
(Aus der Prosektur der t~randenburgischen Landesanstalten [Dr. HaUervorden] 
und dem Rassenpolitischen Amt der NSDAP. an der Landesanstalt Potsdam 

[Direktor: Dr. reed. habi]. Heinze].) 
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(Eingegangen am 13. Juli 1937.) 

Nachdem verschiedene franz6sische Autoren ~m die Mitre des vorigen 
Jahrhunderts  einzelne Symptome der nuklei~ren Amyotrophien be- 
schrieben hat~en, begriindete Charcot '1872--74 das scharf umrissene 
Krankheitsbild der amyotrophischen Lateralsklerose (a. L.), das sovcohl 
klinisch wie anatomisch 50 Jahre  lang im wesentlichen nieht vervoll- 
sts zu werden brauehte. Seltsamerweise braehten  die 50 Jahre  
klinischer und pathologischer Forgchung keinerlei l~ortschritte in der 
grundlegenden Frage nach der ~tiologie dieser Krankheit ,  die noch bis 
vor kurzem mit einem totalen ,,nescim~s" beantwortet  ~verden mui~te. 
Am ldarsten geht das wohl aus der Tatsaehe hervor, dab man in dem 
neuen t~umke-Foersterschen Handbueh der Neurologie zweiAbsehnitte fiber 
die amyotrophisehe Lateralsklerose finder, yon denen jeder eine diametral  
entgegengesetzte Anschauung yore Wesen und der hypothetischenAtiologie 
der a. L. vertri t t ,  obwohl die beiden Antoren (Marburg und Scha//er) ihre 
Ansehauungen mit an Genauigkeit kaum zu iiberbietenden anatomischen 
Untersuchungen zu stfitzen suchen. Aus dieser h5chst unbefriedigenden 
Situation kann eigentlich nur der Hinweis Spielmeyers (und sich ibm an- 
schlief~endFi~n/gelds) herausffihren, dal~ ns es nicht Sache der patho- 
logisch-anatomisehen Forschung sei, die Frage nach der~tiologie der Krank-  
heir zu kl~ren. Es seheint also auch hier, wie in der gesamten heur iVfedi- 
zin, auf eine Erweiterung der Forschungsmethoden anzukommen, ohne dabei 
den Weft  der klinischen und patho]ogisch-anatomischen Untersuchnngen 
irgendwie zu vernachl~ssigen. Besonders nachdrficklich haben in neuerer 
Zeit die Untersuehungen yon Bremer, Kehrer und Curtius das Angenmerk 
auf den Wert  der genealogischen ~e thode  bei der Erforsehung der Heredo- 
degenerationen des Zentralnervensystems einsehliel~lich der a. L. gelenkt. 
Bemerkenswert erseheint schon jetzt:  in allen l~llen,  in denen eine ge- 
naue genealogische Untersuchung naeh den :Forderungen yon Curtius 
stattgefunden hat, konnte, wenn auch nicht immer eine Familiari tat  der 
a .L . ,  so doch fast stets das Vorkommen yon i~hnlichen tteredodegene- 
rationen oder yon anderen neurotischen Erscheinungen nachgewiesen 
~rerden. 

1 Dissertation der lVfed. Fakult~t der Universit~t ~amburg. 
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~e~und 

W e n n  Marburg in der  oben e rw~hnten  ~ o n o g r a p h i e  meint ,  dab des 
heredi ts163 ~ o m e n t  in Anbe t r ach t  der  grol~en Menge yon  F~llen, 

we es fehlt ,  als belanglos angesehen werden  diirfte, muB festgestel l t  
werden,  dal~ die Hered i t~ t  in den  bisher  beschr iebenen F&llen meist  des- 
halb n icht  v o r h a n d e n  war, weft m a n  sich mi t  dem iibl ichen anamne-  
st ischen Ausfragen des P a t i e n t e n  zufr ieden gab, was mi t  Curtius als 
vSllig unzure ichend  angesehen werden  mul~. Versuchen wir also zu- 
n&chst ein Bi ld  yon  der  Sippe unseres Fal les  zu geben (Abb. 1). 
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A b b .  1. S t a m m b a l l m .  

Die GroBeltern der Sippseh~ftstr~gerin Wanda P. unseres Falles erreichten ein 
reeht hohes Alter (niihere Angaben siehe Stammbaum). Die Eltern lebten mit ihrer 
groBen Familie in sehr diirftigen Verh~ltnissen, lm Winter gab es kaum Kartoffeln 
zu essen, so dab die Kinder nach Aussagen yon 7d und 7f sehr schleeht ern~hrt 
waren. Der Vater sell verh~ltnism~Big kraftig gewesen sein und sehr schwer ge- 
arbeitet haben. Mit 57 Jahren erlitt er w~hrend der Arbeit angeblich einen Schlag- 
anfall und fiel dabei yon einer Leiter. 8 T~ge danaeh starb er im Krankenhause 
zn Lissa (Polen). 

Die ~ut ter  Elisabeth, geb. F., sell naeh Angaben der beiden lebenden Sbhne 
reehts etwas gehinkt haben, ,,als ob sie es an der Hiifte hatte '~ Sie war eine hagere 
sehr sparsame Frau, die den Anforderungen oft nicht gewachsen war. Sie war 
leicht aufgeregt, z.B. sell sie am ganzen Leibe gebebt haben, wenn sie einmal 
einen Gendarmen oder sonst einen Be~mten sah. Sie lift an Gallensteinen, so dab 
die Familie sie w~hrend ihrer Anf~lle schon 5fter aufgegeben hatte. ~Nach dem 
Tode des ersten Mannes war sie veto 28.6.07 his 9.7.07 in der Ch~ritd in Berlin 
wegen ,,tobsiichtiger Erregung". Anamnestisch wurde angegeben, sie habe seit 
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Herbst 1906 an allgemeiner Sehwacbe, Ged~ehtnisabnahrae und seit 6 Woehen an 
Blasenst6rungen gelitten. Sie sei gelegentlioh verwirrt , ,  babe Yerfolgungsideen, 
seit einigen Tagen aphasische Spraehst6rungen. Zuletzt habe sie einen Angst- 
anfall rait Wahnideen gehabt. Diagnose: Dementia arteriosclerotica. Veto 9 .7 .07  
bis 8 .12.07 war sie in der St~dtischen tteil- und Pflegeanstalt in Buch. Dortiger 
Befund: Pupillen entrundet, rechts > links, Arterien rigide, sonst o .B.  Geistig: 
Merkf~ihigkeit deutlieh herabgesetzt. Diagnose: Dementia senilis (athero-selerotica). 
Am 8.12. 07 als gebessert zur Tochter entlassen. Sp~iter hat  Patientin noch einmal 
geheiratet und starb am 23. I1.16 ira Urban-Krankenhaus in Berlin unter der 
Diagnose; Ca. ventrieuli. Eine Sektion fand nicht start. 

W~hrend die Kinder im allgeraeinen mager waren (7e und 7f sind asthenisohe 
Typen, ebenso naeh Bildern zu urteilen 7a, 7e und 7g), sollen die beiden kranken 
Sehwestern 7b und 7 S einen st~ramigen Eindruek geraacht haben, ~ihnlieh wie die 
GroBmutter 2. Die Jhnl ichkei t  der GangstOrung und der Geistesverfassung bei 
den beiden Schwestern sei der ganzen Uragebung aufgefallen und ist den Gesehwi- 
stern so lebhaft in Erinnernng geblieben, dab die beiden lebenden Brtider 7d und 
7f auf die :Frage danach unabh~ngig voneinander einen ganz typischen, spastisch- 
paretischen Gang imitieren, ebenso wie er in der Krankengesehiohte yon Wanda 
aus Landsberg geschildert wird. Beide Sehwestern sollen etwa in ihrera 10. Lebens- 
jahr lange Zeit rait verbundenen Augen herumgelanfen sein, weil sie das Licht 
nicht vertragen konnten. 

