter den 38 Familienmitgliedern — Ménner
und Frauen ungefdhr in gleicher Anzahl — an der Krankheit gelitten.
Normale Individuen iibertragen die Erkrankung nicht. Fiorenza ver-
offentlichte (1921) die Krankengeschichten dreier Briider: 2 derselben
zeigten auBer totaler Ptose keine sonstige Verinderung des Nerven-
systems, wihrend der dritte auch an vollstindiger Ophthalmoplegia
externa litt; die inneren Augenmuskeln waren auch bei diesem normal.
Stirling fiihrt aus der Zusammenstellung von K. 7. Collins einen inter-
essanten Fall an: In vier Generationen trat nach der Pubertitszeit voll-
stindige Levatorparese samt der Léhmung des Rectus internus auf.
Waardenburg beobachtete (1924) in 2 Familien 5 Fille (3 + 2), die er als
familiire Augenmuskelldthmung mit Ptose bezeichnete. Der Erbgang
war recessiv. Flieringa beschrieb 1924 bei einer Mutter und ihren
5 Kindern familisr vorkommende angeborene Ptose und auch andere
Beweglichkeitsdefekte der Bulbusmuskulatur.
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Als ein Kuriosum sei hier die Mitteilung von Pinard-Béthoux aus
dem Jahre 1922 erwihnt: Die 20 jahrige Frau litt seit der Geburt an
Ophthalmoplegia externa. Ihr Vater und eine Tante viterlicherseits
hatten dieselbe Erkrankung samt Ptose und Lahmung der unteren
Extremitiaten seit ihrer Kindheit; dieselbe Krankheit bestand beim
GroBvater und bei einer seiner Schwestern. Die Patientin hatte keine
Lues. Obzwar die Hereditidt des Falles kaum in Zweifel gezogen werden
kann, kommt hierbei nach Ansicht der Verfasser auch Heredoleus in
Betracht.

Diese erblichen Fille gehoren fast ausnahmslos der groBlen Gruppe
der chronischen progredierenden nucledren Augenmuskellihmung, der
Ophthalmoplegia chronica progressiva an.

Demnach miissen wir uns zuerst mit den chronischen progressiven
Ophthalmoplegien im allgemeinen befassen. Es sind von ihrem ersten
Beschreiber Grdfe (1856) angefangen bis 1900, 32 diesbeziigliche Félle
( Wilbrand-Singer) verzeichnet worden; darunter gab es nur einen
{(den Fall von 4yres), bei dem man an Vererbung dachte, da der GroB-
vater miitterlicherseits an ahnlicher Krankheit gelitten hatte. Seit
1900 hat zwar die Zahl der Fille zugenommen, doch ist die Selbstéandigkeit
und somit die Atiologie der Krankheit noch immer nicht endgiiltig
geklirt worden, denn einerseits hat sich unter den geringzahligen histo-
logisch verarbeiteten Fillen kein reines, beweiskriftiges Bild gefunden
(Marburg, Goldstein, Heller), andererseits sind auch in augenfélliger
Weise vererbte Falle kaum mitgeteilt worden. Von den genannten Fillen
sind noch am beweiskriftigsten die von Beaumont (4 Generationen)
und Stierling (4 Generationen) beschriebenen, bei welchen Familien
Homotypie, bei der letzteren auBerdem auch Homochronie zu beob-
achten war. :

