
I~ l in ik  u n d  E r b g a n g  der  t ube r ( i s en  Sk l e ro se  1. 

Von 
Josef Vaas, Mfinchen. 

Mit 17 Stammb/~umen, 3 Textabbildungen und Tabellen. 

(Eingegangen am 14. Dezember 1939.) 

Das Material ffir vorliegende Arbeit wurde aus der Literatur  ge- 
sammelt.  Es sind fast alle irgendwie brauchbaren und erhiiltlichen 
Berichte fiber Fi~lle yon tuberSser Sklerose verwertet  worden. Wit  
glauben mindestens a/4 aller in der Li teratur  beschriebenen Fi~lle berfick- 
sichtigt zu haben. In  der Mehrzahl der F~tlle hat ten wir die MSglichkeit 
das Original einzusehen. 

Bei der Sammlung des Materials wurden zun/~chst Kar ten  angelegt, 
auf denen in jedem Einzelfall aufgezeichnet wurde: 

1. Die Familienanamnese: Auff~lligkeiten der Eltern, der Geschwister, 
der GroBeltern und der entfernten Verwandten; bei den Geschwistern 
wnrde m6glichste VolIst/indigkeit der Angaben fiber ihre Zabl und ihre 
besonderen Merkmale, besonders natfirlich im Hinblick auf die Sym- 
ptome der tuber6sen Sklerose erstrebt, da die Zahl der Geschwister 
und der Merkmalstri~ger unter  ihnen die Grundlage fiir die Berechnung 
yon Mendel-Ziffern abgibt. 

2. Geschlecht und Alter jedes Kranken,  ob er lebt oder gestorben ist. 
3. Die klinischen Symptome der tuberSsen Sklerose: Epilepsie, 

Schwachsinn, Hauterscheinungen und andere Tumoren;  bei jedem dieser 
Symptome wurde Grad und Art  der klinischen Auspri~gung, Zeitpunkt  
des Beginns der Erscheinungen und bei einem Tell der F/~lle die Todes- 
ursache vermerkt .  

Die F/~]le erhielten zun~chst als Probanden Nummern.  Waren unter  
einer Geschwisterreihe mehrere Kranke  oder fanden sich in zwei und 
mehr Generationen Kranke vor, so haben wir in der Regel den am 
uusffihrlichsten beschriebenen Kranken,  sonst einfach wahllos einen als 
Probanden angenommen. Die Numerierung wurde vorgenommen nach 
:foIgenden Gesichtspunkten : 

1. der Eigenschaft der Eltern: l~erkmalstr/~ger oder gesund; 
2. nach dem Vorhandensein yon familienanamnestischen Daten fiberhaupt; 
3. nach dem Vorhandensein yon mehr oder weniger vollst/~ndigen Angaben der 

Geschwister: Zah], Merkmalstr~ger oder nicht. 
Dementsprechend ergaben sich ~olgende Serien yon Probanden: 
1--200: Probanden, deren Eltern gesund sind; davon 1--100: Probanden mit 

vollst~ndigen Angaben fiber die Zahl und Beschaffenheit der Geschwister, 
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1---200: Probanden mit sieheren Angaben fiber die Zahl der Gesehwister, 
aber nicht ganz ausreiehenden Angaben fiber deren Besehaffenheit (viele klein- 
verstorbene Geschwister u.a.); 

200 f. : Probanden mit einem kranken Elter; vollstandige und ausreichende 
Angaben fiber Zahl und Beschaffenheit der Geschwister; 

300 f. : Probanden mit gesunden Elteml, aber fehlenden Angaben fiber die Zahl 
der Geschwister; 

400 f.: Probanden ohne Angaben fiber Eltern und Gesehwister; 
500 f.: Probanden mit gesunden Eltern und aussehlieBlieh Stiefgesehwistern 

(] Fan). 
Das gesamme]te Material wurde dana in zwei verschiedenen Arten 

yon Tabellen verarbeitet.  In  der einen Art sind alle Probanden an- 
geffihrt; diese erbbiologische Probandentabelle enth/s die anamnesti- 
sehen Unterlagen fiber die Familie, wobei die Angaben fiber Eltern und 
Gesehwister vollst/~ndig wiedergegeben sind (die Probanden ohne fa- 
milienanamnestische Angaben, 400f., fehlen naturgem/il~ in dieser 
Tabelle). In  der erbbiologischen Tabelle ist der t tauptgesiehtspunkt  
die Beurteilung der Eltern und Geschwister nach ihrer Eigenschaft als 
Merkmalstr/s oder Merkmalsfreie, dabei sind auch alle Angaben fiber 
sonstige geistige oder kSrperliche Auff/s verwertet.  Es bedeutet 
g: gesund, k: krank, c?: m/~nnlich, ~: weib]ieh. 

In  der anderen sind s/~mtliche Kranke ,  also Probanden, Sekund/s 
f~lle, kranke Kinder und Eltern, soweit die Angaben ausreichten, ver- 
zeichnet; diese kIinische Krankentabelle beriehtet fiber die Symptomat ik  
der tuberSsen Sklerose in jedem einzelnen Fall. Es linden sieh darin 
die Angaben fiber den Beginn der Krankheit ,  das Symptom des Beginns, 
die Symptome des Kranken,  Art und Beginn der Epilepsie, des Schwach- 
sinns und der Hauterscheinungen, Sitz und Art  aller Tumoren in anderen 
0rganen, Krankhei tsdauer  und in einem Teil der F/~lle die Todesursache. 

An Abkiirzungen wandten wit an t :  gestorben, l: lebt, E:  Epilepsie, 
S: Schwaehsinn, H:  Hauterseheinungen, A: andere Tumoren, wobei 
Index hi: Niere, n: Auge, he: Herz. Kr.:  K.r/tmpfe, A.s.: Adenoma 
sebaceum, Chagr. : Chagrinlederhaut, Nageltu. : Nagelfalztumoren und 
Fibr. : Fibrome. 

t t a t t e  ein kranker Elter als Proband wieder kranke Kinder, so er- 
hielten diese die Nummer  ihres Elter neben der Bezeiehnung aus dem 
lateinisehen Alphabet ; fanden sich in einem solchen Fall fiber die Kranken 
der 2. Generation hinweg noch Kranke in der 3. Generation vor, so 
gaben wir ihnen die ~qummer ihres Elter mit  den Buehstaben aus dem 
griechischen Alphabet. Kranke Geschwister eines Probanden wurden 
fortlaufend mit  der Nummer  des Probanden unter Beiffigung lateiniseher 
Zahlen versehen. Zwillingskinder erhielten neben ihrer Nummer  noch 
arabisehe Zahlen als Index. 

Ffir die Erreehnung des Erbgangs der tuberSsen Sklerose haben wir 
noch 2 weitere Tabellen (3 und 4) angelegt. Tabelle 3 a - - e  dient der 
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Errechnung der Geschwisterbelastung yon Prob~nden mit  gesunden 
Eltern n~ch der Probandenmethode.  Tabelle 4 a - - c  dient der Berech- 
nung der Gesehwisterbelas~ung yon Probanden mit  krankem Elter  nach 
der Probandenmethode. In  jeder Tabelle ist die Anzahl der verreeh- 
neten Familien, die damit  identische Zahl der Probanden, die Zahl der 
Sekund~rfi~lle, die Gesamtzahl der Gesehwister einschliel31ich Pro- 
banden und Sekundi~rfi~lle, die Erfahrungen der Probanden a n  Gesamt- 
geschwistern und die Erfahrungen an Sekundi~rf~llen, zu ersehen. Die 
Probanden wurden aufgeteilt nach der Z~hl ihrer Sekund~rf~lle. Bei der 
Berechnung der Geschwisterbelastung der Probanden mit  gesunden 
Eltern h~ben wir die Probanden 1 f. und 100 f. tabellarisch gesondert, 
3 a und 3 b, um zu ermitteln, ob die Fiflle 1 f. repr~sentativer seien als 
die Fi~lle 100 f. ; nachdem sich herausstellte, dal] die Prozentziffer der 
Geschwisterbelastung der F~lle 1 f. kaum yon der der Falle 100 f. ab- 
wich, haben wir zur Ermit t lung aller mSglichen Werte aUe Probanden in 
einer Tabelle 3c vereinigt. 

Zur Berechnung der Geschwisterbelastung der Probanden mit 1 kranken 
Elter  haben wir zun~chst die einschl~gigen Probanden 200 f. verwertet  
(Tabelle 4a);  um aber alle Kranken,  die yon einem kranken Elter  ab- 
stammen, ffir die Berechnung der Prozentziffer der Gesehwisterbelastung 
zu erfassen, haben wit  in den Familien, die in 2 oder mehr aufeinander- 
folgenden Generationen Kranke aufweisen, zus~tzlieh Probanden gewiihlt 
(, ,Wahlprobanden") aus Geschwisterschaften, in denen zwar Kranke 
aber noch keine Probanden vorhanden oder ernannt  worden waren. 
Diese Wahlprobanden (Pet, f t . . . )  sind in der Tabelle 4b zusammen- 
gestellt und nach der Probandenmethode verarbeitet.  Da die aus der 
Tabelle 4 a und b errechneten Prozentsiitze Sich deckten, haben wir die 
Probanden und die Wahlprobanden in der Tabelle 4 c vereinig~ und die 
aus dieser Tabelle naeh der Probandenmethode errechneten Prozents~tze 
als endgfiltige Werte aufgefal3t. 