I)er /~ltere :Bruder 7a wird yon seiner Witwe als ein ordentlieher Arbeiter ge- 
schildert. Als er aus dem Kriege kam, habe er einen , ,Nervenzusaramenbrueh" 
gehabt. (Die entspreehenden Krankengeschichten konnten bis jetzt noeh nicht 
eingesehen werden.) Er habe dauernd kalte I-I~nde und FfiBe gehabt. Er starb 
wghrend der Inflation an Lungen- und Kehlkopftuberknlose. Er  hat  aus zwei Ehen 
Nachkoramen gehabt, yon denen die aus der ersten an Tuberkulose gestorben sind. 
Bei den iibrigen noeh lebenden Kindern haben sich bis je tz t  irgendwelche nerv6sen 
StSrungen noeh nieht bemerkbar geraacht. 

Die Ahnlichkeit der Sehwester Anna rait der Sippsehaftstrggerin Wanda war 
sehr auff~llig, wie oben gesehildert. Anna muff mit  den H~inden verh~ittnism&Big 
gesehiekt gewesen sein, da sie sieh an der I-Iausindustrie der Familie, Kaninehen- 
felle zasararaenn~hen, bis zur Sehulentlassung beteiligte. Sie sell 1905 in einera 
Krankenhans in Moabit gewesen sein (die Krankengesehiehte ist nieht raehr vor- 
handen). Am 16.10.15 ist sie im Krankenhaus in Lissa gestorben. Infolge der 
ungfinstigen Umst~inde k6nnen wir uns nur auf die Angaben in den Kranken- 
gesehiehten der Mutter und der Sehwester Wanda, ferner auf die allerdings sehr 
glaubwfirdigen Sehilderungen der Brfider fiber das Leiden Annas stfitzen. 

Der noeh lebende Bruder~Vilhelra (7d) wurdevonuns untersncht. Er  ist kinderlos 
verheiratet  und gibt an, vor einigen Jahren unter NaehtsehweiBen gelitten zu 
haben, im iibrigen aber imraer gesund gewesen zu sein. Ira Kriege SehuB dnreh 
den linken Obersehenkel, worauf die raediale Seite der GroBzehe geffihllos ge- 
wesen sein sell. Je tz t  alles o .B.  Der Befund auf I-Ierz und Lunge ist norraM. 
Es fallen keine Gangst6rungen auf, dagegen ist die Spraehe leieht verwasehen, 
die Zunge kann nieht reeht naeh vorne, reehts und naeh links bewegt werden. 
Die P.S.t~. sind lebhaft bis gesteigert, A.S.t~. reehts nieht ausl6sbar, links sehwaeh 
positiv. Babinski beiderseits stark positiv (!). Der Tonus der Muskulatur beider 
u. E. erseheint verraehrt. Patient klagt fiber dauer~nde kalte tt/~nde und FfiBe. 
Keine Muskelatrophien. 

Der ebenfalls noeh lebende iBruder Gustav P. (7e) sell sehon iraraer einen 
versehworamenen Gesichtsausdruek gehabt haben. Je tz t  befindet er sieh in der 
Landesanstalt Eberswalde. Er  war vor dera Kriege als Seesoldat 2 Jahre  bei der 
deutsehen Besatzung in China. Aktiver Kriegsteilnehraer. I915 sehlug eine Granate 
dicht vor ihra ein, so dab er eine Zeitlang bewul~tlos war. AnsehlieBend war Gustav P. 
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wegen ,,psyehopathischer Konsti tut ion and leiehter Mittelohrentziindung" im 
Marinelazarett Zeebrfigge. Er  war bis Ende Oktober 1915 in verschiedenen Laza- 
retten und wurde danr~ unter  der Diagnose ,,zirkul~res Irresein" als dienstunf~hig 
entlassen. Patient  bekam jahrelang 100% ige Kriegsrente. Durch ein Gutachten 
des St. Josefs-Krankenhauses in Potsdam wurde 1932 ein Fortbestehen der 
Kriegsdienstbeseh~digung aberkannt,  du eine luische Infektion des Z.N.S. fest- 
gestelit wurde, auf die die Klagen zurtickzuffihren sind. 1933 maehte Gustav P. 
in der Charit6 in Berlin eine Malariakur mit  7 Zaeken dutch und wurde mit  der 
Diagnose ,,Paralyse, gebessert" entlassen. Am 2.12.33 wurde Gustav P. in die 
Landesanstult Eberswalde aufgenommen, wo im wesentliehen folgender Befund 
erhoben wurde: Pupillen steeknadelkopfgroB, leieht verzogen. Reehte Gesiehts- 
hiilfte sti~rker verzogen als links. Spraehe monoton, verwaschen, stolpernd. Romberg 
positiv. P.S.R. beiderseits negativ. WaR. im Blur - ~ - .  Wutanfiille, ttalluzina- 
tionen, h6rt Stimmen, nach der Intelligenzprfifung zu urteilen dement. 

Martin P. (7f) konnte ebenfalls selbst untersucht werden. Er  g ib t ' an ,  sein 
Leben lung zwar nieht besonders leistungsfi~hig, aber doch gesund gewesen zu sein. 
Von Beruf Postsehaffner, Kriegsteilnehmer. Martin P. ist yon Oktober bis De- 
zember 1910 in der Tuberkuloseheilanstalt Bueh gewesen. Naeh dem Kriege habe 
er sich wegen seiner schwaehen Lunge sehr geschont und sei daher abgebaut worden. 
Der k6rperliche Befund ergibt starke R.G. fiber dem rechten Lungenmittel- und 
-unterlappen, yon denen mit  Sicherheit nicht entschieden werden kann, o5 sie 
einer zur Zeit bestehenden Bronchitis zuzusehreiben sind. Der neurologische Be- 
fund ist bis auf dieselbe Tonussteigerung der u. E. wie bei 7d und nicht ausl6s- 
baren A.S.I~. rechts normal. Klagen: dauernd kulte Ftil~e und H~nde. Martin P. 
hat  2 sehon verheiratete Kinder, die naeh seinen Angaben rol l  leistungsfahig 
und gesund sind. 

Murtha P. (Tg) soll naeh Angaben der Gesehwister ein verst/~ndiges und ge- 
sundes Mi~dehen gewesen sein. Als ihr Mann ins Feld zog, soll sie ihm das Ver- 
spreehen gegeben haben, falls er fiele, ihm ,,nuchzukommen". Dieses Versprechen 
hat  sie gehalten und hat  1916 mit  ihrem Sohn Selbstmord durch Gasvergiftung 
veriibt, als sie die Todesnaehrieht yon ihrem Manne erhielt. 

