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Im Gesetz zur Verhiitung erbkranken NTaehwuehses sind die erbliehen 
neurologischen Erkrankungen noch nicht beriieksichtigt. Man k6nnte 
h6chster~s die eine oder die andere der Erkrankunge n u n t e r  den Begriff 
der ,,schweren erblichen l~Srperliehen MiBbildung" bringen und damit 
die Notwendigkeit der Sterilisierung begrfinden. _Ms MiBbildungen wgren 
in diesem Sinne auch die schweren dysraphischen St6rungen, wie sie der 
Syringomyelie zugrunde liegen, zu betraeh~en. Wenn man naehweisen 
wtirde, dab die Syringomyelie erblich ist, k6nnte man also schon an Hand 
des je~z~ vorliegenden Gesetzes zu einer Sterilisierung kommen. Es 
wfirde allerdings besser sein, die sehon vorhandenen Bestrebungen be- 
zfiglich der Einordnung des Kreises der Heredodegenera~ionen des 
A~ervensystems in das Gesetz zur Verhtitnng erbkranken !Naehwuehses 
zu unterstfitzen und die Nervenkrankheiten, deren Erbliehkeit sieher 
naehgewiesen ist, durch eine erg/~nzende Gesetznovelle dem Gesetz 
einzugliedern. Wenn aueh fiber die erblieh bedingten Hirn- und Rficken- 
lnarksleiden sehon eine ganze l~eihe yon genealogischen Forsehungen 
vorgenommen worden und zur Zeit im Gang sind, so reiehen die bisherigen 
Unterlagen doeh noeh nicht aus, um die Erbliehkeit aller in Frage kommen- 
den Krankheiten eindeutig z u  beweisen. Hierzu is~ auch die Syringo- 
myelie zu rechnen, die gerade ihrer H~ufigkeit wegen ioraktisehe ~Bedeu- 
tung hat. Die letzten Arbeiten iiber die Syringomyelie zeigen das groBe 
Inferesse, das ffir dieses Leiden attch sonsf besteht. Es gilt freilich vor- 
wiegend der Ro l l e  exogener Seh/~dlichkeiten fiir die Enfstehung der 
Syringomyelie. Ob die Auffassung der exogenen Entstehung der Syringo- 
myelie zu Reeht besteht oder ob nieht erbliehe Faktoren eine wesentliehe 
oder sogar aussehlaggebende Rolle slaielen, das ist die Frage. An Hand 
einer Beobachtung an eineiigen Zwillingen soll dieser Frage n~her getreten 
werden. 

Aus der Familienunamnese der Zwillinge ist folgendes hervorzuheben: Die 
Mutter der Zwillinge lift an sf~rkem Schwangerschaftserbrechen; sie friert rasch 
an den H/~nden. In der KMfe hat sie einmal einen offenb~r tefanischen Anfall 
bekommen. Nach einem Krankenblatf der Breslauer l~ervenklinik lift die GroB- 
mutter mtitferlieherseifs an Kopfschmerzen und Ohrensausen und wies eine Hypal- 
gesie im Bereich des ganzen Rumples ohne sonstige neurologische AnGina.lien und 
ohne psychische Auff/~lligkeiten auf. 
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Hinsichtlich des kSrperlichen Allgemeinbefundes der Zwillinge wird auf die 
untenstehende Zusammen~assung verwiesen. 

Neurologischer Untersuehungsbefund bei dem Zwilling Fritz: Leichter Nystag- 
mus, sonst im Bereich der Hirnnerven einschlieglich des Augenhintergrundes und der 
Sprache kein krankhafter Befund. An den oberen Extremiti~ten keine ErhOhung 
tier Muskelspannung. Im Bereich der rechten Hand eine deutliche Parese, ins- 
besondere bet Spreizbewegungen der Finger. Elektrisch im Bereich der paretischen 
Unterarm- und Handmuskulatur leichte qualitative StSrungen und quantitative 
Herabsetzuag der elektrischen Erregbarkeit. Tricepssehnen- und Radinsperiost- 