Ks ist ferner auch unzweifelhaft, daB die chronischen progressiven
Ophthalmoplegien zum groflen Teil keine selbstindige Erkrankung vor-
stellen, sondern nur wegen ihrer ausgesprochen chronischen, langsamen
Entwicklung lingere Zeitlang als solche imponieren (Marburg), bis es
sich schlieBlich herausstellt, daB die Augenmuskellihmung bloB ein
Symptom irgendeines allgemeineren Vorganges bildet; so kann sie der
Vorbote einer exogenen Erkrankung oder nur eine AuBerung eines endo-
genen Prozesses sein. Als Beispiel fiir letztgenannte Moglichkeit dient
der erste der beiden Fille van der Brughs (1917), wobei sich an die voll-
stindige duflere Augenmuskellihmung spéiter die Parese des unteren
Facialisastes, die Atrophie bzw. die Parese der Interossei sowie gesteigerte
Kniereflexe angeschlossen hatten, so daf§ der Verfasser an eine Kompli-
kation mit amyotrophischer Lateralsklerose dachte. Auch Pelndrs Fall
(1924) gehort hierher, bei dem die Augenmuskellihmung nach der Meinung
des Verfassers auf nucleiren Ursprung, die Lihmungen der oberen
Extremititen dagegen auf spinale Herkunft hinwiesen. Der Verlauf
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lieB} auf eine kombinierte Kernerkrankung schlieBen, und zwar in der Weise
daf der ProzeB von der Kernregion der Augennerven ausging und sich
durch den Facialiskern hindurch iiber das Gebiet des Nervus glosso-
pharyngeus, N. vagus und N. accessorius ausbreitete. Auf eine exogene
Erkrankung hinweisende Daten kommen im Referat nicht vor. In andeéren
Féllen blieb jedoch die Augenmuskellihmung bzw. die Ptose auch wih-
rend des ganzen Krankheitsverlaufs isoliert; seitens des Nervensystems
zeigte sich sonst keine Verinderung, so daB gegen die Selbstandigkeit
der Krankheit nichts vorgebracht werden konnte. Besonders im Hin-
blick auf diese Fille verbreitete sich die Ansicht immer mehr, da8 diese
Augenmuskellihmungen primér-nucledren Ursprungs (endogen) sind.
So sprach Mobius iiber infantilen Kernschwund, andere (Oppenheim) be-
richteten in solchen Fillen iiber die kongenitale Unterwertigkeit der Kern-
region der Augenbewegungsnerven, Gowers fithrte Abiotrophie an,
wihrend Ziehen die Herkunft des Leidens auf eine prinatale Kerndys-
plasie zuriickfiihrte. Von den neueren Verfassern teilte Krukowski (1913)
unter dem Titel ,,Ein Fall von Systemerkrankung der motorischen Kerne
der Gehirnnerven eine mit halbseitiger Ophthalmoplegia externa
einhergehende Schwiche des N. facialis und N. vagus mit. Sdnger demon-
strierte im Jahre 1914 ein 9 jahriges Kind mit totaler Ophthalmoplegia
externa bei gesunden inneren Augenmuskeln und normalem Gesichts-
sinn, indem er bemerkte, dal es sich dabei um den sog. infantilen Kern-
schwund handelte. Cords beschrieb 1918 die Ptose von drei Familien-
mitgliedern mit der Bemerkung, daf in diesen Fallen vom &tiologischen
Gesichtspunkte eine ungeniigende Anlage der quergestreiften Muskulatur
oder eine kongenitale Unterwertigkeit der Kernregion in Betracht kommen
konnte. Mc. Mullen und Hine verdffentlichten 1921 zwei Falle unter dem
Titel ,,Chronic progressive ophthalmoplegia externa or ,,infantile nuclear
atrophy (Moebius)*. 1921 beschrieb Fiorenze die Krankengeschichten
dreier Briider als nucleire Ophthalmoplegie, indem er die Erkrankung
nach Ziehen auf eine prinatale Kerndysplasie zuriickfithrte. 7Treacher-
Collins teilte (1922) auf deminternationalen ophthalmologischen Kon-
gref in Washington in einem Referat unter dem Titel ,,Hereditary ocular
degenerations, ophthalmic abiotrophies u. a. auch einen eigenen Fall
von Ophthalmoplegia externa chronica mit. Beziiglich der Herkunft
der Erkrankung bemerkt er, dafl diese entweder auf die Abiotrophie
der Nervenkernzellen oder auf die der Muskelfasern zuriickzufiihren
sei, wobei er hervorhebt, daB3 man. zur Zeit iiber die Resultate der anato-
mischen Untersuchungen nicht berichten kann. Abelsdorff macht (1922)
in einem #hnlichen Fall den Moebiusschen Kernschwund fir die Ent-
stehung der Krankheit verantwortlich. Stirling spricht in einem Falle
von chronischer Ophthalmoplegia externa gleichfalls von Abiotrophie.
Waardenburg beschrieb (1924) die recessive Form einer kongenitalen Oph-
thalmoplegie. Bei der Operation waren die Augenmuskeln autfindbar,
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so daB seiner Meinung nach in seinen Fallen die Hypo- oder Aplasie der
Augennervenkerne anzunehmen ist. Caryfand (1926) beieinem 18 jihrigen
Knaben die totale Lahmung der &ufleren Augenmuskeln, wobei er als die
Ursache der Krankheit — der allgemeinen Ansicht entsprechend — die
Aplasie der Kernregion der Augenmuskelnerven annahm. SchlieBlich
pilichtete Heller (1928) der Ansicht derjenigen Verfasser bei, welche die
chronischen progressiven Augenmuskellihmungen auf kongenitale Apla-
sie zuriickfiihren: ,,Deshalb scheint die Auffassung berechtigt, daB die
chronisch-progressive Ophthalmoplegie, vollig analog der kongenitalen
Aplasie, ebenfalls schon embryonal angelegt ist, da8 also eine Zellminder-
wertigkeit im Sinne der ,,Abiotrophie” von Gowers besteht, die zu funk-
tionellen Stérungen erst im Laufe des Lebens fithrt* (Ref. Curt Mendel,
Zentralblatt Bd. 49).