Wo eine Vererbung durch 2, 3 oder mehr Generationen beschrieben 
ist, wurden Stammb~ume angelegt (Stammb~ume 1--17). In  ihnen wurde 
alles Bekannte, Alter, Geschlecht, Lebensdauer, Symptome der tube- 
r6sen Sklerose, Kennzeiehnung der Probanden,  der Sekunds 
Kennzeiehnung der Wahlprobanden, eingetragen. Die Probanden sind 
mit  P bezeichnet, die Wahlprobanden mit  P~, ft . .  usw. 

Der Zweek unserer Arbeit war: 

1. Eine f3bersich~ fiber das klinische Bi!d der tuber6sen Sklerose auf 
Grund der in der Literatur  beschriebenen Arbeiten zu geben und fest- 
zustellen, wie weir die Klinik der tuber6sen Sklerose auf Grund des in 
den letzten 10 Jahren  neu verSffentliehten l~Iateri~ls anders beurteilt 
werden muB. 

2. D e n  Erbgang zu kli~ren. 

Arch ly  fiir  Psych ia t r i e .  Bd,  111. 36 
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Wir haben das klinische Ergebnis, welches das Studium des Schrfft- 
turns lieferte, in Abbildungen (Kurven) und Tabellen veranschaulieht. 

Die Abb. 1 stellt den Zeitpunkt des Beginns der Erkrankung graphisch 
dar. In ihr wurden 173 F/~lle ausgewertet, Ein Blick auf die Kurve zeigt 
die fiberraschend hohe Zahl der bereits im 1. Lebensjahr Erkrankten .  
In 6 Fs haben sich sofort bei der Geburt die Symptome der Krank- 
heit gezeigt. Schon im 1. Lebensjahr erreicht die Kurve mit 59 Er- 
krankungen ihren H6hepunkt.  Dann f/~llt sic fast ebenso rasch w/~hrend 

~0 der n/~chsten 3 Jahre wieder ab. Nach Beendigung 
des 2. Lebensjahres sind bereits etwas fiber die 
Hs 54% aller Kranken, yon ihrem Leiden be- 
fallen. Nach Vollendung des 5. Lebensjahres sind 
711/2% erkrankt, also fast 3/4 aller Erkrankenden 
iiberhaupt. Vom 6. Lebensjahr an zeigt die Kurve 
eine recht deutliche Tendenz des dauernden Ab- 

le fallens. Nach Abschlul~ des 12. Lebensjahres ist mit 
~. 90% der gr6Bte TeiI krank. Im 17. Lebensjahre er- 

reicht die Kurve das erstemal den Nullpunkt, die 
"~ Zahl der Erkrankenden ist jetzt  so gering, dal3 ein- 
_~ zelne Lebensjahre ganz ausfallen. Im sp/~teren Alter 

erkranken nur mehr wenige, nach dem 25. Lebens- 
2o jahr sind nur 4 F/ille in der Literatur,  das sind 2,3 % 78 
Z des Gesamtmaterials anfs Praktisch darf man 
I~ also sagen, dab nach dem 25. Lebensjahr so gut 
12 ~ wie alle G~f/ihrdeten Krankbeitssymptome zeigen. /0 

p r  , ~ r ~  A I I I I 
0 g # 6 8 10 IZ 7r 16 18 ZOZ22zfP6 28303Z3zt3638 40 5OZa/zre 

Abb.  1. Beginn de r  tuberSsen  Sklerose. 

I)abei ist noch zu berficksiehtigen, dab bei  dem einen oder anderen der 
Sp~terkrankten die Beobachtungen fiber den Ausbruch des Leidens 
falsch sein k6nnten. Uberdies l~Bt sich in den F/~llen, in denen der 
Schwachsirm das erste und vielleicht auch das einzige Symptom ge. 
blieben ist, der Beginn nur sehr schwer feststellen. Die sp/~teste Er- 
krankung setzte im 50. Lebensjahr ein. 

Die Abb. 2 und 3 zeigen gesondert den Ausbruch der Epilepsie und 
des Schwaehsinns. Die Kurve 2 mit dem Beginn dor Epilepsie hat den 
Vorzug grol3er Genauigkeit, weft die Daten des 1. Auftretens der Fall- 
sucht racist sehr genau beschrieben sind. Der Kurve liegen 147 Beob- 
achtungen zugrunde. Auffallend ist wieder der fiberaus steile Anstieg 
der Kurve im 1. Lebensjahr. ])as ist nicht anders zu erwarten, da die 
Epilepsie bei der tuber6sen Sklerose sicher im wesentliehen als sympto- 
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matiscb angesehen warden mul~. M_it 49 Erkrankungen 
wahrend des 1. Lebensjahres war genau 1/8 aller fiberhaupt 
an Epilepsie Erkrankenden der tuberSsen Sklerose epileptisch. 
Aueh hier ~/~llt die Kurve mit dem 2. Lebensjahr wieder 
sehnell ab. Naeh vollendetem 4. Lebensjahr sind 66,6%, 
mit dem 12. Lebensjahr 88% erkrankt. Nach dem 26. Lebens- 
j~hre werden nut  noeh ganz vereinzelte Individuen epi- 
leptisch. 

Vergleieh~ man die Schwachsinnlcurve mit der Epilepsie- 
kurve, so wird eine weitgehende ~bereinstimmung beider 
Kurven augenscheinIich. Der Schwaehsinnkurve liegen 
125 Krankheitsfalle zugrunde. Aueh diese Kurve steigt 
bald nach Beginn auf ihr Maximum an und weicht aueh 
in ihrem iibrigen Verlauf nieht wesentlich yon der Kurve 
des Epilepsiebeginns und des Beginns der Krankheit  iiber- 

\ .  haupt  ab. Bei einem genaueren vergleieh beider I (urven 
v ~  f~ll~ aber doeh zweierlei 

^ AA auf : der H6hepunkt der 
, ~ ; , ,~7",'x~ , ] V ~ ~  . . . . .  I(urve liegt nicht wie bei 

2 r 6 Z? 7 0 7 2 / q l G 1 8 2 0 2 2 2 ~ 2 5 2 8 3 0 3 2 3 4 3 6 3 8 ~ h r e  der Epilepsie i m l . ,  son- 
Abb.  2. Beginn der  Epilepsie.  dern im 2. Lebensjahr, 

auBerdem erreicht die 
Kurve lange nicht die HShe wie die der Abb. 2. Wenn aueh diese 
Erscheinung vorwiegend in de r  geringeren Anzahl der verwertbaren 
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Falle ihren Hauptgrund haben mag, so sind beide 
Unterschiede sicherlich auch dadurch bedingt, dal~ 
sich bei der genauen Festlegung des Beginns des 
Sehwaehsinns gr6~ere Sehwierigkeiten ergeben als 
bei der Epilepsie. In den meisten Fallen waren wit 
mangels konkreter Angaben fiir das i u f t r e t e n  im 
1. Lebensjahre, wo sich der Schwaehsinn durch die 
AngehSrigen der Kranken nur schwer feststellen lal~t, 
gezwungen, ihn ins 2. Lebensjahr zu verlegen, wo- 
durch diese Abweiehung einigermal~en erklart sein 
diirfte. Wenn fiber einen I(ranken nur die Angabe 
vorlag, er habe nicht laufen und sprechen gelernt, 

A 

g ~ 6 8 ]072 74/5  f 8 2 0 2 2 g ~ g 6 2 8 3 0 3 2 3 ~ 3 0 3 8  ~lOr162 

Abb.  3. Beginn  des Schwachs inns .  

haben wir meist d~s 2. J~hr als Beginn des Sehwachsinns angenommen, 
wobei sieher ein Tell dieser F~lle schon im 1. Jahr  mit dem Schwach- 
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sinn begonnen hat. In  der Regel kann man jedenfalls annehmen, dab 
Sehwachsinn und Epilepsie miteinander auftreten, da sie ira wesent- 
lichen koordinierte Symptome  derselben Grundkrankhe]t,  eben der tube- 
rSsen Sklerose sind: Oberdies war in viel mehr F~llen als bei der Epi- 
lepsie eine auch nur einigermaJ]en sichere Festlegung des Beginns 
iiberhaupt unmSglich. I m  1. Lebensjahr sind nach der Kurve  17,8% 
erkrankt ,  im 2. Lebensjahr 50,5%. 5Tach vollendetem 12. Lebensjahr 
sind 90,5% aller sehwachsinnig werdenden vom Schwachsinn erfal]t. 