Hans Abb. 1. Fritz 

reflexe beiderseits Iehlend, Mayerscher Grunch'eflex beiderseits vorhanden, beider- 
seits kein Knipsreflex, geringe Unsicherheit beim Fingernasenversuch. Obere Bauch- 
deckenreflexe rasoh erschSpflich, sonst gut ausl6sbar. An den unteren Extremitgten 
deutliohe Erh6hlmg der Mnskelspannung. Patellar- and Achillessehnenreflexe 
beiderseits krankhaft gesteigert. Babinski, Rossolimo, Mendel-Bechterew beider- 
seits deutlich positiv, rechts starker als links. Gang im Verhg]tnis zu den ausge- 
sprochenen spastischen Zeichen auffgllig gut. Beim Kniehackenversuch geringe 
Unsicherheit. Beriihrungsempfindung fast am ganzen K6rper ungest6rt, Schmerz- 
and Temperaturempfindung im Bereich yon C 1 bis D 1 beiderseits deutlich gest6rt. 
Auch im Bereick yon L1--L 5 sowie im Bereich des Trigeminns beiderseits leiehte 
StSrungen der Temperatur- uad Schmerzempfindung. 

Bei dem Zwillingsbrnder Hans ergibt die neurologische Untersuchung keinerlei 
krankhaften Befund, auch keinen Anhaltspunkt ffir dissoziierte Empfindungs- 
s~brungen. 

H a n s  a n d  F r i t z  s ind sehr wahrseheinl ich eineiigc Zwillinge. I-Iierfiir 
spr icht  vor a l lem die auff/~lligc Kul~erliche Ahnl ichkei t  und  andererse i t s  
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Hans  A b b .  2. :Fritz 
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die Ubereinstimmung im Knochenban. Die Photographien der beiden 
Zwillinge lassen dies ohne weiteres erkennen. Wenn aueh gewisse Unter- 
sehiede naehweisbar sind (sic sind zum Teil nut dutch die versehiedene 
Kopfhaartracht vorget~uscht), so bestehen doeh andererseits weitest- 
gehende I3bereinstimmungen. Beide Zwillinge haben dunkelblaue Augen, 
bei beiden is* die Haarfarbe in gleieher T6nung dunkelbraun. Beide 
Briider haben einen flachen Gaumen, sehr sehleehte eingekerbte Z~thne 
mit wei~en Zwisehenr/~umen und gleichartiger Anordnung. Die Zwillinge 
zeigen die gleiehe kr~Rige K6rperkonstRution, beide auff~llig grebe 
Gesiehtsziige. Die R6n*genbilder der Sch~tdel sowie die der gesamten 
Wirbels~ule bis einsehliel~lieh des Beckens lassen eine I3bereinstimmung 
auoh der feineren Knochenstruktur sowie in der Form und Anordnung 
der Querforts~ttze und Dornforts~*ze der Wirbel erkennen. Bei beiden 
Zwillingen besteht eine gleichsinnige Skoliose der Brustwirbels~ule 
leichten Grades mit Hoehstand der rechten SchuRer. Bei beiden Brfidern 
ist die Seh~delform leieht hydroeephM; r6ntgenologisch ist auch hier die 
feinere Knoehenstruktur yon auff~lliger Gleiehheit. Der Seh~delumfang 
betr/~gt bei dem Zwilling Fritz 58,0 bei Hans 57,5 era, der L~ngen-BreRen- 
Index bei Fritz 83,9 bei Hans 84. Gegeniiber diesen ins Auge fallenden 
]Sbereinstimmungen bestehen bei den Zwillingen nnr geringe Untersehiede 
in der Sti~rke der Behaarung. Ihre ~uSerlieh weitgehende Xhnliehkeit 
hat fibrigens im Laufe des Lebens zu h/~ufigen Verweehslungen nieht nur 
dutch Fremde, sondern aueh in d e r  Familie geliihrt. 