Aus den angefiithrten Daten der Literatur ist es ersichtlich, daB bei
einem gewissen klinischen Bild der chronischen progressiven Augen-
muskellihmungen die Herkunft des Leidens primar-nucleiir bedingt sein
kann. Die klinische Diagnose der nucleiren Amyotrophie kann durch
folgende Kriterien sichergestellt werden:

1. Stark chronische Entwicklung, wobei wahrend der ganzen Krank-
heitsdauer keine sonstige Veranderung des Nervensystems zu beobach-
ten ist.

2. Doppelseitigkeit in der Lihmung der Augenmuskeln und Levatoren.
3. Intaktheit der inneren Augenmuskeln.
4. Der meistens ins jugendliche Alter fallende Krankheitsbeginn.

5. Der Umstand, daB evtl. einzelne Muskelgruppen von der Lihmung
nicht betroffen sind (was bei peripheren Augenmuskellthmungen kaum
vorkommt).

Obwohl man solcherart iiber eine fiir den nucleiren Ursprung charak-
teristische Symptomengruppe verfiigt, ist es dennoch vorgekommen,
daB es sich von einem gewissen Teil der mit Recht fiir nucleiir gehaltenen
Falle nachtriiglich herausgestellt hat, daB sie peripherischer Herkunft
waren (so z. B. im Falle von E. Fuchs); ja es gab darunter auch solche
von muskulidrer Natur (Heuck).

Demnach kann das klinische Bild der Lihmung an und fiir sich als kein
absolutes diagnostisches Zeichen fiir die nuclefire Herkunft gelten. Wenn
nun schon diese Differenzierung mit Schwierigkeiten verbunden ist, so wird
es natiirlich noch schwerer sein, bloB auf Grund klinischer Untersuchungs-
methoden festzustellen, durch was fiir einen Krankheitsvorgang die
nucleéire Verinderung hervorgerufen worden ist. (Auch die Differen-
zierung von der supranucledren Léhmung hat in mehreren Fillen Be-
denken erregt; so u. a. in dem von Stanka im Jahre 1923 beschriebenen
Fall. Der Kranke hatte Ptose, wobei sich die Bulbi nicht bewegten.
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Der Verfasser nahm nach der Untersuchung des N. vestibularis an,
dal eine supranucleire Lahmung vorlag und daB es sich um eine simt-
liche Richtungen betreffende, mit Ptose kombinierte Blicklihmung
handelte.)