In  der Tabelle 5 wurde der Versuch gemacht,  Krankheitsbeginn und 
Krankheitsdauer in Beziehung zu setzen. Um ein klares Bild zu bekommen 
konnten nur F~lle mit  sicherem Zeitpunkt  des Beginns und abgeschlos- 
sener Krankheitsdauer,  d. h. also nur die der bereits Gestorbenen, Ver- 
wendung finden. In  102 Fs waren diese Voraussetzungen erfiillt. 
Die gewShnlichen Zahlen der Tabellen bedeuten die Gestorbenen, in 
fet ten Zahlen wurden der Vollsti~ndigkeit halber die Anzahl der Lebenden 
unter  dem betreffenden Alter mit  der entsprechenden Krankhei tsdauer  
beigefiigt. Ffir jedes Alter des Beginns der tuberSsen Sklerose wurde 
die durehschnittliche Krankheitsdauer errechnet. Aus dieser Darstellung 
sollte hervorgehen: ob nnd inwieweit ein friiher Beginn des Leidens eine 
ktirzere oder l~ngere Lebensdauer bewirkt. Ein eindeutiges Ergebnis 
lieferte diese Zusammenstellung nicht. Wenn man die nach dem 8. Le- 
bensjahr Erkrankten  und Gest'orbenen ins Au'ge faBt, .k5nnte man zu 
dem SchtuB kommen, dab die Krankheitsdauer der sp~ter Erkrankten 
kiirzer ist als die der  Friihfi~lle. Doch sind die Jahrgi~nge der Spi~t- 
erkrankten so diinn besetzt, daB Durchschnittszahlen irrefiihrend sind. 
I m  Bereich der ersten 6 Jahre  ist eine besonders ungiinstige oder ver- 
h~ltnism~l~ig gfinstige Prognose des frfihen Beginns des Leidens nicht 
ersieht!ich. 

In  Tabelle 6 ist in a die Lebensdauer aller Gestorbenen, deren 
Todesjahr bekannt  war,  dargestellt. Insgesamt w a r e n e s  128 Fiille. 
Naeh dem 1. Lebensjahr waren 3,12%, nach dem 2. Jahr  5,46%, 15,5% 
naeh dem 5. und 28% nach dem 10. gestorben. Mit vollendetem 15. Jahr  
waren 43,75% und nach dem 20. Jahr  59,6% tot, w~hrend nach dem 
25. Lebensjahr rund 3/4 aller Erkrankten  ihrem Leiden erlegen waien. 
Die Sterblichkeit n immt yon 5 z u 5  Jahren um rund 15% aller Gestor- 
benen zu. Auch bier haben wir die in den einzelnen Jahren noch Le- 
benden hinzugefiigt. 

Die Tabelle 6 b soll die H~ufigkeit der klinischen Haup t symptome  in 
ihrem Vorkommen in kurzer Obersicht bringen. Epilepsie, Schwach- 
sinn und t tauterscheinungen zusammen wurden in 105 Fs von ins- 
gesamt 236 beobachtet.  In  79 Krankheitsf~llen sind nur 2 Symptome 
zum Ausbruch gekommen, Epilepsie und Schwachsinn 48mat, Schwach- 
sinn und Hauterschcinungen 18real, Epilepsie und Hauterscheinungen 
dagegen in nur 13 F~llen. 39mal wurde nur 1 Symptom beschrieben, 

F o r t s e t z u n g  des  T e x t e s  Sei te  598. 



5 5 6  Josef Vaas:  

T a -  

Nr. Angaben fiber Geschwister 

1 4. Kind  

3 i~ltere Geschwister, 1 mi t  
8 Mon. an  Pneumonie  t 

Keine 

1 Bruder  g, 1 Schwester g 

2 Briider g, 1 Schwester g 

2 Briider g, 1 Schwester g 

I i~lt. Geschwister 

1 jfingerer Bruder  g 

7. Kind,  6 Geschwister ~lter, 
1 jiinger, 1 Schwester mi t  

27 J a h r e n  t ,  bis 7. J a h r  Kr .  

2 jiingere g Schwestern 

11 2 Briider g, 1 Schwest~r g 

12 5 iil~ere Geschwister, jfingstes 
Kind  

13 3 g Geschwister 

14 1 Schwester  g 

15 Keine Geschwister 

16 2 g Geschwister 

17 1 jiingerer Bruder  

18 9. Kind  ihrer El tern  

19 5 g Briider, 7 Gesehwister t 

20 2 g jiingere Schwestern, 
2 g Stiefbriider 

21 6 g Geschwister 

10 

? 

1 

? 

3 

3 

1 

1 

6 

2 

5 

3 

2 

Anmerkung. Geschwister, bei denen eine Unterscheidung in Geschlechter n icht  
mSglich war, sind in d e r m i t  einem , ,?" versehenen Rubr ik  eingeftihrt. 
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bel le  1. 

Vater 

Keine Angaben 

g 

g 

Keine Angaben 

g 
G~ 

g 

Keine 
g 

Keine 
g 

Vater Alko- 
holiker, heftig 

Ge 
g 

g 

g 

Trunksucht 

g 

GeseMechtskr., 
Tuberkulose 

* ~Iutter * 

g In der Schwan- g 
gersehaft er- 

sehroeken 

Gesunde Familie 
g g g 

g Am Riieken g 
mehrere Naevi 

g �9 g g 

g g g 

g 1 FeMgeburt g 

g g g 

1~ l~amilie 
[ g l  g g 
~rbliehe Bel~tung 

g g g 

'bli, e Belastung 
g g g 

g g g 

ad Familie 
g g g 

g g g 

g g g 

g Trunksucht g 

g Yriiher Lungen- g 
leiden 

g Brust und g 
Bauch wie bei 

Recklingh. 

Andere Verwandte 

Eltern des Vaters g 

Solm eines Brnders mit 16 Jahren E. 
ohne H, auch dessen Gesehwister 
ohne H. Die Frau nnd deren Fa- 

milie g 

Sehwester der Mutter Dementia 
paranoides, GroBeltern g 

Geschwister haben g Kinder 

Bei Voffahren niehts Belastendes, 
GroBeltern g 

Mutter der Mutter sehr viele Naevi, 
Schwester der Mutter ~eit Kindheit 
E, Groi3mutter der Mutter v~ter. 
licherseits E, Toehter des Bruders des 

Vaters der Mutter E 

Tante einige Zeit in Irrenanstalt Sonst keine erblichen Momente 
g I g [ nerv6s, g g 

Trinker g I Keine Angaben g 
]~ltern sind Geschwisterkinder 

g g g g 

* In  dieser Rubrik bedeutet g erbgesund, k erbkrank hinsiehtlieh der tub. 
Sklerose, w~hrend in der Rubrik unter Vater und Muter  g mehr allgemeine 
Bedeutung hat. 

Tante v~terlieherseits in Irrenanstalt 

Bruder des Vaters und Sohn yon 
Vaters Sehwester geisteskrank 
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Klinik und Erbgang der tuber6sen Sklerose. 

(1. Fortsetzung). 

I ' Vater * 

g 

Keine Angaben 

g 

Schwer nerven- 
krank 

Vater Zahnkr. 

Starb an Maras- 
mus 

g 

Keine Angaben 

Keine Angaben g 

Keine Angaben g 

Keine Angaben g 

g g 

AsthmaMdend. g 
mit 72 Jahren'  

g g 

Dauersgufer, g 
heftig 

g g 

Keine Angaben g 

g g 

* Siehe S. 557. 

559 

~utter 

Keiue Angaben 

g 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Starb an Geburt 

1 iTibr, links, 
2 Fibr. auf der 

Stirn 

Keine Angaben 

Starb in 
Irrenanstalt 

Keine Angaben 

g 

g 

g 

Struma, Vitiligo, 
Pigmentation 

g 

Keine Angaben 

g 

g 

g 

g 

An4ere  V e r w a n d t e  

Vater des Vaters manisoh-depressiv, 
sonstige Verwandtschaft rob uste 

Bauern 

Vater der Mutter hat getrunkeu, 
Suicid 

Vater der Mutter gemiitskrank, 
Bruder des Vaters Zahnkr. 

GroBeltern g 

Schwester der Mutter ]] mit 
30 Jahren, fibrige Verwandte o. B. 

1 GroBvater E 

Sohn einer Schwester Kr., E;  Tochter 
der Schwester 3lelancholie, Sohn 
eines Bruders idiotisch S. 3 Kinder: 
1. Tochter E S; 2. Tochter E S H, 

3. Sohn E S 

GroBmutter miitter]ieherseits an Tu- 
berkulose t ,  GroBvater miitterlieher- 
seits g, v~terlicherseits niehts Beson- 

deres 

Familiengeschichte unwichtig 

3 g Schwestern und 2 g Briider des 
Vaters, ihre Nachkommen g, Vater 
des Vaters an Sehlaganfall t ,  Mutter 
68ji~hrig t ,  2 g Brfider der Mutter, 
Vater der Mutter an Lungenentziin- 
dung t ,  Mutter der Mutter an Ty- 
phus t ,  Sohn eines Bruders ertrun- 

ken, GroBeltern der Mutter g 



560 Josef Vaas:  

T a b e l l e  1 

~ r .  