Aueh die Entwieklnng der Zwillingsbriider ergibt weRgehende Paral- 
lelen: Beide haben bei der Geburt das gleiehe Gewieht gehabt. Bei 
beiden sind im 2. Lebensjahr ,,Zahnkrgmpfe" etwa 2~3mal aufgetreten. 
Sie haben gleichzeRig erst mR lS/4 Jahren laufen gelernt. Aueh in 
sprachlieher Beziehung sind sie anfangs so erheblich zurfiekgeblieben, 
dag sie ein Jahr yon der Sehule zurLiekgestelR worden sind. In der 
weiteren Sehulentwieklnng sind Mlerdings bald erhebliehe Untersehiede 
aufgetreten: Der Zwilling Fritz ha~ die Volkssehule ohne Schwierig- 
keiten erledigg, w~hrend Hans in der Un~erklasse znrfiekgeblieben ist. 

Der eine yon den beiden Zwillh~gen, n~mlieh Fritz, leidet naeh dem 
obigen Befnnd an einer Syringomyelie, w~hrend der andere niehts yon 
diesem Krankheigsbild und aueh sonst keine neurologisehen Anomalien, 
auf k6rperliehem Gebiet nur einen leiehten Hydrocephalus und eine 
leiehte Skoliose wie der tlruder aufweis~. Die Diagnose einer Syringo- 
myelie bei Fritz g~iindet sieh auf das Bestehen eines geringen )/[uskel- 
sehwundes im Bereieh der reehtsseitigen Handmuskulatur mit leiehten 
L~thmungserseheinungen und einer eharakteristisehen Ver/inderung der 
elektrischen Erregbarkeit, auf das Fehlen der normalen Armreflexe, auf 
den Naehweis yon ausgesproehen dissoziierten Empfindungsst6rungen 
im l ~v~ iah  Yon C~- -D~ und yon L~--L~ sowie auf angedeutete disso- 



der Syringomyelie an H~nd eines eineiigen Zwillingspaares. 195 

auf das Bestehen yon ausgesproehenen Pyramidenbahnzeiehen in beiden 

Beinen ohne wesentliehe Gangst6rung. 
Bei beiden besteht aul~erdem Schwachsinn, bei dem an Syringomyelie 

erkrankten Zwilling Fritz in leichterer Form, bei H~ns yon schwerem 
Grade. 

Es finden sich demnach bei eineiigen Zwillingen erhebliche Unter- 
schiede hinsiehtlich ihres k6rperlichen Gesundheitszustandes und der bei 
ihnen festzustellenden geistigen Anomalien. Damit erhebt sich die Frage, 
was dieser Befund in der Frage der Entstehung der Syringomyelie 
lehren kann: Wenn sich bei dem jugendliehen Alter der Zwillinge die 
MSglichkeit nieht ganz aussehliegen 1/~gt, dab sieh die Syringomyelie 
bei dem anderen Zwilling einige Jahre sp/~ter entwickeln k6nnte, so ist 
dies dock nieht gerade wahrscheinlieh, wie andere F~lle beweisen. Weitz 
hat bereits im Jahre 1924 eineiige Zwillinge im Alter yon 45 Jahren 
beschrieben, yon denen der eine Zwilling bereits 19 Jahre lang an einer 
schweren und typischen Syringomyelie erkrankt war, w/Lhrend der andere 
Zwilling noch v611ig gesund war. Auch Lange hat in Mfinehen im Jahre 
1928 eineiige Zwillingsbrfider im Alter yon 57 Jahren beobachtet (in der 
stagistik der Luzenburgersehen Arbeit - -  Tabelle 2 - -  enthMten), yon 
denen der eine seit dem 29. Lebens]ahr an einer Syringomyelie leidet, 
die zum Zeitpunkt der Beobaehtung im Jahre 1928 schon zu erhebliehen 
Bewegungsst6rungen bei dem Kranken gefiihrt hatte, w/thrend der 
Zwillingsbruder niemals neurologisehe St6rungen aufgewiesen hat. 
Luxenburger kennt offenbar - -  soweit dies aus der Statistik, Tabelle 3, 
herx~orgeht - -  noch ein Paar eineiiger Zwillinge mit diskordantem Ver- 
hMten. Indessen scheint das in der Statistik erwghnte konkordante 
Paar (Wright [ ?]: Fragliehe eineiige Zwillinge mit Hydrocephalus und 
Syringomyelie) wohl das einzige seiner Art zu sein. 