Es sind naturgemaf auch hier zwei Hauptgruppen zu unterscheiden:
die nucledre Lésion kann ja gleichfalls sowohl exogener als auch endo-
gener Herkunft sein. In die erste Gruppe werden z. B. die als Vorboten
von Tabes und Paralyse selbsténdig auftretenden, ferner die als atypische
Formen der multiplen Sklerose isolierten Augenmuskellihmungen sowie
die lange isoliert gebliebenen ophthalmoplegischen Formen der Polioence-
phalomyelitis chronica eingereiht. Bei diesen Krankheitsprozessen treten
aber im weiteren Verlauf auch andere Begleiterscheinungen des all-
gemeinen exogenen Prozesses auf. Demgegeniiber 148t sich der endogene
Charakter der nucledren Amyotrophie in dem Falle erkennen, wenn sich
wihrend ihres Verlaufs noch andere nucleéire (spinale oder bulbédre) Amyo-
trophien hinzugesellen, oder wenn sie sich mit sonstigen elektiven System-
erkrankungen — so z. B. mit den kombinierten Strangerkrankungen des
Riickenmarks — kompliziert. Der unzweifelhafte klinische Nachweis der
Endogenitiat wird in erster Reihe doch nur dann erbracht werden, wenn
die Erblichkeit der Erkrankung durch sichere Daten erwiesen wird. Tiir
die endogene Gruppe der nucledren Amyotrophien hat von den &lteren
Verfagsern Heubner histologische Beweise angefiihrt. Die neueren Autoren
haben dieses Krankheitshild — wie schon erwédhnt — durch beweiskraftige
Befunde nicht unterstiitzen konnen, worauf neuerdings auch Heller hin-
gewiesen hat.

Aus diesem Grunde ist die Auffindung solcher Familien von grofler
Wichtigkeit, in denen die Vererbung der Krankheit durch mehrere
Generationen hindurch unzweifelhaft erwiesen werden kann. Uber eine
solche Familie werden wir im nachfolgenden berichten.

A. H., 13jahriger, rém.-kath. Knabe, wurde von der IL Augenklinik mit
folgender Diagnose an unsere Ambulanz gewiesen: Ophthalmoplegia ext. o. s.,
Paresis n. oculomot. o. d. (mit Ausnahme des M. rect. med.), Hypermetropia o. utr.
Anamnese: Der Pat. bewegt seine Augen seit der Kindheit nicht ,,ordentlich®,
-doch hat er nie iiber Diplopie geklagt. Lues und andere Krankheiten des Nerven-
systems sind nicht vorausgegangen. Die korperliche Entwicklung war normal;
abgesehen von seinem Augeniibel ist er- gesund. Er absolvierte die Elementar-
schule und zwei Biirgerschulklassen, war ein Vorzugsschiiler. Lebhaftes ver-
standiges Kind. Zuweilen treten geringfiigige Schmerzen in der Bulbusgegend
auf, ,,wenn er viel Hest*. Schlaf normal. Die Augenmuskellihmung ist in der
Familie auch bei seiner Mutter, thren 5 Geschwistern, dem Grofvater sowie bei dessen
Mutter und Tante vorgekommen.

Befund: An beiden Augenlidern, insbesondere am linken, mittelmiBige Ptose.
Willkiirliche Bewegungen des linken' Auges sind nicht zu beobachten. In der
Horizontalebene des rechten Auges sind noch Bewegungen vorhanden; beim Vor-
wirtsblicken besteht am rechten Auge Strabismus nach innen. Pupillen mittel-
weit, gleichmaBig, reagieren auf Licht und Akkommodation prompt. Akkomodations-
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fiahigkeit des Auges beim Nahe- und Fernsehen tadellos. Innervation der Facialisiste
sowie aller ibrigen Gehirnnerven- tadellos, Knie- und Achillessehnenreflexe gut
auslosbar; Romberg negativ. Sprachstérung, psychische Abweichung nicht vor-
handen. Der Befund des Pat. hat sich seit der ersten Untersuchung (vor einem
Jahre) nicht verandert; der Zustand ist angeblich seit seinem 7. Jahre unver-
andert.