Unsere Probandin Wanda P. (7 S) wurde am 16. 10.91 in Lissa geboren. Vom 
7--15 Jahre ging sie zur Schule nnd ist nur bis zur 3. Klasse gekommen (Angabe 
yon 7d). Seharlach und Diphtherie durchgemacht. Gibt an, sehon immer ge- 
schielt zu haben. Nach der Sehule 1 Jahr  zu Haus, dann zum Bruder naeh Berlin- 
WeiBensee (wahrscheinlich 7a), ging dann a/4 Jahr  in eine ehemisehe Fabrik und 
danaeh 8/4 Jahr  in Stellung. Dann wurde sie krank, d. h. sie bemerkte eine gleieh- 
zeitige Sehw/~ehe beider Beine, hatte Gefiihls- und Blasenst6rungen. Zuni~chst 
blieb sie beim Bruder, ging dann ins Kloster ,,Zum guten Hirten'  ' in Berlin-Reinieken- 
doff, wo sie 3 Jahre,  vom 19.--22. Lebensjahr, verblieb. In  dieser Zeit t ra t  eine 
wesentliehe Versehlimmerung ein. Wi~hrend sie vorher noch laufen konnte, fiel 
es ihr nach der Entlassung sehwer. Sie blieb bei der Mutter, die inzwiseben noch 
einmal geheiratet hatte. Naehdem der Stiefvater und die Mutter gestorben waren, 
lebte sie zun~ehst allein. Sie hatte dann allerlei Xrger mit  einer Kusine und machte 
einen Suicidversueh. Deshalb kam sie am 27.6 .18 in die Anstalt  Berlin-Lichten- 
berg. Naeh der damaligen Anamnese gab sie im wesentliehen folgendes an: Sie 
sei yon Jugend an schwueh im Kopf, habe in der Sehule nicht viel gelernt, kSnne 
seit 3- -4  Jahren nieht mehr arbeiten, fiihre ihre Erkrankung auf den Tod der 
Mutter zuriick. Seitdem habe sie Kopfschmerzen ,,als wenn Masehinen drin w~ren". 
Will sehon lunge Lebensfiberdrug gehabt haben. u  4 Wochen Selbstmordversueh 
mit  Gas. Die sie begleitende Sehw~gerin gibt an, sie sei sehr unsauber und arbeits- 
scheu. In  der Anstalt  war sie zun~ichst verst immt und maehte sich Vorwiirfe 
wegen des Todes der Mutter. Im allgemeinen zeigte sie ein stumpfes, wehleidiges 
Yerhalten. In  dieser Zeit erlitt  sie einen Sch~dndelanfall auf der Toilette, ohne 
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:BewuBtseinsst6rung und ohne ZungenbilL ]3eim Gehen war die linke u. E. be- 
hindert, keine Sensibilit~tsst6rungen, keine Urininkontinenz, jedoch die Spraehe 
etwas verwaschen. Die Pupillen reagierten, kein Nystagmus, P.S.R. beider- 
seits gesteigert, :Babinski beiderseits negativ, Gang schleppend, nicht ataktisch. 
Diagnose: Multiple Slderose ? 

Am 25.2.18 wurde bei Wanda P. in der Hanptsaehe folgendes festgestellt: 
GroBe, krgftige Person mit gesunden inneren Organen. Strabismus convergens, 
Augenbewegungen sonst frei. Pupillen rund, reagieren prompt, Augenhintergrnnd 
o. :8. Grobe Kraft an den o. E. gut, keine Spasmen, keine Fingerataxie. Triceps- 
und Radiusperiostreflex links ) rechts. P.S.R. beiderseits lebhaft, Nachzittern, 
kein Patel]arklonus. ~Babinski links d-, rechts angedeutet, links Spasmen. 
Sensibilit~t intakt, beim Gehen werden die J3eine steif gehalten, das linke Bein 
klebt am Boden, sie geht aber ohne Untersttitzung. Psychisch reeht stumpf. 
Trotz des negativen Ausfalles der WaR. wird eine Schmierkur vorgenommen, die aber 
keinen Erfolg hat. 

Eine Naehnntersuchung 1920 ergab eine deutliche Zunahme der Spasmen in 
den u. E., deutlichen Patellarklonns und bei bestimmten Haltungen einen Spontan- 
klonus der Beine, so dab das ganze Bert zittert. Babinski links -~, reehts nieht 
deutlieh, Oppenheim ebenso. Zehen beiderseits in Dorsalflektionsstellung. 

An der linken Hand war eine deutliehe Abmagerung des Daumenballens und 
der Interossei zu bemerken. Die feineren :Bewegungen der linken Hand und der 
Finger vielleieht etwas ungesehickter als rechts. Keine Spasmen. ~Bewegungen 
frei, keine dentliche Ataxie. Die grobe Kraft wies keine merklichen Differenzen 
auf. Bauehdeekenreflexe lebhaft. Beriihrungs- und Schmerzempfindliehkeit und 
Lagegefiihl ohne St6rung. Diagnose: Amyotrophische Zateralsklerose. 

1923 langsame Versehlechterung des Befindens. Still, gelegentlich z/~nkisch 
und quengelig, aber v6llig geordnet, keine Wahnvorstellungen oder Sinnestau- 
schungen. An den o.E. keine Spasmen, aber lebhafte Reflexe, Spatia interossea 
eingesunken, Daumenballen beiderseits atrophisch, vereinzelte fibrill~re Znckungen, 
Handedruck schwach. An den Beinen sehr starke Spasmen, ]inks > reehts. Keine 
abnorme Stellung der Beine, keine Atrophie. Ful~klonus nnd ]3abinski beider- 
seits d-. Gang watsehelnd, wobei die FiiBe nur schwer yore Boden abgel6st 
werden. 

1925 bis 1928 nnveri~ndert ruhig, schwaehsinnig, beschMtigt sieh mit etwas 
Hausarbeit, jedoeh leicht erregbar und z~nkisch. 

1929: Gang sehr mfihsam, nur noeh mit Hilfe m6glieh. Spraehe nndeutlich, 
Augen tiefliegend, rechts > links. Zungenoberfl~che uneben, zittert beim I-Ieraus- 
strecken. 

In den folgenden Jahren langsame, aber stgndige Verschlechterung. Seit 1933 
viel fiir sich, spricht still vor sich hin, scheint zu halIuzinieren, doch ist yon ihr 
wenig Sieheres davon zu erfahren. Der k6rperliehe Verfall ist sehr deutlieh. Ende 
Februar 1936 pl6tzlieher KolIaps, am 24.2. 36 Exitus ]etalis. 

Die Sektion ergab als Todesursache eine Lnngenentziindung. Es bestand eine 
leichte allgemeine Atrophie des Gehirns, die Zentralwindungen waren makrosko- 
pisch nicht ver~ndert. Gef~Be zart, Hirngewicht 1080 g. 

Anatomischer BeFund. l~tickenmark: Bei der Betraehtung der Riickenmarks- 
querschnitte im Markscheidenpr~parat fallt namentlieh im :Brustmark (Abh. 2) 
die GrSBe des Hinterstrangfeldes im Yerh~ltnis zu den Vorderseitenstr~ngen auf, 
aul3erdem ist es trotz einer geringen Aufhellung in den Gollschen Bahnen im ganzen 
wesentlich dunkler gefiirbt als die fibrigen, nicht yon der Degeneration betroffenen 
Strang~reale. 
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Es besteht eine ausgepr/~gte Degeneration der Pyramidenseiten- und Vorder- 
strgnge, in denen jedoch immer noch einige Markfasern erhalten sind. Am st/~rksten 
ist die Aufhellung der Pyramidenseitenstrangbahn yore oberen Brustmark bis 
zum Lendenmark, w/~hrend sie im t ta lsmark weniger ausgesproehen ist. Die De- 
generation lgl]t sich noeh bis fiber die l~yramidenkreuzung hinaus verfolgen, h6rt 
dann aber, soweit man das im einfaehen 1Vfarkscheidenpr~parat beurteilen kann, 
in der Brfieke auf. Ebsnsoweit reicht die Degeneration der Pyramidenvorder- 
strangbahn naeh oben, wghrend sie eaudalwgrts bereits im unteren Brustmark 
ihr Ende findet. 