Die eigene Beobaehtung seheint nun im Zusammenhang mit den in 
der Literatur angeffihrten Zwillingsf/tllen zungchst gegen die Annahme yon 
erblichen Faktoren bei der Entwicklung der Syringomyelie zu spreehen, 
da wir sonst ein gleiehmggiges Verhalten oder ein /~hnliches Sehicksal 
hinsiehtlich des kSrperlichen Zustandes der beiden Zwillingspartner 
erwarten miiJ3ten. Wenn wir aber die Ver6ffentliehungen Bmmers fiber 
das Vorkommen yon famili/~rer Syringomye]ie und die kliniseh-erb- 
biologisehe und rassenhygienisehe Studie yon Friedrich Curtius mid 
Irmgard Lorenz fiber den Status dysraphieus hinzunehmen, so kommen 
wir in Ubereinstimmung mit unserer Beobaehtung zu einer anderen Auf- 
fassung: Bremer stellte n/tmlich im Rahmen eingehender Fami]ien- 
untersuehungen bei den Verwandten yon Syringomyeliekranken vielfaeh 
abgeschw/tehte Formen bzw. einzelne Zeichen der Syringomyelie lest. 
Er hat auf Grund seiner Untersuehungen ,,diesen bestimmten vererb- 
baren Konstitutionstyp, aus dem heraus aus noch dunklen Grfinden sieh 
die Krankheitsbilder der Syringomyelie entwickeln", in Ubereinstimmung 
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mit und im Anschlul~ an Henneberg als ,,Status dysraphicus" bezeichnet. 
Dieser Begriff ist der Klinik heute schon ganz gel~tufig geworden. Curtius 
und Lorenz fanden in Best~Ltigung der grundlegenden Untersuchungen 
Bremers bei 8 yon 11 Syringomyeliekranken eine Spina bifida oeeulta 
sowie weitere dysral0hisehe St5rungen in 6 der Syringomyeliefamilien und 
somit eine besonders enge Verwandtschafr zwiechen dem Status dysra- 
phicus und der Syringomyelie. 

Wie ]iegen nun die Verhiiltnisse bei unserem Zwilling@aar ? Der eine 
yon ihnen leidet an einer ausgesi0rochenen Syringomyelie und einem 
geringen Grad yon angeborenem Schwachsinn, der andere zeigt keine 
neurologisehen Ausf~ille, dafiir einen Schwachsinn viel erheblicheren 
Grades. Nun hat Kit'hne in seinem Buch ,,Die Vererbung der Varia- 
tionen der menschlichen Wirbels~ule" nachgewiesen, da6 fiir die Erb- 
lichkeit der Wirbelss bestimmte Gesetze bestehen: Es vererbt sich 
nie eine einzelne Variante der Wirbelsgule, sondern stets eine be- 
stimmte Tendenz der Variabiliti~t, die kranialwiirts oder caudalwiirts 
auftreten kann. Unter Anwendung dieses Gesetzes auf die Entwick- 
]ungshemmungen des gesamten Neuralrohres kommen wit bei unserem 
Zwillingsloaar zu der Auffassuiig, da~ bei dem einen yon ihnen die 
der Syringomyelie zugrunde liegende dysraphische StSrung und bei 
dem anderen der Schwachsinn erheblichen Grades ale Ausdruck der 
gleicheii oder/~hnlichgerichteten erblich bedingten Entwicklungshemmung 
zutage treten. Ffir diese Auffassung sprechen auch die fibrigen Beob- 
achtungei1 in der Literatm', die nebeneinander Entwicldungshemmiingen 
der Wirbels~ule und des Riickenmarks und deren enge Beziehungen zu- 
einander fanden (vgl. Henneberg, Henneberg-Koch u.a.). 13berein- 
stimmeiide dysraphisehe Merkmale sind bei IInserem Zwillingspaar der 
Hydrocephalus und die Skoliose der Wirbelsiiule. In dem einen Falle 
hat sich jedoeh die Entwieklungshemmung des Nervensystems besonders 
im Gehirn, in dem anderen Falle im Bereich der Cervicalsegmente lokali- 
siert. Demnach sind die beiden Zwi]linge doch nicht a]s so verschieden 
anzusehen, wie dies nach aui~en bin erscheint. Auch die Hypalgesie bei 
tier Grol]mu~ter mfitterlicherseits der Zwillinge und die erheblichen 
Gef~i~stSrungen im Bereich der Hgnde sowie die Neigung zu tetanischen 
Reaktionen bei der Mutter tier Zwillinge sind dysraphische StSrungen. 