Frau A. H., Mutter des Probands, 38jahrig, rém.-kath., Schuhmachersfrau.
Auch ihre Augen sind seit der Kindheit ,,nicht in Ordnung; sie glaubt sich zu
erinnern, daf} sie ihr linkes Auge mit 6 Jahren nicht mehr bewegen konnte. In
der Anammese kommen weder Lues noch sonstige Erkrankungen des Nerven-
systems oder organisches Leiden vor. Visus vollkommen, keine Doppelbilder.

Ungefiahr seit ihrem 30. Jahre bestehen nervose Beschwerden: Sie gerit rasch
in Erregung, bekommt dann sehr starkes Herzklopfen, ein andermal hat sie das
Gefiihl, als ob ibr Herz plotzlich stehen bliebe; in solchen Fallen wird ihr schwindelig,
wobei sie jedoch nicht hinféllt, obzwar ihre FiiBle stark zittern, die Knie zusammen-
klappen und sie oft stolpert. Die Hande werden héufig ,,vom Krampf befallen‘.
Wenn sie sich iiber etwas aufregt, hat sie das Gefiihl, als ob in der Speiserdhre
etwas stecken bliebe; bei solchen Gelegenheiten verspiirt sie am ganzen Kérper
Stechen. Sie schlaft unruhig. Appetit, Verdauung, Menses normal. Eines ihrer
Kinder lebt. Befund: Beide Augenlider sind derart herabgesunken, da Pat.
nur mit etwas zuriickgebogenem Kopf und gerunzelter Stirn vorwirts blicken
kann. Das linke Auge folgt den Fingerbewegungen nicht, das rechte auch nur
nach auswirts. Pupillen gleichmaBig, mittelweit, rund, reagieren prompt. Inner-
vation der Gehirnnerven in jeder Hinsicht tadellos, Sehnenreflexe beiderseits
gut ausloshar, Romberg negativ. Nervensystem im allgemeinen ohne Befund.

Der Stammbaum der ¥Frau A. H. ist der foigende:

Verwandtenehen wurden nicht geschlossen. I.2 hatte nach Aussage der
Probanda IIL 2 eine sonderbare Kopfhaltung, wenn sie etwas anschaute; sie
glaubt sich zu erinnern, gehért zu haben, daff die GroBmutter viterlicherseits
die Lider nicht ganz erheben konnte. 1.3 lebt, ist etwa 100 Jahre alt, kann die
Lider erheben, doch halt er den Kopf gleichfalls sonderbar schief, wenn er
etwas anschauen will. Diese Daten werden von II. 1, der ziemlich dement zu sein
scheint, nicht bekraftigt; seiner Meinung nach war die ganze Familie gesund, er
selbst hatte sich seine Augenkrankheit auf die Art zugezogen, daB er als kleines
Kind ,,von einem Insekt gestochen* wurde.

Die Augenbewegungen von II 2 sind frei. Bei II. 1 besteht beiderseits voll-
sténdige Ptose, kann nur mit ganz zuriickgebogenem Kopf um sich schauen.
Obere Lider schlaff, 6dematds; der Blick it sich nur durch Kopfdrehung lenken.
Thre 3 Schwestern und deren simtliche Nachkommen sind von der Erkrankung
vollstdndig verschont geblieben. III. 4 ist besonders beachtenswert, denn sie hat
ungefahr seit ihrem 18.—20. Jahre mit BewuBtlosigkeit verbundene Anfille. Ihrer
Aussage nach treten kurze Zeit lang anhaltende nichtliche Anfalle auf (einmal mit
Zungenbifl), die mit volliger BewuBtlosigkeit und tonisch-klonischen Krampfen
einhergehen, doch kommen auch andere, und zwar sich nach Affektausbriichen
stundenlang hinziehende, mit vollstandigem Opisthotonus verbundene Anfille vor,
bei denen sie so starr ist, daB man keinen Finger einbiegen kann; diese Anfille
sind ,,vorsichtig und schwinden nach Injektionen’. Nach Angabe ihrer Schwester
ist sie ungemein reizbar, nervés, ,,sonderbar®. Auch IIL. 10 ist ein auffallendes
Individuum; sie ist ‘ganz verschlossen, flieht die Mengchen, ist kaum zu etwas
zu gebrauchen, spricht zeitweise nicht (?). Erwihnenswert ist IIT. 6, der mit
4 Jahren in einem Brunnen ertrunken ist; er bewegte bereits das eine Auge
schwer, wahrend am anderen keine auffallende Stdrung zu beobachten war.
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SchlieBlich ist IIL. 9 das einzige erwachsene Individuum (26 Jahre alt), dessen
Augenbewegungen frei sind.