4O 

41 

42 

43 

44 

45 

46 

101 

]02 

103 

]04 

A n g a b e n  f i b e r  G e s e h w i s t e r  

2/~ltere, 2 jfingere Gesehwister: 
i/~lterer Bruder  mi t  30 J a h r e n  

an  E t ,  die anderen g 

Schwester A.s. und  E ( I t  + E) 

1 Bruder,  1 Schwester epilep- 
tisch, Schlafwandlerin ,Fugues, 

4 verheiratete  Schwestern 

Keine Geschwister 

4 Briider, 2 Schwestern: 4 M- 
ter,  2 jtinger; i~ltere B r i i d e r  
Alkoholiker, ohne N a c h k o m -  
men;  ~ltere Schwester doppel:  

seitiger Alterss tar  

3 g Geschwister 

Schwester des Pat .  zahlreiehe 
•aevi pigment.  4 g Briider 

6 g ,  7 t  

1 g Bruder,  2 Gesehwister 
klein t 

1 Bruder  klein an  E ? t ,  
1 Sehwester 2,5j/~hrig an  

Gehirnfieber t 

2 Geschwister 

17 

g 

$ ? 

3 

1 4 - -  

4 2 - -  

- -  - -  3 

4 1 - -  

1 

- -  1 1 

i 

13 

3 

1 
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2. Fortsetzung). 

Vater 

Geisteskrank 

Starker Trinket 

Keine Angaben 

l~aevi, Unwohl- g 
sein 

Gewohnheits- g 
saufer t 

g g 

Keine Angaben g 

Keine Angaben g 

Keine Angaben g 

Keine Angaben g 

g g 

* Siehe S. 557. 

1~utter 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

95 Jahre, 
leidend 

Vitiligo 

Keine Angaben 

An Pneumonie ' 

Keine Angaber 

Andere Verwandte 

1 Schwester 1 g Kind, 1 Totgeburt 

20he ime  sehr starke Trinker 

Bruder 6 Kinder, 1 Tochter davon an 
E und Gehirntumor t ,  Hydrocepha- 
lus. 1 andere an Nierencyste t ,  die 
andere g; die kranke Schwester 

3 Kinder: 1. E, 2. E ~ S, 3. g 

Mutter des Vaters an Magenkrebs t ,  
Bruder der Mutter des Vaters 8 Kin- 
der g, 1 zweiter an unbekannter 
Ursache t ,  sein Sohn E-4-S  seit 
frtiher Kindheit, mit ].4--16 Jahren t ,  
2 g Brfider der Mutter, Vater der 
Mutter an unbekannter Ursache t 

Xlteste Schwester 15 Kinder: das 13. 
an Kr. (E), ohne S, H mit 1 Jahr ~, 
14. mit 6 Mon. an E und Meningitis t ,  
keine Tumoren. 15. Kind totgeboren. 
Deren Naehkommen: 1 Totgeburt, 
1 epileptisehes Kind ohne S und H, 
zweit/~lteste Sehwester: 5 g Kinder 
und 5 g Enkelkinder. Kinder der 

Kranken: siehe Stammbaum 

Grollmutter v~terlicherseits E, Vet- 
ter der Mutter 2. Grades E, Vetter 
des Gr0Bvaters miitterlicherseits E ~- 

S §  

GroBmutter v~terlicherseits Ge- 
schwii]ste im Gesieht, mit 25 Jahren 
geisteskrank, eigen und versehlossen. 
Vetter der Mutter rote Punkte im 
Gesicht. Sehwester der Mutter E als 
Kind, Bruder des Vaters Vitiligo 

GroBvater miitterlicherseits E 

I GroBvater v/~terlieherseits Potator, 
GroBmutter miitterlicherseits Lues ?, 
4 Geschwister der  Mutter klein j-, 
Onkel v/iter]icherseits Driisentuber- 
kulose, Cousine der Mutter blSdsin- 

nig, friiher E (E S) 
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m 

N r .  

105 

106 

107 

108 

109 

110 

111 

112 

113 

114 

201 

201 

202 

203 

Azagaben iiber Geschwister 

4 Schwestern: l .  15 Jahre ,  ner- 
venkrank ;  2. 13 Jahre  Frfih- 
geburt ,  spricht  wenig deutl ich;  

3.11 Jahre  spraeh mit  3 Jahren,  
spricht  undeut l ich;  4. 6 Jah re  g 

9 ~ltere Geschwister, 5 t ,  
1 Schwester Neurastheniker  

8 Geschwister, 4 friih t ,  
4 leben: schw~ehlich, aber  g, 

1 Hydroceph.  

5 Gesehwister, 3 t bald naeh  
Geburt ,  2 leben 

1 B r u d e r  28 Jahre  g, 1 Bruder  
3 1Y[on. an  Keuchhus ten  t 

5 Geschwister im frfihesten 

k I g 

Kindesal ter  t ,  ohne H 

5 Geschwister in den ersten 
Lebenswoehen z. T. an  Kr .  t ,  
2 Geschwister leben, g, 1 Bru- 

der  im 1. Jah re  E 

1 Totgebur t  

18 Geschwister, 12 als Klein- 
kinder  an  unbekann te r  Ur-  
saehe T, 6 leben: 1 Bruder  blin- 
des Auge, die anderen nerv6s, 

Kopfschmerzen, keine E 

6 g Gesehwister, einige Brfi- 
der und  Sehwestern friih t 

an  unbekann te r  Ursache 

4 Geschwister leben, g, weitere 
t? 

t jiingere Schwester g 

1 Schwester E S, 15 Jahre ,  
weitere 5 Geschwister: 1 mi t  
10 Wochen t ,  2 sehr schw~ch- 
lich, 1 leichter Hydroceph. 

1 Bruder , ,Gleiche Krankhe i t " ,  
1 Totgeburt ,  1 mi t  12 J a h r e n  
an  E t ,  1 mi t  9 Mon. an  Darm- 

ka ta r rh  t 

1 - -  

1 

2 

_ _  _ _  

1 

T a b e l l e  I 
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(3. Fortsetzung). 

Vater 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

g 

Keine Angaben 

g 

g 

g 

M~Biger Trin- 
ker, an Pneu- 

monie ~- 

An Lungen- 
leiden t 

Geschwalst der 
Niere, 64jahrig 
an Nierenope- 

ration t 
Nr. 201 

Potator, als 
Kind Kr. 

,,Gleiehe 
Krankheit" 

* ~utter 

g Mit 7 Jahren 
Paraplegie, seit 
Kindheit ner- 

v6s, Erbrechen, 
zwisehendurch 

Anf&lle 

g Keine Angaben 

g g 

g Sorgen in der 
Gravidit~t 

g An Icterus 
gravis t 

g g 

g Nervenzerriit - 
tung, Htift- 

gelenkentziin- 
dung 

g Sehr nerv6s 

g Gew~chs am 
Hals 

g Im Woehen- 
bett  t 

k u Kopf- 
schmerzen 

k Wahnideen und 
Sinnes - 

t/~usehungen 
~? g 

2 Fibrome 
(Hals, Proe. 

xyph.) 
k Keine Angaben 

Andere Verwa~dte 

Vater des Vaters Trunksucht 

In der Verwandtschaft keine H 

I ::tehw~stCl:/:e ~terca:h:~i~e'sShwg eGe r 

Leberfleck) 

artig, 1 Sehwester des Vaters an 
Lungentuberkulose t 

1 g Kind mit 8 JahIen 
in tier Verwandtschaft 

Sehwester des Va~ers g, :Frau: Wahn- 
ideen und Sinnestauschungen 

]Bruder der Mutter in Irrenanstalt 

Vater des Vaters PotCtor, I Bruder 
des Vaters Potator, 1 Bruder des 
Vaters Lungenleiden, Eltern der Mut- 

ter g, Mutter ohne Geschwister 

Siehe S. 557. 
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N r .  

2O4 

205 

206 

207 

208 

209 

210 

211 

501 

301 

302 

303 

Angaben tiber Geschwister 

S. Stammb. 204 (krank III ,  IV, 
V, VII, IX). Gesund ( I I  (1 epil. 
Anf., 1 g Kind), VI 9 (1 g 3j~h- 

riges Kind), VI I I  
10 Geschwister, alle jiinger. S. 
Stamrab. 205 (krank I, II ,  I I I ,  
IV). Gesund: 3 Briidcr, 2 Schwe- 
stern. 1 Schwester Recklingh. 
:41tere Schwester epileptisehe 

Anf~lle 
i Sehwester A.s., 207 (I) 

1 Stiefsehwester g 

1 Schwester g 

1 Bruder: E S H 

4 Geschwister: jfingerer Bru- 
der A.s., die iibrigen g 

4 Stiefbrtider; einer Leber- 
fleck am Oberschenkel 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

2 

VII, 
[X) 

1 
:II) 

T a b e l l e  1 

k g Ins~ ~samt] 
I 

3 12 1 5 3 1  
(II i ,  I ( n ,  (vi)  / ] 

I I I ,  

1 

- -  - -  - -  1 

_ _  J - -  
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4. Fortsetzung). 