Daneben sind aber noeh nieh~motorisehe Bahnen betroffen, ngmlieh die Klein- 
hirnseiCenstrangbahn und die Hinterstrgnge, wenn aueh ]ange nicht in der gleiehen 
Intensit/~t wie die Pyramidenbahnen. Die Ver/~nderungen der Kleinhirnseiten- 
strangbahnen (Flechsig und Gowers) sind yon ihrem Anfang im unteren Brustmark 
bis herauf zur Medulla oblongata gleichmgBig deutlieh. Die wenig hervortretende, 
aber gerade noch erkennbare Aufhellung der t t interstrange bezieht sich in 
den unteren Rfiekenmarksabschnitten beson- 
ders auf das ventrale Hinterstrangfeld, sie 
ist aueh noeh im Halsmark erkennbar. Deut- 
licher ist in diesem und im oberen Brust- 
mark die Lichtung der medialen Teile des Goll- 
sehen Stranges (ovales Feld). 

Im Herxheimerpr/~parat sieht man fast 
fiberall innerhalb der Strangfelder vereinzelte 
FetttrOpfehen an den Gliazellen, aber aueh, 
wie z. B. im Halsmark, mehrere Fettk6rnchen- 
zellen an den kleineren Gef/~Ben in den Hinter- 
h6rnern, - -  ein dentlicher Hinweis d~rauf, 
dab der KrankheitsprozeB noch immer im Abb. 2. Brustmark. Mam~scheiden- 

f~rbung nach Sp~elmeyer. Vergr. 
For~schreiten begriffen war. 5real. 

Im Zellbild sind besonders schwere Ver- 
/~nderungen, namentlieh in den Vorderh6rnern - -  und zwar dureh das ganze 
Rfiekenmark hindureh - -  festzustellen (Abb. 3). 

Fast  fiberall ist der gr6Bte Tell der motorisehen Ganglienzellen versehwunden, 
nut  ein geringer Tell der noeh vorhandenen ist als normal anzuspreehen. Vie~faeh 
ist an Stellen, wo die Ganglienzellen ausgefallen sind, gerade noch ein Plasmarest 
zu sehen, mitunter aueh eine :Neuronophagie. Auf diese Weise erseheinen ganze 
Bezirke des u leer, wie dies z. ]3. im Lendenmark der Fall  ist. Im 
Durehsehnitt betr/~gt die Verminderung der Ganglienzellen der Vorderh6rner 
seh/~tzungsweise 10:1. Ebenso sind die Zellen der Seitenh6rner gesehadigt, w/~hrend 
die Ver~nderungen in den Hinterh6rnern nieht fiber die unten besehriebenen, 
allgemein regressiven des gesamten Z.N.S. hinausgehen. Ganz besonders sind die 
Clarlcsehen S/~ulen betroffen, in denen h6ehstens noeh einige Zellsehatten fibrig 
geblieben sind. 

Die erkrankten Zellen bieten ein h6ehst versehiedenartiges Bild: Abgesehen 
yon einigen sklerotisehen Ganglienzellen trifft  man Formen an, deren Plasma 
yon Vakuolen durehsetzt ist; besonders typiseh und auffallig sind aber Zellbl/~hungen, 
angefangen yon einem Schwund der Nisslk6rper an einem Zellpol mit  einer ge- 
wissen Ausbuehtung der Zellw~nde, sieht man weiterhin fortgeschrittene Stadien 
mit  geringen randst~ndigen Resten der l~isslsubstanz, w/~hrend der gr6Bte Teil 
der Zelle sehon homogen aufgehellb ist, bis sehlieBlieh zu Formen, deren Dendriten 
vielfaeh abgesehmolzen erseheinen und die einer opak-homogenen Plasmaseheibe 
gleiehen, welehe an manehen Stellen gar nieht mehr schaff gegen die Umgebung 
abgegrenzt ist, so wie es dem Bride der ,,prim~tren Reizung" entsprieht. Endlieh 
is~ eine Anzahl yon Zellresten und l~Teuronophagien vorhanden. 



2 5 4  G. l~fitenik: 

Im einzelnen befinden sich die haupts/ ichlichsten ZellausfMle in den Vorder- 
h6rnern  des Halsmarks  laterodorsal,  im Brust-  und  Lendenmark  mehr  diffus fiber 
das ganze Vorderhornareal  vers treut .  

Gelegentlieh bemerkt  man  ein Ge~/~l~, das -con einigen gesehrumpften Plasma- 
zellen, wenigen Rundzellen,  sowie einigen K6rnehen2ellen umgeben ist. 

Entsprechend dem ehronisch-progressiven Charakter  des Prozesses biete t  die 
Glia iiberall Zeichen einer e rh6hten  Aktivi t~t .  In  den gesch~digten Riickenmarks- 

Abb. 3. Lendenmark. Vorderhorn und Tefl des Hinterhorns. Thionin. Vergr. etwa 40mal. 

bahnen  ist  aul~er vermehr te r  Faserprodukt ion die gesamte Gli~ leicht progressiv 
ver/~ndert. Ebenso t r i t t  dies in der grauen Subst~nz hervor ;  n icht  nur  in den 
Vorderh6rnern,  sondern auch an  der  Hinterhornbasis ,  wo die Ganglienzellen noch 
relat iv gut  erhal ten  sind, sieht  man reichlicher als gew6hnlich Astrocyten mi t  
hellem, bl~schenf6rmigem Kern  und  ]eicht angef/~rbten, vielgestaltigen Proto- 
plasmaforts/~tzen. 

I m  Fettpr/~parat  t r e ten  die erw/~hnten Ganglienzellver/~nderungen besonders 
deutl ieh hervor. Das Lipofuscin ist  im allgemeinen vermehr~; es gibt  Zellen, die 
davon ganz erffillt sind, so dab man  kaum noeh etwas vom Kern  sieht. I n  den 
gebl/ihten Zellen, die denen der ,,prim&ren Reizung" entspreehen, lieg~ das Lipo- 
fuscinh/~ufchen auf der einen Seite, der Kern  auf der gegentiberliegenden, ge t rennt  
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yon dem opak durehseheinenden Plasma. In  den Gliazellen ist verhiiltnismfigig 
wenig Fe t t  zu sehen, eher noeh an kleineren und gr613eren Gefafien. 

Die Medulla oblongata zeigt, wie oben erw/ihnt, die allmahlieh abnehmende 
Degeneration des Pyramidenbahn, und dementspreehend in ihrem Areal eine leiehte 
Vermehrung des Gliakerne. In  der 2Brtieke trifft man dann bereits normale Ver- 
hgltnisse an. Die Sehadigung der t[interstr~inge erreicht in H6he des ginterstrangs- 
kerne ihr Ende und war mit  unseren Methoden dartiber hinaus nieht zu verfolgen. 
Irgendwelehe gr6beren Auff~tlligkeiten an den Kleinhirnseitenstrangbahnen sind 
hies ebenfalls nieht mehr bemerkbar. Das hintere Lgngsbtindel und die anderen 
Bahnen des Eigenapparates des Medulla zeigen keine Verhnderungen. 

Ganz erhebliehe Zellausfalle sind beiderseits im ganzen gypoglossuskern vor- 
handen. Ebenso erseheint die Zellzahl der Xerne des Aecessorius, des Abducens, 
des mot. Vagus- und des Glossopharyngeuskerns vermindert.  0b  auch in den Kernen 
des t~aeialis, Troehlearis und im Nuel. ambiguus Zellen ausgefallen sind, ist sehwer 
zu beurteilen, bedeutend kann die Verminderung jedenfalls nieht sein. Doeh sind 
auch hier die Ganglienzellen vielfaeh sklerosiert oder etwas gesehwollen. Ein vom 
Normalen nut wenig abweiehendes Bild bietet des Oeulomotoriuskern. 