Es befinden sich also in 4 Generationen 8 sicher kranke und 2 ver-
dichtige Individuen, in der 3. blof ein einziger gesunder erwachsener Mann
unter den an Leben gebliebenen 5 Geschwistern. Aus den Ehen der
zwei kranken Schwestern sind bisher 3 Kinder geboren worden ; darunter
ist nur A. H., 14 jahriger, aufgeweckter, gut lernender Knabe, ins Alter
der Erkrankung gelangt, das etwa ins 6. Jahr fallt. Der Typus ist nach
Aussage von III,2 auch beziiglich der Entwicklung auffallend gleich.

In der Familie erstreckte sich die Ptose sowie die chronische, fort-
schreitende Lahmung der Aulleren Augenmuskeln auf 4 Generationen;
die Vererbung erfolgt den bisherigen Daten nach auf dominante Weise.
Hierfiir ist es charakteristisch, daB 3 Geschwister von I1. 1 samt ihren
samtlichen Nachkommen gesund, von der Erkrankung verschont sind,
obwohl sie mit wenigen Ausnahmen das kritische Alter des Krankheits-
beginns schon léngst iberschritten haben. (Einen solchen Fall teilte
(1921) Dimitry mit): die durch 5 Generationen der Familie vererbte
Ptose betrifft unter 38 Individuen 21 Personen, Minner und Frauen in
gleichem Mafle.) Gesunde Individuen iibertrugen die Krankheit nicht,
wihrend von den ziemlich zahlreichen Nachkommen (10) der kranken
II. 1 anndhernd die Halfte gesund, die andere Hilfte dagegen krank
ist. - In der Familie kommt neben dieser, reine Dominanz aufweisenden
nucledren Amyotrophie auch eine andere, auf recessive Art dibertragene
endogene psychische Erkrankung vor, worauf wir Spater besonders nach-
driicklich himweisen wollen.

Diese familidre Augenmuskellihmung entspricht beziiglich ihres Ver-
laufes und ihrer simtlichen Charakteristika, der Ophthalmoplegla ext.
chronica progressiva:

1. Die Entwicklung ist in allen Fillen ausgesprochen chroniseh;
dabei haben sich wihrend des ganzen langen Verlaufes in keinem Falle
sonstige Erkrankungen des Nervensystems angeschlossen. Von diesem
Gesichtspunkt ist natiirlich der Fall von IT.1 am beweiskriiftigsten,
da hier die Krankheit seit iiber 60 Jahren isoliert besteht, danach folgt
I11. 2, die seit iiber 30 Jahren krank ist; auch im Falle von IT1. 3 liegt die
Erkrankung beinahe seit 30 Jahren vor.

2. Die Léhmung der Levatoren und der #uBeren Augenmuskeln
wird im Laufe der Progression in ganz gleichsinniger Weise beiderseitig.

3. Die inneren Augenmuskeln sind in sdmtlichen Fillen gesund.

4. Die Krankheit ist bei allen kranken Familienmitgliedern in frither
Jugend, im Alter von 5—7 Jahren aufgetreten.

5. Bevor der ProzeB in bedeutenderem MaBe fortschreitet, werden
einzelne Muskelgruppen aus der Lahmung ausgeschaltet, wihrenddessen
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die Homotypie auch auf diesem Gebiete auf eine eigentiimliche, inter-
essante Art zum Ausdruck kommt. Bei IV. 1 ist die Funktion des rechten
Rectus internus trotz 7 jahriger Krankheitsdauer tadellos.