Vater 

�9 An Leiomyo- 
sarkom operiert, 

Tu. mixte 

A.s. (H), Naevi, 
Vitiligo 

Epi]eptische 
Anf~lle 

A.s. (H) 

Rudiment~res 
A.s., ohne E, S, 

Fibr. 
Keine Angaben 

Mittl. Intell. 
Niveau 

Seit 35 Jahren 
Kr., ohne H, 
sonderbarer 
Charakter 

Unbekannt 

Keine 

* Mutter 

k 13real gravide, 
4 Aborte 

k g 

k Keine Angaben 

k g 

k g 

g Anf/~lle mit  Be- 
wul3tseinsst6- 

rungen seit 
10 Jahren 

g Grobe St6run- 
gen des Urteils 
und Charakters. 

syphilitiseh, 
A.s.? 

k g 

g Keine Angaber 

blle e Disposition 

Ig l  
Gesunde :Familie 

Ig l  
Unbelastete heftige Familie 

I g I Gemfitsbeweg., 
nezv6se Zuf~lle 
in der Sehwan- 

gersehaft 
* Siehe S. 557. 

Archly fiir Psychiatrie. Bd. 111. 

* Andere Verwandte 

In der Familie Trunksucht, Irrsinn, 
Lnes 

Grol3vater v/~terlicherseits epilepti- 
sche Anfalle 

GroSvater des Vaters A.s. (H), Vater 
des Vaters A.s. (H), 1 ]3ruder und 
1 Schwester des Vaters aul3er H noeh 
andere Symptome der tub. Sklerose, 
3 weitere Brfider des Vaters H, 8 Ge- 
schwister des Vaters friih t ,  g, 
6 Kinder yon Vaters Geschwistern 
frfih t ,  2 leben, alle g. Schwester des 
Kranken 4 Kinder:  2 g, 2 k (H), siehe 

Stammbaum 
Vater des Vaters nicht bekannt, Mut- 
ter des Vaters g, ihre Eltern in hohem 

I Alter t ,  die Vorfahren der Mutter g 
Grol3vater vaterlieherseits 75j~hrig t ,  
Arterienverkalknng; Grol3muttez t ,  
Herzleiden; Grol3vater miitterlieher- 
seits t ,  Gehirnschlag; GroBmutter 

mfitterlieherseits g 
Grol3eltern v/~terlicherseits g; GroB- 
~ltern miitterlicherseits: beide grobes 
geistiges Defizit (S), Gio~vater A1- 

koholiker 

3 Schwestern des Vaters nerv6s, 
1 Schwester des Vaters Suieid, Mut- 

' t e r  des Vaters I-I, ohne E, Vorfahren 
der Mutter g 

Frau,  2 Kinder t 

Fa, milie g 

37 



566 Josef Vaas: 

N r .  

3O4 

305 

306 

307 

308 

309 

310 

311 

312 

313 

314 

315 

316 

317 

318 

319 

320 

321 

322 

323 

324 

325 

326 

Angaben fiber Geschwister 

Keiue Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Pat. ~ ~]testes Kind 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

1 Bruder bl6dsinflig 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Patient uneheliches Kind, 
andere Geschwister ? 

Tabe l l e  1 

k g 
~ ~ ? 

m 
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5. Fortsetzung). 

g [ Uterusmyom g 
Keine F~lle yon Idiotie, E, Hautleiden, 

mehffaeh Tuberkulose 
�9 / g l  I 
Unbekarmt, ob Geisteskrankheit vor- 

gekommen 

Keine erbliehe Belastung naehweishar 

Keine Angaben g Irre 
Erblich belastete Familie 

l o , ? l  

Geistige Abno~it~ten mehrfach v( 
gekommen 

Keine Angaben[ g: I Keine Angaben 

�9 Nerv6s [ g [ Epileptisch 

Eltern verwandt 
Keine Angaben i g [ Keine Angaben 
Keine Angaben [ g i Keine Augaben 

Keine Angaben I g [ Nerv6s 
Schwerste psyehopathisehe Belastm 

Idiotie, Tuberkulose 

Keine Angaben g 
Keine Angaben g 
Soweit bekannt ke 

Schnapstrinker ] 
Keine Vererbung 

g 
Unbekannt g 

g Auffegung in 
der Sehwanger- 

sehaft 
g g 

Keine Angaben 
Keine Angaben 

e erbliehe Belas 

Keine Angaben 
in der Familie 

Kr~nklieh 

g 
g 

g? 

g? 

g? 
g 

k 
g? 

g 
g 

g? 

g, 

g 

g 

g 
g 

u n  

g 
g 

g 
g 

Andere Verwandte 

Vater der Mutter Apoplexie 

g 

g 

Mutter des Vaters parapleg., 
Sehwester des Vaters E 

Vaters Bruder Sohn Hydrocephalus, 
Kr., E 

GroJ3vater blfde, furehtsam, epilep- 
tische Anf~lle 

Bruder des Vaters Potator 
Potus der Gro0eltern 

* Siehe S. 557. 37* 
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1 N ~ I  ~ . 

327 

328 

329 

33O 

331 

332 

333 

334 

335 

336 

337 

338 

339 

340 

341 

342 

343 

344 

345 

346 

347 

Tabe l l e  1 

Angaben fiber Geschwister 

Keine Angaben 

Unehelich geboren 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Uneheliches Kind, andere 
Geschwister ? 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Kehle Angaben 

Geschwister an Phthise t 

Keine Angaben 

3 Geschwister jung t 

1 Bruder an Tuberkulose t 

- -  3 ?  
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6. Fortsetzung). 
I 

Vater I * l~Iutt er 
I 

]Normale Familie[ g 

Keine Angaben] ? Keine Angaben 
Keine Heredit/it 

g 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Unbekannt 

Lungentuber- 
kulose 

Keine Angaben 

Erblieh 

I 
Erblich 

g Keine Angaben 

g Erregbar, ner- 
v6s 

? Keine Angaben 

g Keine Angaben 

g Keine Angaben 

nk ht belastet 

gl 
nieh~ belastet 

Sehwanger- 
sehaft 

Angeblieh i t vorgekommen 

G e s ! g e  I Familie 

Keine Angaben g Mehrere Aborte 

Keine erbliehe ]3elastung 

g IGesehleeht des G e s u i  
g 

Keine Angaben g 

Angebli ~h n: 
g 

Starb frtih g 

Niemand Kr. 
g 

g g 

Keine B 
An Tuberku- I g 

lose t I 
* Siehe S. 557. 

Viel Kopf- 
sehmerzen 

cht belastet 

72 Jahre alt 

in Familie 
Riickenmarks - 

entziindung 

Bauch und 
Rticken gelb- 

braune F]eeken 
(Reckiingh.) 

~lastung 
Keine Angaben 

gl 
g 

g 

g 

gl 

Andere Verwandte 

Kind yon Bruder des Vaters hydro- 
cephalisch 

Vater mfitterlicherseits Schnaps- 
trinker 

1 g Kind 

3 uneheliche Kinder, frfih t 

Schwester des Vaters der Mutter 
Kr. (E) 

3 Ifdnder starben bald nach Geburt 
an Kr. (E) 

Verwandte starben an Phthise, 3 Kin- 
der Kr. (E), starben a n Lungenleiden. 

1 Kind lebt, lungenleidend 

GroBmutter miitterlicherseits in h T -  
herem Alter E, GroBvater vater- 

licherseits Suicid 
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7. Fortsetzung). 

Vater * ~utter 

g g g 

g g g 

Keine E g Keine E, Struma 

Trinker g Verkommen, 
trinkt 

g g g 

Erbliehe Bela tun nicht bekannt 

Anamnestiset niehts Besonderes 

Vater stammt yon bdaehl. Eltern 
Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Keine Haut- 
Trinker 

Keine Haut- 

g Keine Angaben 

g Keine Angaben 

g g 
Aufregung in 

Schwanger- 
sehaft 

g Keine _A-ngaben 

g Keine Angaben 

,der 3eisteskrankheit 
g ] Nierenleiden 

der Geisteskrankheit 

g 

g 

n 

g [ g [  Horzloiden, g 
Dementia I g I Keine Angaben 
paral, t I I g 

Keine Angaben ] g [ Keine Angaben g 

Tuberkul6s g [ g [ g g 

In der Familie E, Pringle, S und mall: her 
Nierentu., Hydrocephalie vorgekom~ en 

Keine Angaben g Keine Angaben g 

A1koh01isch g Tabes g 
Keine Angaben g Keine Angaben g 

g g Keine Angaben g 
Keine Angaben g Keine Angaben g 

Amdere Verwandte 

Halbbruder der Mutter E 

1 Kind starb mit 8 Tagen an Lebens- 
schw~ehe 

Bruder des Vaters seit 14. Jahr Kr. 
(E), A.s .  (H), GroBmutter miitter- 
licherseits Kr. (E), Geschwister der 

Mutter g 

GroBmutter Kr. (E), 1 Kind mit 
11 Men. an Kr. t ,  Onkel sehr j/~h- 

zornig 

Kein Abort oder Partus 

Gesunde Abstammung 

Miitterlicherseits Gro$onkel und 
GroBmutter A.s. (H) 

Schwester der Mutter mit 9 Jahren 
an E t ,  Onkel des Vaters wahrsehein- 

lieh E 

* Siehe S. 557. 