In  den iibrigen Kernen des Medulla, besonders aueh in den sensiblen, sind die 
Ganglienzellen in ahnlieher Weise erkrankt. Neben einigen normalen sind immer 
sklerotisehe, vakuolisierte und namentlieh gebl/~hte Exemplare vorhanden, die 
alle Grade yon leiehter Sehwellung bis zum ]~ild einer deutlichen ,,prim~tren Reizung" 
aufweisen. Am wenigsten sind davon die Oliven betroffen. In  den Brtiekenganglien 
herrsehen vaknolisierte Formen vor. 

Kleinhirn. Der Nuel. dentgtus und die Daehkerne zeigen abgerundete und leicht 
gebl~hte Zellen, aber keine wesentliehen Ausf~lle. In  des Kleinhirnrinde sind die 
Purkinjezellen zum Teil sklerotiseh ver/~ndert, nut  wenige sind gebl~iht, einzelne 
ausgefallen. Ab und zu sieht man Bilder, die an ein beginnendes ,,Gliastrauehwerk" 
erinnern: abgesehmolzene, kolbig verdiekte Dendritenans~tze mit  mehreren Glib- 
zellen; im tibrigen sind im Kleinhirn keine bemerkenswerten Veranderungen vor- 
handen. 

Mittelhirn. Von der Vierhiigelplatte und dem Nuel. tuber ist niehts zu be- 
merken. Dagegen sind in der Subst. nigra beiderseits strieh- und Ileckf6rmige 
Ausf~ille melaninhaltiger Zellen vorhanden mit entspreehender Vermehrung des 
Glib, die Pigmentreste aufgenommen hat. Aus der bedeutendsten dieser Narben 
ist Abb. 4 entnommen. Immerhin ist aber eine reeht stattliehe Anzahl Ganglien- 
zellen yon durehgus normalem Aussehen erhalten geblieben. Des Eisengehalt des 
roten Zone ist der gew6hnliehe. Im HirnsehenkelfuB ist im Areal der Pyramiden- 
bahnen keine Vermehrung des Gliakerne wahrnehmbar. 

Stammganglien. Im Str iatum bestehen auger einem diffusen, aber magigen 
Ausfall kleiner Ganglienzellen keine wesentliehen Ver~nderungen. Die grogen Gan- 
glienzellen zeigen ebenso wie die kleinen etwas vermehrtes Abnutzungspigment, 
vereinzelt wurde ein zweikerniges Exemplar gefunden, tIier und dg ist etwas Fet t  
in den Gliazellen zu sehen, die leieht u sind und zahlreiehe Nenronophggien 
bilden. Diese allgemeine Vermehrung des Gliakerne betrifft aueh den sonst kaum 
ver~nderten Globus pallidus, mehr aber noeh den Thalamus, wo auch die Ganglien- 
zellen starker als in den iibrigen Absehnltten des Stammganglien ver~ndert sind, 
teils gesehwollen, tells mit  mangelnder Anfgrbung der Nisslk6rper, odes sklero- 
tiseh, wie es ~hn!ieh aueh im t{ypothalamus und besonders im Corpus Luys des 
Fall  ist. 

Grofihirn. Die Veranderungen in des GroBhirnrinde sind in allen [Bezirken im 
wesentliehen die gleiehen. In  des 3. und 5. Sehieht sind deutliehe Zellausf~lle 
vorhanden. Die Ganglienzellen sind vielfach veriindert: Die Nisslk6rper sind wenig 
oder gas nieht dargestellt, ein Teil der Zellen ist ausgesproehen sklerotiseh, die 

Arehiv fiir Psyehiatrie. Bd. 107. 17~ 
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weitaus grOBte Zahl zeigt die Zeichen einer mehr minder vollstandigen Blahung, 
die jedoch den bedeutenden Zellschwellungen in der Medulla noeh nicht gleiehkommt. 
In manehen Windungen sind alle Zellen ziemlich gleiehartig ver/tndert, in anderen 
Bezirken liegen geblahte und geschrumpfte Zellen bunt dnrcheinandergewiirfelt. 
Die Astroeyten sind in der Rinde leicht vermehrt und es besteht eine~deut- 
liehe l~eigung zu Neuronophagien. Das Lipofuscin in den Ganglienzellen ist 
vermehrt. 

Im einzelnen fallen die Pyramidenzellen des Stirnhirns durch ihre etwas fiber- 
farbten, geschl/~ngelten Fortsatze auf, die zum Teil vakuolisiert und yon allgemein 

Abb. 4. Aus der Substantia nigra. Thionin. Vergr. etwa lOOmaL 

gedunsenem Aussehen sind. Die Oliakerne sind yon einer geringen Menge wabig 
ver/~ndertem Plasma umgeben. In der CentrMis anterior ist der fast v611ige Schwund 
der Betzschen Riesenzellen sehr eindrucksvoll. Die noch vorhandenen zeigen ganz 
ausgesprochen das Bild der ,,prim~ren Reizung" (Abb. 5). Won einer Pseudo- 
kSrnerschieht ist nichts zu bemerken. Die in der 6. Schieht und in der Centralis 
anterior massenhaf~ sichtbaren Neuronophagien Obersteigen das Mal3 der normaler- 
weise vorkommenden. Veto Oceipitallappen und tier Calearina ist nichts zu ver- 
merken. 

Zusammenfassung. 
Klinisch. Bei der schwachsinnigen Pa t i en t i n  begann  das Leiden u m  

das 17.--18. Lebensjahr  mi t  einer gleiehzeitigen SchwKche beider Beine, 
die bis zum 22. J ah r  so welt zunahm,  da$ der Pat .  das Gehen sehwer fiel. 
M/t 27 Jah ren  machte  sie e inen Suieidversuch u n d  ka m darauf  in  die 
AnstMt.  Es bes tanden:  s tark  gesteigerte l~eflexe an  den  u . E . ,  kein 
]~abinski, keine Atrophien.  Die GangstSrung ~tuf~erte sich in  einer steffen 
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Haltung tier Beine nnd Schleifen des linken Ful]es auf dem Boden. Die 
Sensibilitgt war in~akt. Im Laufe der Jahre t ra t  anch an den o. E. 
eine l~eflexsteigerung auf und eine deutliche A~rophie der Interossei, 
besonders des Daumenballens. Die 8pasmen an den Beinen nahmen zn, 
es kam zu einer Dauerextensionsstellnng der grol]en Zehen, positivem 
Babinski nnd Patellarklonus. Der Gang wnrde immer schwieriger, schliel]- 
lich unmSglich, die Sprache verwaschen, die Zunge atrophisch. In den 

Abb.  5. Betzsche Zel]e aus der  Zent ra twindung.  Thionin.  Vergr .  e twa  500rea l  

letzten Lebensjahren verfiel die Pat. zunehmend und machte zum SchluJ3 
eine kurze halluzinatorische Periode durch. Tod im 45. Lebensjahr an 
Pnenmonie nach etwa 27j~hriger Krankhei~sdauer. 