Die beschriebene Krankheit entspricht jedoch auch simtlichen kli-
nischen Kriterien der heredofamilidren Erkrankungen.

Die unaufhaltsame Progression sowie Hereditit und Familiaritit
sind unbestreitbar; auch Homotypie und Homochronie liegen vor. Die
durch die nucledire Heredodegeneration postulierten, symmetrisch ge-
lagerten Lahmungen sind zwar zu Beginn der Erkrankung nur ange-
deutet, doch kommt spéter im Laufe der weiteren Entwicklung, der
Progression, eine vollstindige Symmetrie zustande.

Der Umstand, daf3 es sich hier nur um die elektive, hereditire Erkrankung
etnes Segments und eines motorischen Kernsystems handelt, wird durch den
tm iibrigen vollstindig negativen Befund des Nernvensystems erwiesen.

Demzufolge liegt in unserem Falle zwetfelsohne eine Form der syste-
matischen Heredodegenerationen (Schaffer) wvor.

Zur Tatsache, daB} die auf die Kernregion der Augenmuskeln isolierte
nucleire Erkrankung in so reiner Form, ohne Komplikationen vererbt
werden kann, trigt sicherlich auch das eigenartige ontogenetische Ver-
héltnis dieser Kerngruppe bei, namentlich ihre die Lage und Entwick-
lung des embryonalen Medullarrohres betreffende ontogenetische Eigen-
schaft, wie dies auch von Cary hervorgehoben wurde. Durch diese typi-
sche Segmentwahl wird in diesen Fillen die Gegenwart des zweiten
Postulats der Schafferschen Trias aufs schénste demonstriert.

Unseres Erachtens ist bei der Beschreibung dieser Familie noch ein
Moment hervorzuheben, namentlich der Umstand, daB sich hier an eine
unzweifelhaft systematische heredodegenerative Erkrankung des Nerven-
systems in der ITI. Generation 3 endogene (funktionelle) psychische Er-
krankungen anschlieen. Diese sind:

1. Fiir ITIL. 2 ist der sténdig in Bereitschaft stehende hysterische Reak-
tionsmechanismus kennzeichnend, der durch das nach Erregungen auf-
tretende Globusgefiihl, den Tremor, durch diffuse Stechschmerzen,
Schwindel und durch das friiher angefiihrte Symptom der Abasie demon-
striert wird.

2. Bei III. 4 bestehen den Aussagen nach neben offenbar epileptischen
auch groBle hysterische Anfille. Dies sind nach Affektausbriichen sich
stundenlang hinziehende, mit vollstandigem Opisthotonus einhergehende
Krampfanfille, wihrend welcher sich die Pat. in acht nimmt, so daf
Verletzungen nicht vorkommen; die Anfdlle héren 6fters nach neutralen
Injektionen plotzlich auf. Thre Stimmung ist im allgemeinen labil; es
gibt Perioden, in denen sie scheinbar ohne jede &uBlere Ursache ver-
stimmt ist, sich gehen 1a8t, ihre Angelegenheiten vernachlissight. Wahrend
ihrer Handlungen bleibt sie zeitweise stecken. Es treten plotzlich Affekt-
ausbriiche auf, die sich auch in Anfillen auflésen kénnen. Von Zeit
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zu Zeit hat sie ,,sonderbare Ansichten® und ist unberechenbar. Sie wird
von ihrer Umgebung fiir ,nérrisch® und ,,sonderbar” gehalten. Wir
bezeichnen ihr Krankheitsbhild als Psychopathie schizoider Farbung.