572 Josef Vaas: 

Nr. 

4 

5 

5a 

5b 

5c 

5be 

5b# 

10 

11 

12 

Ge- 
sehleeht Alter  

23 

10 

10 

79 

46 

44 

42 

10 

8 

10 

3,6 

17 

19 

26 

7 

20 

Lebt, 
t o t  

Beginn 
der tub.  i 
Sklerose i 

i 

2 

2 

1 

3 

vor ~m 
38. r. 

4 

4 

2 

0 

3,5 

2,5 

21 

1,57 

1,5 

Symptome 
allgemein 

E S H A h  

E S H A h  

E S t t  

ESII 

H 

EH 

H 

E S H  

H Ani 

E S ? H  

E S t t  

H 

E HA n 

ESH 

S H  

E SAn~ 

E S I t  
Am 

Sym- 
ptome 
des 

Beginns 

E~ 

S 

E 

H 

E? 

I I  

E 

t t  

E 

E S  

t 

] 

] 

E S  

E ? S  

T a -  

Beginn der Epilepsie 

Art Alter 

Friiheste Jugend 2 ? 
Fraisen 

Jackson-Anf.  
links 

Epfl. Anfi~lle 

General. Anf. 

Keine E 

Epil. Anf. 4 

Keine E 

Peti t  mal-Anf., 
sehwere Anf. 

18j~hr. 

Keine Anf. 

Bewugts.-St6r., 
tonische Kr. der 

Arme 

Kr. 

Keine Angabe 

Anf. start 3 5 
stehend bleibend 

Kr.  mit  2,5 J.  2 5 

Mit 22 J.  Facia- 22 
]iszuckungen, 

, ,Zahnkr." 

Erste Kindheit  1 5 
eM~mptisehe Kr. 

5 Anf. monatlieh 
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be l l e  2. 

B e g i n n  des  S c h w a c h s i n n s  

Art Alter 

Tief idiotiseh 

Im 2. J. sprechen, 
im 3. J. gehen 

gelernt 

Schwere organ. 
Demenz, stare- 

melt nach 

Vielleieht beg. 
leichten S-Defekt 

Kein S 

Kein S 

Kein S 

? 

1---2,9 

10 

Seit 1/~ngerer Zeit 
dement 

Kein S 

Bei ]3eginn der 
Kr.  stumpf, jetzt  

intelligent 

Nie spreehen ge- 
lernt, mit  1,25 J. 

gehen gelernt 

Keine Angabe 

Keine Angabe 

Mit 5 J. anstalts- 
bediirftig, ver- 

blSdet 

Mit 21 J. ira Han- 
deln und Sprechen 

]angsam 

Sprieht jetzt 
nicht, erkermt 

kaum die Mutter 

Geistige Entwie, k- 
lung blieb ganz aus 

,9 

2,5.9 

2 

3 

21 

1,5.9 

1,5,9 

Beginn der 
ttaut- 

erseheinungen 
und Alter 

A.S .  

A.s. 

A.s. 

A.s. 

A.s. vor dem 
3S. J.  

A.s., Chagr., 
Fibr.,  Nagel- 

tu .  

A.s., Chagr., 
Fibr.,  Nagel- 

tu .  

A.s., Chagr., 
Nageltu. 

Chagr., Fibr. 

Chagr. 

A.s .  vor 
7. L.-J.  

A.s., Naevi 
yon Geburt 

a n  

A.s., Fibr.,  
Naevi 

A.s. 

A.s. 

Kein A.s. 

A.s. 

9 Augen > 

~ 5  Augen 

3 - -  

.9 - -  

? 

- -  >:  

Nieren 

- > 

Nieren 

Li. Brust 

Nur Ge- 
hirnsekt. 

Nieren 

Nieren 

K r a n k -  
And_ere h e i t s -  

T u m o r e n  d a u e r  

,9 

,5 

8 

0,66 

3,5 

6,5 

5 

5,5 

8,5 

T o d e s u r s a c h e  

]3auch- 
wassersucht 

R 

m 

.9 

Herz - 
sehw/iehe 

Naeh L.P. 

Ur~mie 

Lungen- 
gangr/~n 



574 Josef Vaas:  

Nr. 

13 

14 

15 

16 

17 

18 

19 

20 

21 

22 

23 

24 

25 

26 

25 ? 

4 ? 

29 t 

3 ? 

16 ? 

10 ? 

5 ? 

13 ? 

13 r 

12 r 

23 1 

11 1 

11 t 

16 r 

0,33 

0,25 

0,12 

2,75 

0,I 

E S Anl 

E S Ani 

E ?  ~ t t  
A ai 

t ~ f , H  
A ai 

I I ~ , H  
A ~  

T a b e l l e  2 

E S  

E S  

E S  

E 

E 

E S  

E 

E 

E 

E S  

S H  

E S  

E 

Beginn der Epilepsie 

Art Alter 

Kr.  mit  2. J . ,  2 
beim Zahnen 
Konvuls ionen 

I m  4. Mon. Kri- 0,33 
sen, 2 Woehen 

sparer Kr.  

Ausbrueh der 0,25 
Kr .  mi t  3 Mon. 

6. Woche Kr. 0,12 

Mit 2,75 J .  2,75 
Absenzen 

1. J .  Anfall 1 

Einige Tage post- 0,1 
par~um Jackson- 

Anf. 

Im 1. J.  Kr.  1 

Im 1. J.  Kr.  1 

Mit 3 Mon. epil. 0,25 
Krisen 

Im. 2. J .  iiberfah- 2 
ren, danaeh Kr. 

Mi~ 8 Mon. Ge- 
h i rnhautentz~n-  
dung,  hernach  

1 J .  Fraisen 

Sei~ friihester 0, 5 
Kindhei t  Kr.  

I m  6. Mon. w/~h- 0, 
rend des Zahnens 

Kr/~mpfe, Anf. 
vers t~rkten sich 
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1. Fortsetzung). 

Beginn des Schwaehsinns 

Art 

Mit 2 J.  gehen und 
sprechen gelernt 

Seit den Kr. kein 
Zeichen der Intell. 

mehr 

Geistige Entwiek- 
lung sistierte mit  
dem Ausbruch der 

Kr.  

Spricht niehts, 
iBt nicht  selbst 

Erste beide J. gute 
Entwicklung, 14 J.  
Gedi~chtnis schlechtl 

I~Iie gesprochen, 
mit  2 J .  laufen 

gelernt 

Zeichen schwerer 
Idiotie 

Lernte in der 
Schule etwas 

schwer 

In  der geistigen 
Entwicklung 

zuriickgeblieben 

Schon mit  3 Mon. 
anormales Aus- 

sehen, Intelligenz 
fehlt 

Geistig gar keine 
Entwicklung 

Mit 2 J. gehen, mit  
5 J. sprechen ge- 

lernt 

Geistig schon in 
den ersten Mon. 
zuriick, nie ge- 

sprochen 

Mit 3 J.  noch etwas 
sprechen gelernt 

Alter 

2? 

0,3 

0,25 

1 

3 

1,5 

1,5 

87 

[--I 

2 

0,2 

Beginn der 
ttaut- 

erscheinnngen 
und Alter 

Kein A.s. 

Kein A.s. 

A.s., Fibr. 

Kein A.s. 

A.s. 

Kein A.s. 

Kein A.s. 

A.s. 

Kein A.s. 

Andere 
Tumoren 

Nieren 

Keine 

1Nieren, 
Neben- 
nieren 

Nieren, 
Schild- 
driise 

Nur Ge- 
hirnsekt. 

Keine 

Niere 
links 

l~ieren, 
1%ben- 
niere, 
Leber 

l~ieren- 
cysten 

Kein A.s. 

A.s., Fibr. ? 

A.s., Fibr.,  
I~aevi 

A.s., Fibr. 

A.s. seit 
frtiher Kind- 

heir 

Niere 
rechts 

Niere, 
Mesen- 
terinm 

- -  Nieren, 
Schild- 
driisen 

I Krank- [ 
heirs- ] 
4auer [ 

Todesursache 

Benommen- 
heir, Decu- 

bitus 

Nach Kra- 
niotomie 

Star. epil. 

Anfall, 
Sturz 

An fall 

Star. epil. 

Lungen- 
tuberkulose 

Star. epil. 

Star. epil. 

Decubitus 

Star. epil. ? 

Star. epil. 



576 Jose~ Vaas:  

T a b e l l e  2 

Mr, 

27 

28 

291 

292 

30 

31 

32 

33 

34 

34 
I 

34 
I I  

34 
I I I  

35 

36 

37 

38 

39 

L e b t ,  
t o t  

1 

? 

17 

12 17 

4 

c~ 38 

4 

9 

6 

0,66 

13 

20 

11 

2O 

B e g i n n  
de r  t u b .  
Sklerose  

2 

3,5 

S y m p t o m e  
a l lgemein  

S~m-  
p t o m e  

des  
Beginns 

B e g i n n  de r  Epi leps ie  

A r t  

Reine Eklampsie 

Mit 3 g. Kr.  