Anatomisch. Etwas reduziertes Gehirn, keine Atrophien der Zentral- 
windungen, keine patho]ogischen Vergnderungen an den iKeningen und 
Gef~Sen. Im Riickenmark besteht eine Degeneration der Pyramidenseiten- 
und u163 welche anfw~rts bis zar ~ednlla reicht, aber im Hirn- 
schenkelfu8 und der inneren Kapsel nicht mehr nachzuweisen ist. Ferner 
besteht eine Aufhellung der Kleinhirnseitenstrangbahnen und ms Aus- 
f~lle im Gollschen Strang. Die Vorderhornzellen sind zum grS~ten Teil 
ausgefallen oder sohwer ver~ndert, ebenso die Zellen der SeitenhSrner. 
Bedeutend sind auch die Ausfs in den Clarlcschen S~ulen. In der Medulla 
oblongata sind die Kerne des Hypoglossus, Acoessorius, Abdncens, des 
mot. Vagus und des Glossopharyngeus gelichtet nnd ihre Zellen sind 
erkrankt,  znm Teil ~hntioh der ,,prim~ren I%eizung". In  den fibrigen 

17"  
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motorischen, aber aueh in den sensiblen Kernen sind eb3nfalls viele 
G~nglienzellen erkrankt. In der Subst. nigra linden sieh st/trkere Zell- 
ausf/~lle mit Narbenbildung, im Kleinhirn nnr unbedeutende Vergride- 
rungen. 

In den Stammganglien, besonders im GroBhirn leieh~ere diffnse Zell- 
ausf~lle, Neigung zu Neuronophagien, sklerotische Ver~nderungen und 
Ganglienzellsehwellung. Sehr bedentender Ausfall der Betzsehen Zellen, 
die wenigen noeh vorhandenen Elemente zeigen exzessive Bls 
(,,primEre geizung").  

Wie die geringen, aber deutliehen Abbauerseheinungen beweisen, ist 
der Prozel? immer noeh im Gange gewesen. Nennenswerte entziindliehe 
Erseheinungen bestehen nicht. 

Der k~inische und anatomisch-pathologische Be]und unserer Be- 
ob~chtung stimmt mit den meisten Durchschnittsf~llen von amyotro- 
phischer Lateralstderose iiberein. Der Beginn im 18. Lebensjahr, die 
langsame Entwieklung der Symptome und der protrahierte Verlauf sind 
naeh v. Santha bezeichnend fiir die juvenile Form diescr Erkrarknng.  
Die lange Dauer yon 27 Jahren ist immerhin bemerkenswert und wird 
nut  relativ selten erreicht (Marburg: bis 26 Jahre). Das Leiden begann 
mit Schw/iche und Spasmen in den unteren Extremit~ten, w~hrend ers~ 
viel sp/~ter die Atrophien in den H~tnden dazu k~men. Die ~nfangs er- 
w~hnten Oaftthls- und Blasenst6rungen konnten Minisch nicht mehr be- 
obgehtet werden. Der Strabismus soil seit der Kindheit  bestanden haben, 
ob und wieweit er als Krankheitssymptom zu werten ist, l~f~t sich nieht 
entscheiden. }tiervon abgesehen ergibt sich eine hinreichende l~ber- 
einstimmung mit dem gnatomischen Befunde. Die sehwersten Dege- 
nerationserscheinungen zeigen die Pyramidenseitenstrangbahnen im ]~e- 
reiche des Brust- und Halsmarkes und in zweiter Linie die Pyramiden- 
vorderstrangbahnen, tfier diirften also die/i l testen Ver/indernngen vor- 
liegen, nnd das entspricht dem rein spastischen Symptomenkomplex 
in den u. E. der ersten langen Krankheitsperiode. Die Amyotrophien 
hubert ihr anatomisehes Substrat in der Erkrankung und dem Untergang 
der Vorderhornzellen, nnd die zuletzt aufgetretenen bulb~ren Sym- 
ptome in der Beteiligung der Zellkerne der ~edulla. Die anatomisch 
anfgedeekte geringe Sch~digung der Kleinhirnseitenstrangbahnen und 
der Subst. nigra ist Miniseh nieht anff/illig geworden nnd war wohl 
yon den spastischen Sympfomen nnd der Kaehexie iiberdeekt. 

Zu den ersten Krankheitserseheinnngen geh6ren die psyehisehen 
StSrungen: die depressive Stimmung mit Selbstvorwiirfen nnd eine deut- 
liehe Indolenz. Im weiteren Verlaufe nahm die Stumpfheit zu, die 
8timmung war weehselnd, bald gedriickt, bald euphorisch, zum Teil 
auch gereizf. In der letzten Zeit ihres Lebens sehien sie zu halluzinieren: 
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Sie sprach leise vor sich bin, wollte aber, wenn man sie fragte, nichts 
gesagt haben. Paranoide Zfige sind nieht hervorgetre~en. 

Es ist dies das Bild einer organischen Demenz, das sich gleichzeitig 
mit den neurologischen Zeiehen entwickelt hat und daher als ein 
Bestandtei] des Krankheitsprozesses erseheint, wie etwa die sehr s 
psychische StSrung bei der multiplen Sklerose. Bei dieser freilich kann 
in den Herden der Hirnrinde, des Markes und der snbcorticalen Zentren 
das anatomische Substrat naehgewiesen werden, w~hrend in unserem 
Falle die nnspezifischen Ausfs und Zellerkrankungen in der Hirnrinde 
(die in ihrer Art denen in der Medulla und im Rfickenmark g]eichen) 
eine solche eindeutige Zuordnung nieht mit Sicherheit gestatten. Die 
Hs gleichartiger und ~hnlicher Krankheitssymptome psychiseher 
=4xt bei der a. L. spricht aber fiir eine gemeinsame Wurzel aus demselben 
Krankheitsgeschehen (derartige psychisehe Zeiehen waren vorhanden in 
10 yon 31 Fi~llen yon van Bogaerts, ferner Otonello, Rus/cich und Ssimonow, 
Meyer, Westphal usw.). 

Vom motorischen System sind in unserem Falle die Betzschen Zellen 
zum grol~en Tell verschwunden, die wenigen vorhandenen erkrankt, die 
Pyramidenbahn ist degeneriert vom unteren Teil der Briicke bis in das 
Brust- and Lendenmark. Dagegen sind erhalten geblieJoen ihre Abschnitte 
in der inneren Kapsel, im Fu$ und im oberen Teil der Brfieke. Dies 
ist nicht etwa nur auf einen Mangel der angewandten hisr 
Technik znrfickzufiihren, denn andere Autoren haben mit a]len mSglichen 
Methoden i~hnliche Befunde erhoben. Man erldi~rt das Erhaltenbleiben 
der oberen Teile dutch eine primgre Erkranknng der Pyramidenbahn 
im Rfickenmark, welche sekundgr zu retrograder Zellver~nderung ihrer 
Ursprungszel]en in der vorderen Zentralwindung ffihrt (Schr6der, Mar- 
burg usw.). Scha//er dagegen hi~lt t rotzdem eine sekund~tre Degeneration 
infolge einer prim~ren Schgdigung der Ganglienzellen ffir mSglich. Nach 
ihm handelt es sich ,,am eine im Zentrum hSchst allmghlich abklingende, 
irreversible mikroskopische Vergndernng, um eine yon Ganglienzelle zu 
Ganglienzelle iibergreifende Erkrankung".  Bei akut verlaufenden Fgllen 
erstreckt sieh die Degeneration sogleich auf das ganze System, wie die 
t~eobachtung yon Probst zeigt ; bei chronischem Verlauf dagegen ,,kommt 
es zu einer yon der Peripherie der langen Bahnen gegen das Zentrum zu 
allmghlieh emporsteigenden AuflSsung: die Degeneration beginnt bahn- 
distal, nm sehliel31ich bahnproximal zu endigen". Ein Vergleich mSge 
dies veransehaulichen: Erkranken die Wurzeln eines Baumes, so zeigen 
sich die ersten Sch~digungen an den Blgttern, allmi~hlich sterben auch 
die Zweige ab, nnd die zuffihrenden Bahnen verkfimmern. Das gleiche 
geschieht hier mit der Pyramidenbahn: leider das trophisehe Zentrum 
der Ganglienzellen, so machen sich die ersten Anzeichen in der Peri- 
pherie an dem Zugrundegehen der Fasern bemerkbar, and so kann yon 
beiden Seiten her die Degeneration for~sehreiten, yon der Peripherie 

A r c h l y  ft ir  P s y c h i a t r i e .  B4 .  107. 1 7 b  
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und vom Zentrum. Trifft die Untersuchung dieses Stadium des Pro- 
zesses, e h e e r  zu Ende gekommen ist, so finder man die mittleren Teile 
noch verschont, obwohl sie bereits dem Untergange geweiht sind. 