Unser Zwillingsfall slaricht somit fiir die Erblichkei* des der Syringo- 
myelie zugrunde liegenden Status dysraphieus. Er l~l~t aber zugleich die 
Frage aufwerfen, ob viclleich* auch exogene Faktoren fiir die Entwicklung 
der Syringomyelie mit verantwortlich zu machen sind. In der Tat 
ergeben sich bier manche Anhaltspunkte: Der an Syringomyelie leidende 
Zwillingsbruder Fritz war ni~mlich w~hrend seines Lebens wesentlich 
starker als sein in nenrologischer Hinsicht gesunder Bruder Hans k6rper- 
lichen Anstrengungen mid damit auch grSl~eren Sch~digunge n ausgesetzt. 
Fritz hat als der Intelligentere yon beiden den Beruf eines G~rtners 
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gewghlt und ist in einer Landgs yon der Sehulzeit bis zum Aus- 
brueh seiner Krankheit im 25. Lebensjahr und sogar noeh dariiber hinaus 
mit unermfidliehem FleiB tgtig und dabei starken Belastungen aueh in 
klimatischer Hinsicht unterworfen gewesen. Hingegen hag der ausge- 
sproehen sehwachsinnige Zwi]lingsbruder Hans sich nie im Leben fiber- 
anstrengt: Er hat sieh stets geschont und infolge seiner Debiliti~t seine 
Lehrstellen als Schlosser und Giirtner rasch aufgegeben. Dieser ganz 
bemerkenswerte Untersehied in der Lebensgestaltung der beiden Zwillings- 
briider legt den Gedanken sehr nahe, dab die Syringomyelie bei dem einen 
der beiden Zwillinge sich neben dem oben erSrterten Unterschied ihrer 
dysraphisehen An]age zugleich unter dem EinfluB beruflieher Einwir- 
kungen und Sehiidigungen, denen gerade Landwirte und Gs im 
hohen Grade ausgesetzt sind, entwieke]t hag. Wie diese Sehs im 
einzelnen erfolgt, bleibt hierbei noeh olfen. Naeh unserer Ansichr ffihren 
exogene Seh~digungen nieht allein zu Syringomye]ie, wie F. R. Krause und 
R. Glatt annehmen, sondern nut bei einer im Sta%us dysraphicns gegebenen 
Disposition. Aueh die Beobaehtungen yon Curtius und Lorenz sprechen 
vielmehr tfir die disponierende bzw. pathoplastische Rolle des Status 
dysraphieus bei der Entstehung nnd Gestaltung verschiedener ,,exo- 
gener" Krankheiten. Wie bei anderen neurologischen und aueh psychi- 
sehen Erkrankungen wirken bei Gestaltung und Verlauf der Krankheits- 
bilder Erbanlage und Umwelt zusammen. 