Mit 8 J .  Aqui- 
valente 

N/~chtliche Kr. 
mi t  13,5 J.  

Unklare  Angaben 

Seit 1. J .  Kr.  

Im 1. J .  Schrei- 
anf., sei~ 1. J .  

epil. Anf. 

Vom 2. J.  an  epi]. 
Anf. 

Seit Kindhe i t  E 

E~ 

E ~  

S t  

E 8  

E S  

H 

S 

An 

H 

An 

t t  

H 

Mit 4 J.  an  E t ~S 

E 

E 

Epileptisch 

Epileptisch 

Seit 3. Mon. ton.,  
klon. Kr.  

Mit 15 Mon. Kr.- 
Anf. 

Keine Anf. 

Mit 15 i~on. Kr.  

Vom 6. Mon. ab 
Kr.  

A l t e r  

33 

13 

? 

1 

1 

2 

3,5 

vor  4 

? 

9 

0,25 

1,25 

1,25 

0,5 
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2. Fortsetzung). 

I 
Beginn des Sehwachsinns I 

I 
Art ~ ] t T r  ] 

Intelligenz unter 
dem Mittelmag 

Nur wenig gespro- 
chen, mit  3,5 J .  

gehen gelernt 

Gewisse Schwi~che 
in der geistigen 

Sphi~re bei beiden 
vorhanden 

Vo]]kommen idio- 
tisch 

Kann nur einige 
Worte reden, 
nicht gehen 

Von klein auf 
schwachsinnig 

Spricht fast gar 
nicht 

Intellektuell ge- 
sundes Urteil  

Geistig weir zu- 
riiek, unrein, 

nicht gehen und 
spreehen gelernt 

Tier idiotisch 

Tief idiotisch 

Progrediente 
Idiotie 

In  3. Klasse 
sitzen geblieben 

Geistig = 15j/ihr. 
Kind 

Leicht imbezill, 
mit 4 J .  3 Mon. 

Mit 3 J.  gehen, 
mit 5 J .  sprechen 

gelernt 

1--27 

2? 

2,5 

1 

? 

9 

0,33 

6? 

? 

3,5 

2 

Beginn der 
Haut- 

erscheinungen 
und Alter 

A . s .  

A.s., Fibr.,  
~ a e v u s  

A.s., Fibr.,  2 
I~0~eVllS 

A.s., Naevus i 

A.s. seit - -  
5. J .  

A.s. 5. J .  

A.s. 

A.s., Chagr. 

A . s .  

Niehts er- - -  
erw/~hnt 

A.s., Fibr. ? 

Keine An- 
gabon 

Keine 

A.s., Fibr.,  / 
Vitil. 

A,s. seit 3. J.  

A.s. mit  
5- -6  J.  

A.s. im 4. bis 
5. J . ,  Chagr., 

Fibr. 

? 

3 

5,5 

4,5 

Andere 
Tumoren 

Niere, 
t terz,  
Leber, 
Schild- 
drfise, 

Uterus, 
Vagina 

Augen, 
Knochen 

Niere ? 
Herz ? 

Nichts 
erw/~hnt 

Nichts 
erw/~hnt 

Nichts 
erw~hnt 

Augen 

Keine 
Angaben 

Augen 

Augen 

m 

Krank- 
heirs - 
daDer 

Tage 

21 

7 

2 

? 

10 

>11 

>3 ,5 

>~ 31 

l J  75 

>1 

>{ 75 

>1 5 

Tode su r sa c he  

Eklampsie 

St~t. epil. 

An fall 



578 Josef Vaas: 

Nr. 

T a b e l l e  2 

Beginn der Epilepsie 

40 

41 

42 

43 

44 

44a 

44b 

44e 

44d  

~4e 

44f 

44g 

45 

46 

101 

102 

18 

1,5 

0,5 

13 

25 

17 

22 

ESI4 

EH 

E 

S H  

~ S  

S H ?  
ni+n 

S I t  
, he+n  

1. Anf. mi t  8 J .  

Mit 6 Men. 
krampfart ige Anf. 

Niemals Anf. 

Mit  10 Wochen 
Anf. 

Mit 7 J .  Absenzen 

I m  4. J.  Absenzen 

Migr~ne-Anf. 

E ] Mit 3 J. Jacl~son- 

I An/. 

E Mi~ 1,5 J.  kon- 
vulsive Erschei- 

nllng~n 

S Anf. mi t  4,5 J.  

H Konvulsive Er-  
scheinungen mi t  

14 Mon. 

E Mi~ 6 Mon. an  
E ?  

E Anf. 1.--5.  J .  

E ,,Als klein K.r." 

E 7j~hrig 5fters 
Schwindelanf. 

E Als Kleinkind Kr. 

8 

0,5 

0,2 

7 

4 

3 

1,5 

4,5 

1,16 

vor  
0,5 

1 
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3. Fortsetzung). 

Beginn des Schwachsinns 

Art 

Normale Intell. 

Geistig zuriick 
seit 6--7  J .  

Geistig zurtick 

Geistig gar nieht 
entw. 

Intell.-Abnahme 
mit  Zunahme der 

Kr. 

In  Schule 
sehlecht gelernt 
Intell. unter  der 

Norm 

Imbezill 

Geist. Idiot  

VSllig idiotisch, 
unrein 

Keine Angabe 

13ji~hrig geistig 
= 10jahrig 

In  vorletzter 
Klasse des Gymn. 
nicht mehr mit- 

gekommen 

In  der Schule ein 
wenig riiekstfi~udig, 
keinen Beruf gelernt 

Schwer gelernt 

Alter 

6,5 

0,5 

7 

? 

5 

2--3  

2 

9 

18 

"7? 

6? 

Beginn der 
Haut - 

erseheinungen 
und Alter 

A.s. mit  8 J .  8 

A.s. im 3. J .  2,5 

A.s. mit  12 ? 
etwa 12 J. ,  

Chagr., 
Nageltu. 

Keine 

A.s. mit  8 J . ,  8 
Chagr., Fibr., 

Nageltu. 

A.s. mit  8 J .  8 

Mollusei -- 

A.s. mit  7 J . ,  
Fibr. 

A.s. mit  5 J .  

A.s. mit  10J. 
Nageltu. 

h.s. mit  1 J.  

Keino 
Amgabe 

A.s. mit  5 J .  

Kein A.s., 
Vitiligo 

A.s., Chagr., 
Fibr. 

A.s., Naevi, i 
Vitiligo I 

Andere 
Tumoren 

Niere 

Keme 
Angabe 

K e m e  
Angabe 

Keme 

Keme 
Angabe 

Knoehen 

Augen, 
~iere, 
Schfld- 
driise 

l~ieren, 
Herz, 

Augen, 
l~eben - 
niere, 
Leber, 
Sehfld- 
driise, 
Ovar, 

Uterus 

Krank- 
heits- 
dauer 

>2 
>I ,5 

>1 

,8 

>s 

2 

,5 

>16 

0,5 

>1 

>] 

Todesursaehe 

Broncho- 
pneumonie 

? 

Schorfen 

Krampfe 

Kr~mpfe 

Star. epil. ? 



5 8 0  Josef Vaas:  

T a b e l l e  2 

Ge-  A l t e r  N r .  s c h l e c h t  

103 ~ I 

]04 

]05 ? 

106 c? 2 

107 c~ 1 

I08 

109 ~ 1~ 

l lO ~ 25 

111 6' 10 

112 

113 

114 

201 

201 a 

202 

t~ot Lebt' 
I 

~ +, ~. [Sy  p t o m e  B e g i n n  m 

lC S An 

1 [7 S 

s S 
A +he  

C L5 t H 
t-he 

2 : 7  S 

(?.7 S 

6 E Ani 

S H  

2 E S H  

1 E S t t  

7,5 E S I t  

4 [ .~ri+ 

22? ] ~ : ? i  

0,33 E S H 

9 E S t t  

S y m -  
ptome 

d e s  
B e g i n n s  

S 

~S 

E 

B e g i n n  d e r  E p i l e p s i e  

Art A l t e r  

Beim Zahnen 
Kr/~mpfe, wohl 

keine E 

Pet i t  mM 

Kr.  mi t  3 Mon. 

,,Sp/~ter Anf ."  

Mit 2 J.  2 Mon. 
Jack, son-Anf. 

Bald nach Geburt  
vereinzelte Zuk- 

kungen, mi t  
3,5 Mon. all- 

gemeine Kr/~mpfe 

Mit 6 J .  Absen- 6 
zen, 4 Mon: 

general. 

Niehts  erw~hn~ - -  

Ende des 2. J.  Kr.  2 

Seit 1. J .  Anf. 1 

I m  7. oder 8. J .  7,5 
epil. Anf. 

Keine E 

Beim Milit/ir an- 22 ? 
sehlieBend an  

Verletzung 

I m  4. Mon. Be- 0,33 
ginn der Kr.  

I m  1. J .  Zatml~-., 9 ? 
9. J.  epil. Anf. 
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(4. Fortsetzung).  