Marburg lehnt eine endogene Verursachung der a .L .  ab, er beruft 
sieh auf die oft beschriebenen und auch yon ihm gesehenen geringen 
entztindlichen Infiltrate, und meint, dab die Sch/~digung der :Pyramiden- 
bahn in ihrem Verlauf durch eine Noxe geschieht, die auf dem Gef/~l~- 
wege herangeffihrt wurde. Die mitgeteilten famili/s F/~]le yon a .L .  
h/~lt er ffir nicht bewcisend, da sie gegenfiber den vielen Einzelbeobach- 
tungen nicht ins Gewicht fielen. Scha//er betont demgegenfiber das Syste- 
matische der Degeneration, beruft sich auf das famili/s Vorkommen 
und lehnt alles, was fiber einen streng systematisch bedingten Untergang 
der Pyramidenbahn hinausgeht, als symptomatisch oder als eXogen 
sekund/s ~'ormen ab. Zu diesen rechnet er die ]uische, encephMitische 
und polysklerotische ,,Pseudoform" der a .L .  Doch dfirfte es nicht 
schwer sein, bei einigermaBen sorgf/iltiger Untersuchung diese sekund/~ren 
Formen auszusch]ieBen. Fiir unseren Fall kommt eine polyslderotische 
oder luische Erkrankung mangels entsprechender Befunde nicht in Be: 
tracht, die postencephalitische k6nntc aber  schon eher in Erw~tgung ge- 
zogen werden, wel l  auch die Subst. nigra Zellausf/g]le zeigt, wie sic be- 
kanntlich beim Parkinsonismus nach Encephalitis epidemica gefunden 
werden. Tats/ichlich sind diese ja oft das einzige Merkmal einer iiber- 
standenen Economoschen Krankheit.  Abet dagegen spricht einmal der 
Verlauf, der Beginn mit spastischen Symptomen in den u . E .  und 
ihr langj/~hriges Bcstehen ohne alle Parkinsonerscheinungen, sowie 
die Geringfiigigkeit der histologischen Erscheinungen in der Subst. 
nigra, die welt hinter dem zurfickbleiben, was man bei einem lange 
dauernden Parkinsonismus zu sehen bekommt. Die Beteiligung der 
Subst. nigra an dem KrankheitsprozeB ist vielmehr ein sekund/~rer 
Vorgang, wie wir ihn bei allen mSglichen Leiden gelegentlich linden, 
z. B. bei der Huntingtonschen Chorea, der Pickschen Atrophie, der pro- 
gressiven Paralyse usw. Wie schon erw/~hnt, sind entspreehende klinische 
Symptome nieht hervorgetreten, doch sind Fs yon a. L. bekannt, die 
mit parkinson/~hnlichen Erscheinnngen einhergingen. Ein darauf hin- 
deutender Befund in der Subst. nigra scheint bisher noch nicht be- 
schrieben worden zu sein. 

Auch wenn man die Pseudoformen ausscheidet, bleiben noch eine Reihe 
yon Fgllen fibrig, bei wclchen der Prozel~ auf andere Gebiete fibergreift, 
wie dies auch ffir nnseren Fall zutrifft und wie es sehr oft beobaehtet 
worden ist,  z. B. yon Davison-Wechsler, Austregesito, Meyer, Gasbarrini, 
Scrub, Barkmann, Oppenheim, Burnaz]ahn, Hassin, Penato und Pane- 
grossi, 2gakamura, Pekelski, van Bogaert, Bertrand und van Bogaert, und 
schlieBlich selbst in den F/~llen, die yon der Nchaffersehen Schnlc zum 
Beweis der absoluten Systemelektivit/~t angeftihrt werden, wie z. B. der 
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Fall 1 von v. Santha, der naeh der Abbildung im Weigertpr~parat des 
Halsmarkes eine Liehtung des ovalen Feldes im Gollsehen Strang und 
(nicht erw~hnte) Ausfi~lle in der Flechsigschen Bahn und dem Tract. 
vestibulo-spinalis zeigt. 

Man sieht ~hnliches auch bei anderen Systemerkrankungen, wie z. B. 
der Friedreichschen Ataxie, und es wurden sogar Stimmen laut, die 
deshalb den Begriff der Systemerkrankung aufgeben wollten. Abet Spiel- 
meyer hat gerade am Beispiel der a. L. gezeigt, dab man trotzdem aus 
praktisehen Grfinden an der Systemerkrankung festhalten sollte, denn 
die Degeneration der motorischen Neurone steht durchaus im Vorder- 
grund und die fibrigen Erseheinungen t re ten dagegen zurfick. 

Mit dem pathologisch-anatomisehen Nachweis einer degenerativen 
Systemerkrankung ist noch nichts fiber ihre endogene Entstehung ge- 
sagt. Diese Feststellung ist anatomisch nicht mSglieh, wie Spielmeyer 
dies in der angezogenen Arbeit gegen Scha/]er auseinandergesetzt hat. 
Ffir unseren Fall ist sie dureh die Familienuntersuehung erhs deren 
Bespreehung wir uns nunmehr zuwenden wollen. 

Die Angaben fiber die Grol3eltern lassen eine Deutung nicht zu. 
A]lenfalls kSnnte man bei der Mitteilung fiber 1. : ,,war zum Schlul~ nicht 
mehr ganz richtig" an eine senile Demenz denken. Bei der Mutter (6) 
verdiehten sich die Angaben zu einem immerhin recht deutliehen Bild, 
Ob das Hinken auf einer nervSsen oder andersartigen Seh~digung (Tuber- 
kulose ?) beruhte, war nieht feststellbar. Eindeutig belegt ist aber die 
psychisehe StSrung, die im ttinbliek auf den Sehwachsinn der Sch~ester 
(6b) als vorwiegend endogen gedeutet werden daft. Zusammenfassend 
mul~ aber gesagt werden, dab in den ersten beiden Generationen das 
spastisch- amyotrophisehe Syndrom nirgends deutlich in Erscheinung 
getreten ist. Erst  in der 3. Generation, der der Sippsehaftstri~gerin (7 S), 
kommt zu der psyehischen ~inderwertigkeit,  die bei 7b, 7S, und wohl 
auch angedeutet bei 7a und 7e phi~notypiseh in Erseheinung tri t t ,  die 
Degeneration des peripherischen nervSsen Apparates mit besonderer 
Seh~digung des Motoriums bei 7b, 7S,  und angedeutet bei 7d hinzu. 
Die beiden Schwestern 7b und 7 S unterschieden sieh schon in ihrer 
kraftigeren Erseheinung von den fibrigen Gesehwistern, und es fi~llt auf, 
dal~ diese, anseheinend aus der Erbmasse des Vaters (5) yon 2 herrfihrende 
Eigenart sieh dann mit dem mfitterlichen Erbgut zum Bild der a. L. ver- 
einigt. Bei dem selbst untersuehten Bruder 7d mit seinem positiven 
Babinski und der verwaschenen Sprache liegt wahrscheinlieh ein Anfangs- 
stadium des Leidens vor. In  der 4. Generation, die ja nun allerdings 
nur die :Nachkommen der gesunden Gesehwister umfal3t, sind bisher 
noeh keine heredodegenerativen Zeiehen auffs geworden. 