8. SchlieBlich ist III. 10 eine besonders auffallende Persénlichkeit;
ihr Naturell gleicht demjenigen ihrer Schwester, doch kommt ihre Krank-
heit zeitweise in ausgesprocheneren Symptomen zum Ausdruck. Sie
fliecht die Menschen, verschlieft sich oft ganz, ist in sich versunken,
148t sich im Hause kaum zu etwas gebrauchen, von Zeit zu Zeit spricht -
sie nicht und will an den gemeinsamen Mahlzeiten nicht teilnehmen ( 2).
Da eine Weiterentwicklung des Krankheitsgeschehens bzw. eine evtl.
Remission noch zu erwarten ist (Pat. ist 20 Jahre alt), wollen wir diesen
Fall vorldufig auf Grund der uns zur Verfiigung stehenden Daten als
schizoide Psychopathie bezeichnen. Das erste Belastungsmoment vom
Gesichtspunkte der Krankheit ist in 1. 4 zu suchen ; woher auf der anderen
Seite die etwaigen ergéinzenden schizoiden Erbeinheiten zur Erganzung
der bisher latenten schizoiden familifiren Erbanlagen hergeleitet werden
konnen, 148t sich im vorliegenden Falle nicht feststellen.

Obiger Stammbaum wird — nach einer.solchen Hervorhebung der psy-
chischen Anomalien — im wesentlichen dasselbe beweisen, was die von mir
im Jahre 1926 beschriebene, an spinalneurotischer Muskelatrophie leidende
Familie mit ihren 3 schizophrenen Mitgliedern bewiesen hat, ndmlich den
Umstand, daf die endogenen Psychosen und die hereditiren Nervenkrank-
heiten eine gemeinsame pathobiologische Grundlage haben miissen, die zur
Zeit — beim heutigen Stand der diesbeziiglichen Untersuchungen — in
der elektiven ektodermogenen Degeneration (Keimblattschidigung) zu
suchen 1ist. ‘

Zu dieser Annahme berechtigt uns — bloB klinisch — die Tatsache,
daB in Familien oder bei einzelnen Individuen heredogenerative Ver-
#nderungen des Nervensystems im AnschluB an endogene Psychosen
oder Psychopathien verhaltnismifig oft vorkommen.

Diese Auffassung wird auch durch einzelne pathologische und patho-
histologische Daten unterstiitzt. Es ist namentlich beachtenswert, daB
endogene Geisteskrankheiten, Psycho-Neuropathien zustande kommen,
ohne dafl in den mesodermalen Elementen des Zentralnervensystems
irgendwelche Veranderungen zu beobachten wiren. Zur Zeit ist die Be-
hauptung berechtigt, daBl zur Herbeifiilhrung endogener Psychosen,
der Symptomenbilder der psychoneuropathischen psychischen Struktur
auch die sich blof auf die ektodermalen Derivate beschriinkten Abinde-
rungen und Verdnderungen des Gehirns geniigen. (Hinsichtlich der Schizo-
phrenie kénnen die histologischen Untersuchungen diesbeziiglich bereits
einige Resultate aufweisen.) '

Dabei ist es uns gelungen, die mit den durch exogene Noxen verursachte
Mesodermverdnderungen einhergehende psychische Symptomengruppe,
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d.h. den Bonhoefferschen exogenen Reaktionstypus bis zu einem ge-
wissen Grade von den funktionellen Psychosen klinisch zu differenzieren,
die mit den infolge der kongenitalen Unterwertigkeit der ektodermalen
Elemente eintretenden Ektodermerkrankungen verbunden sind (Rdih
und Somogyi). Somit 148t sich unseres Erachtens als Endresultat auch
zwischen den endogenen Psychosen bzw. Psychopathien und den heredo-
degenerativen Nervenkrankheiten ohne jeden Zwang eine #tiologische
Parallele annehmen.

Die mitgeteilte familiire Augenmuskellihmung hat demnach eine zwei-
fache Bedeutung:

1. Es Jafit sich mit ihrer Hilfe feststellen, daf die chronischen pro-
gressiven Ophthalmoplegien eine ausgesprochen systematisch-heredo-
degenerative Form haben.

2. Sie kann als Beweis fiir unsere Annahme dienen, wonach die elektive,
ektodermogene Degeneration eine gemeinsame pathobiologische Grund-
lage der hereditiren Nervenkrankheiten und der endogenen Psychosen
darstellt.
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