Zusammenfassung. 
Von einem eineiigen Zwillingspaar leide~ der eine Zwilling an Syringo- 

myelie und angeborenem Schwachsinn leichten Grades, der andere an 
einem Schwachsinn sehr erheblichen Grades, dagegen nieht an Syringo- 
myelie. Beide Zwillinge haben einen leiehten Hydrocephalus und eine 
leichte Brustwirbelskoliose als Ausdruck des Hsnneberg-Bremerschen 
Status dysraphieus. Unter Hinweis auf die Variabilitgtstypen yon Kiihne 
wird angenommen, dab die Zwillinge doch nicht so verschieden sind, wie 
sie naeh auBen hin erscheinen. Sic zeigen die Entwieldungshemmung des 
Neuralrohres beide nnr an verschiedenen Stellen, der eine stgrker im 
Gehirn, der andere im Cervicalmark. Zugleich weist aber der versehieden- 
geartete berufliche Lebenslauf der beiden Zwillinge, der mit ihren in%ellek- 
tuellen Unterschieden eng zusammenhgngt, darauf hin, daB liir die Ent- 
wicklung zwar nieht der dysraphischen Konstitution, jedoch der Syringo- 
myelie kSrperliche Ansr und vielleicht auch Witterungs- 
einfltisse eine provozierende Rolle spielen. Die Art der Einwirkung bleib% 
hierbei noch ungekl/irt. 

Ffir die Verhiitung erbkranken iN~achwnehses ergibt sich die Schlul]- 
folgerung, dab das Krankhei%sbild der Syringomyelie nich~ ohne wei~eres 
zu den Erbkrankheiten zu zghlen ist. Die Frage, ob man einmal nach 
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weiteren eindeutigen Beobachtungen dazu kommen wird, den dys- 
raphischen KSrperban selbst oder doch gewisse erhebliche Auspri~gungen 
under das Gesetz zur Verhiitung erbkranken Nachwnchses fallen zu lassen, 
bleibt hierbei noch often und bedarf an Hand  sorgfAltiger Studien an 
Ahnlich gelagerten FAllen der weiteren KlArung. Immerhin  betonen 
Cu~'tius und Lorenz  mit Recht die rassenhygienische Bedeutung des 
Status dysraphicus, dessen biologische und damit soziale Minderwertigkeit 
schon in der relativen HAufigkeit psyehiseher Anomalien zum Ansdruck 
komme. Dies gilt auch fiir die Syringomyelie, wie unsere und ihre Beob- 
aehtungen erkennen lassen. Off wird man jedoch die betreffenden 
MerkmalstrAger schon wegen des gleiehzeitig vorhandenen angeborenen 
Sehwaehsinnes bzw. anderer unter das Gesetz fallender (~bel unfruchtbar 
machen und somit weitere erbliche und damit  soziale SchAden aus- 
sehalten k6nnen. Wenn man also DebilitAt auch leichteren Grades nnd 
dysraphische Merkmale gemeinsam finder, wird man sich auf Grund der 
klinischen Erfahrungen ohne Bedenken ffir eine Sterilisierung entschlieI~en. 
An dieser Auffassung wird auch dureh die Tat.sache nichts geAndert, dal~ 
ein Teil des Syringomyeliekranken selbst ffir lange Zeit sozial brauchbar 
ist und trotz der Lghmungserscheinungen bis zur Grenze der M6glichkeit 
arbeitet, wie dies aueh unser syringomyeliekranker Zwilling beweist. 

Literaturverzeichnis. 
Bremer: Dtsch. Z. ~Nervenheilk. 95. - -  Curtius u. Lorenz: Z. ~eur. 149. - -  

Henneberg: Mschr. Psychiatr. 47. - -  Henneberg u. Koch: Mschr. Psychiatr. 54. - -  
Krause, F. J~. u. R. Glatt: Dtsch. Z. Nervenheilk. 134. - -  Ki~hne: Die Vererbung 
der Variationen der menschlichen Wirbels~ule. - -  Luxenburger: Zbl. Neur. 56. - -  
Siemens: Die Zwillingspathologie. - -  Weitz: Dtsch. Z. Nervenheilk. 82. 