Bei der Betraehtung d e s  genealogischen Brides ergibt sich, dal3 in 
der vaterlichen und mfitterliehen Linie nur unbestimmte Zeichen einer 
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heredit~tr-psychisehen Minderwertigkeit vorliegen, bei den Kindern aber 
eine a .L .  bei 2 Sehwestern auftritt,  die angedeutet auch bei einem 
weiteren Bruder festgestel]t werden konnte, ws in der :Nachkommen- 
sehaft der phs nicht davon befal]enen Geschwister bis jetzt 
keine derartige Erkranknng vorgekommen ist. 

Die fiberwiegende Mehrzahl der in der Literatur  beschriebenen F~lle 
zeigt keinerlei gleiehartige Erseheinungen in der Sippe der Befallenen, 
es gibt aber immerhin eine I~eihe yon Beobaehtungen mit familis 
Vorkommen der a .L .  Solche F~lle sind nach v. Santhal: Seetigmiiller 
(7 Geschwister mit Spasmen, davon 4 auch Atrophien), Ho]/mann (4 Ge- 
schwister mit Atrophien, sps dazukommend das l~yramidensyndrom), 
Stri~mpelt (2 Geschwister mit a. L.), Hochhaus (3 Geschwister mit Spas- 
men, davon eins mit Atrophien), Holmes (2 Gesehwister, zuerst Spasmen, 
dann Atrophien), Maas (2 Geschwister, mit 12 bzw. 13 Jahren spastische 
Parese, bei einem dazukommend Atrophien), Testi (Geschwister mit 
Spasmen und Atrophien an den u. E.), Scha//er (2 Brfider, einer mit 
spast. Spina]paralyse, der andere m i t a .  L., anatomisch bests 
Kreyenberg (3 Geschwister mit a. L., davon 2 anatomisch best~tigt). 
Dazu kommen Fs in denen sieh die a. L. mit anderen endogen 
bedingten Erseheinungen verbindet:  Muneh-Petersen (3 Schwestern mi?~ 
a .L .  und [mbezillit~t, in der Aszendenz Melancholie und Mongolismus, 
ferner 2 Geschwister mit a. L., eins imbezill, das andere mit Psyehose 
Und nachfolgender VerblSdung), Sano (4 Gesehwister mit a .L. ,  kind- 
liche Form), Pampoulcis (2 Gesehwlster, eins spast. Spinalparalyse, eins 
a. L.), und schliel~lieh der sehr wiehtige Fal lvon Salus (Zwi]lingsschwestern 
mit fast identiseh verlaufender a. L., eine weitere Sehwester mit Spasmen 
in den u: E.). Nur in ganz wenigen Fs wurde  bisher eine 
regelrechte Vererbung beschrieben, so bei Gee (Vater a. L., Tochter 
a .L. ,  Sohn spast. Symptome, 1889), Mostanaro und Lopez (Vater a: L., 
3 SShnefi. L:, aber alle drei Sp~tform mit zum Tell bulb~rem Beginn), 
in gewisser Weise Kalinowslsi (Mutter a .L. ,  Sps 2 TSehter mit 
myotonischer Dystrophie), ferner die Bremersche ]~amilie Montag, die 
abet aneh night eindeutig in unserem Sinne is% da die Angaben fiber die 
Eltern der Erkrankten durchweg unldar sind und eigentlich nnr yon 
,,schleehtem Gshen" bei Nr. 1, ,,Lghmungen der Hs bei Nr. 2 nnd 
,,Steifigkeit der Beine", bei Nr. 4 sprechen; vor allem wnrde kein Mit- 
gli4d t ier  Elterngeneration s nntersncht. Sehr aufschlnl~gebend 
wgre der Fail yon Nogales: Der Onkel der Pat. mit a .L .  soll Gin ~hn- 
liches Leiden gehabt haben. Leider sind die Angaben unldar, so dal~ 
er nieht Verwendet werden kann. Eine direkte VGrerbung des spast. 
amyotrophischen Syndroms ist also eigentlich nur in 3 t~allen mitgeteilt, 
yon denen der yon Gee wegen seines langen Znriicldiegens schwer zu 

1 Es wird iibrigens hierbei die enge :Beziehung zwischen spast.-paretischem 
und amyotrophlschem Syndrom auch in ~amiliarer Beziehung deutlich! 
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beurteilen ist, der y o n  Montanaro und Lopez dem Verlauf nach der 
Spatform angehSrt, und die Kalinowslcische Familie nur eine Teilver- 
erbung des Syndroms erkennen ]aBt. 

Wir stellen also lest, d a b  in den bisherigen 1V[itteilungen, ein- 
schlieBlich den unserigen, mit  Ausnahme yon 3 nicht eindentigen F~llen, 
sich das spast, amyotrophisehe Syndrom nicht homolog vererbt,  sondern 
p]Stzlich in einer Generation bei einem oder mehreren Geschwistern auf- 
t r i t t ;  diese bleiben dann ihres Leidens wegen oft ohne Nachkommen, 
was vielleicht bei dem bisher nieht bewiesenen Auftreten in zwei auf- 
einanderfolgenden Generationen mitspielt. 

Die endogene Verursaehung an und ffir sieh ist aber in vielen lvat]en 
eindeutig naehgewiesen. Wir mfissen daher beim Fehlen einer homologen 
Vererbung annehmen, dab das Leiden aus der Kombinat ion zweier oder 
mehrerer unspezifiseher, in den vorhergehenden Generationen bisher mehr 
minder auffallig gewordener Erbradikale entsteht, deren Zusammentreten 
erst phanotypiseh das spastisch-amyotrophische Syndrom aus!Sst. In  
unserem Falle kann in den psychotischen ]~rseheinungen in d e n  ersten 
beiden Generationen die ?r jener unspezifischen ]~rb- 
schadigung vermute t  werden. 

Zusammenfassung. 

Klinische, anatomische und genealogische Beschreibung einer 45 Jahre  
alt gewordenen Patientin mit  amyotrophischer Lateralsklerose, bei wel- 
chef die Krankhei t  die ungew6hnlieh lange Dauer yon 27 Jahren  erreiehte. 
Zu dem anfangliehen langjahrigen spastischen Symptomenkomplex der 
u. E. gesellten sich spi~ter Amyotrophien an den o. E. und sehliel~lieh 
bulbare Symptome. Anatomisch land sieh - -  auger der Degeneration 
der Pyra;midenbahn yore unteren Ende der Briicke b i s  zum Lenden- 
mark, einer geringeren in den Kleinhirnseitenstrangbahnen und Auf- 
hellungen in den I-Iinterstrangen - -  Untergang und Erkrankung der 
m.otorisehen Zellen in den Vorderh6rnern nnd der Medulla oblongata, 
sowie den Betzschen Zellen in der vorderen Zentralwindung. AnBerdem 
waren%ausgedehn~ Zelterkrankangen in :~'den sensiblen Kernen, der 
Subst. nigra und der GroBhirnrinde vorhanden. - -  ])as Leiden ist 
familiar: eine - -  nicht beobaehtete - -  Sehwester lift an der gleiehen 
Krankheit .  Die Untersuehung der Familienmitglieder lieB noeh einen 
Bruder mit  beginnenden spastischen Erseheinungen auffinden. 
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