Beginn des Schwachsinns 

Art I Alter 

Geistig etwas 
zuriiekgeblieben 

Mit 14 Mon. lau- 
fen, n icht  gehen 

gelernt 

VNliges Fehlen 
jeder Entw.  

Von Gebur t  an  
fehlt  jede Intell .  

Mit 2 J .  2 Mon. 
stockte geistige 

Entwicklung 

Mit 1,5 J.  e in ige  
Laute  gelallt 

Bis 8. J .  Intell .  
n icht  gestOrt 

Geistig entsehie- 
den un te r  dem 

Durchsehni t t  

Nach dem 1. Kr.  
s tumpf  

Mit 3 J .  keine 
Sprache, kein 

Gehen 

Bis 7. oder 8. J.  
gu t  entwiekelt,  

darm n ich t  mehr  
mi tgekommen 

Kein S 

Kein S 

Nie Geh- oder 
Sprachversuche 

10? 

1,17 

1- 

? 

2 

1--2  

7,5 

1,5 

Nur  bis zur  9 ? 
-~. Klasse gekommen 

Archly fiir Psyehiatrie. Bd. 111. 

Beginn der 
I-Iaut- 

erscheinungen 
und Alter 

A.s. 

Kein A.s. 

Wahrschein- 
lieh A.s., 

Fibr. ,  Naevi 

A.s. seit dem 
1. Lebens- 

mona t  

Kein A.s. 

Kein A.s., 
Fibr.  

Kein A.s. 

A,s.~ ~ a e v u s  

A.s. 

A.s., Fibr . ,  
Naevi  

A.s., Zahn- 
fleiseh-Fibr. 

Nageltu.  

A.s. seit 4. J 

A.s. ? 

AoS~ 

A.s. 

Andere 
Tumoren 

? Augen 

Keine 

5 Nieren, 
Herz 

0,15 Niere, 
Herz 

Keine 

Keine 

Niere 

Sehild- 
driisen ? 

Nieren, 
Augen, 
Rec tum 

Nieren, 
Milz ? 

Lunge ? 
Lymph  - 
knoten  ? 

Niere, 
Herz 

? 

> 8  

>9 

> 6~ 

1 

6 J  

>9 

Todesursache 

Koma 

Lungen - 
Darmtuber-  

kulose 

Akute  En-  
terit is 

Nephrekto- 
mie, Anurie 

Anurie nach 
Nierenope- 

ra t ion  

Hyper- 
thermie 

38 



Nr. G( 
chlec: 

202 
I 

203 

204 

204 
I I I  

204 
IIla 

2O4 
IV 

204 
V 

204 
VII 

204 
I X  

205 

205 
I 

205 
II  

205 
I I I  

205 
IV 

205 
Va 

206 

207 

207 
I 

Alter 

15 

49 

22 

19 

3 

22 

16 

12 

4 

17 

13 

11 

5 

4 

39 

11 

46 

43 

Lebt, 
tot 

Beginn 
de r  tub .  
Sk le rose  

( 

6 

2( 

VG 

f 

l l  

~5  

12 5 

S y m o t o m e  
al lgemein 

5 82 JoseI Vaas: 

2 

h 

S 

H 

H 

H 

{ 

H 

lyI 

de 

E 

H 

E 

_~ ~ti La 

E 

Ifu 

E 

E 

H 

? 

? 

E 

? 

H 

? 

E 

H 

T a b e l l e  2 

Beginn der  Epilepsie 

Art Alter 

Kurz nach Ein- 6,5 
schulung epil. 

Anf. 

Keine Angaben - -  

Mit 20 J. 1. Anf. 20 

Keine Angaben - -  

Keine Angaben - -  

Seit 6. J. epil. 6 
Anf.  

Keine E 

Mit 11 J. peti t  11 
mal 

Mit 2,5 J.  Ab- 2,5 
s e n z e n  

Seit 6. ft. epil. 11 
Anf. 

Keine Angaben - -  

Niehts erw~hnt 

Seit friihester 
Kindheit  epil. 

Anf. 

Nichts erw~hnt 

Nichts erw~hnt 

Niohts erw~hnt  

Seit Geburt epil. 
Anf. 

l~ichts erw~hnt 
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5. Fortsetzung). 

Beginn des Schwachsinns 

Art I Alter 

Nur bis 6. Klasse 
gekommen 

Keine Angaben 

Intell. normal 

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Sp~ter (nach den 
AnfMlen) dement 

geworden 

Kein S 

Normal, assozial 

Keine Angaben 

In Schule sehleehte 
Fortsehritte, In- 

tell.-Defekte 

Sehlechtes Fort- 
kommen in Sehule 

Im Heim fiir geist. 
Minderwertige 

Niehts erw~hnt 

Im Heim fiir 
Sehwachsinnige 

Geistig gesund 

Ausgesprochene 
Debilit~t 

Im sp~teren Alter 
imbezill 

Nichts erw~hnt 

? 

? 

40 ? 

Beginn der 
ttaut- 

erscheinungen 
und Alter 

Kein A.s., 
Fibr., Naevi 

A.s. seit 
Kindheit 

Kein A.s. 

Kein A.s. 

Andere 
Tumoren 

Keine 

Augen 

Naevi 

Chagr. 

Kein A.s. 

A.S. 

Kein A.s. 

Augen ? 

Niehts 
erw~hnt 

Niehts 
erw/~hnt 

Augen ? 

Keine 

A.s. im 2. J. 

A.s. 

A.s. 

A.s., Viti- 
ligo 

A.s., Viti- 
ligo 

A.S. 

A.s. 

A.S. ku rz  VC 
der Puber- 
t~t, Nagel- 
tu., Fibr. 

A.s. mit 
12---13 J., 

Fibr., 
Nageltu. 

Krank-~ 
he~s- 
dauer 

Todesursaeho 

Star. epil. 

? 

Tu. cerebri 

38* 
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Nr. 

207 
I a  

207 
I b  

208 

209 

210 

2]0 
I 

211 

501 

301 

302 

303 

304 

305 

306 

307 

0,41 

0,62 

0,66 

0,5 

15 

22 

T a b e l l e  2 

E S  

E S  

E S  

E l  

E S  

H 

I I  

? 
H 

Beginn der Epilepsie 

Art 

~ ich t s  erw~hnt  - -  

Nichts erwahnt  

Mit 5 Mon. Kr.  

I m  14. J.  1. Anf. 

Mit 7,5 Mon. 
epil. Krisen 

Mit 8 Mon. tagl.  
Anf. 

Mit 6 )/[on. epil. 
Anf. 

3j~hrig general. 3 
Anf. 

In  der Lehrzeit  15 ? 

Sehwindelanf. 22 

Mit 14 Moil. Kr.  1,17 
der Augenmus- 
keln, Ende des 

2. J .  1. epil. Anf. 

Mit 6 J .  epil. 6 
Anf. 

Vom 7. Mon. ab 0,5 
Kr .  

Seit 2. J .  Kr.  2 

Im 2. J .  Zuk- 2 ? 
kungen, im 8. J .  

epil. Anf. 
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(6. Fortsetzung). 

:Beginn des Sehwaehsinns 

Art 

Normal, sehr 
intelligent 

Normal cntwickelt 

)][it 2,5 J .  laufen 
gelernt, geistig 

zuriick 

Mit 2 J .  gehen 
gelernt, mit  5 J .  

gesprochen 

Idiotisch, spricht 
nicht 

Spricht nicht, il3t 
nicht 

Mit 2 J .  laufen, 
mit  3 J .  sprechen 

gelernt 

Beginn dot 
I-Iaut - 

erscheinungen 
und Alter 

In  3klassiger 
Dorfschule sitzen 

geblieben 

Mit 38 J.  Intell. 
sichtlich gelitten 

Mit 22 J.  Sprach- 
verlangsamung 

Nicht laufen und 
sprechen gelernt 

V611iger Idiotis- 
mus 

Nach dem 6. Mon. 
kein geistiger I 

Fortschrit t  I 

Im 3. J .  St6rungen I 3 
der geistigen Ent-  I 

wicklung I 
Im 2. J .  psychisch I 2 
abnorm, nach Itirn- I 

krankheit 

Alter 

2? 

1 

2 

A.s. vor 
etwa 1 J . ,  
Nageltu., 

Fibr. 

A.s. um 
das 10. J . ,  

Fibr.,  
Nageltu. 

A.s., Chagr., 
Naevi 

A.s., Fibr. ? 

A.s., Chagr., 
Fibr. 

2 Tumoren - -  
des Gesichts 

A.s., Chagr. 

A.s., Fibr. 

vor Kein A.s. 
38 

22 A.s. 

2 Kein A.s. 

? Kein A.s. 

0,5 A.s., Chagr. 

Andere 
Tumoren 

Krank- 
heits- 
4auer 

> ]  

) 2  

Keine An- 
gaben 

Nur Ge- 
hirnsekt. 

Mit2  J.  A.s. 

- -  Nieren 

Niere, 
]:)arm, 
Schild- 
drfise 

Nieren, 
Knochen 

Niere, 
Auge, tterz 

Niere, 
Lipome 

Keine 

) ]6 ,  

2 

>3, 

59 

38 

34 

): ~,4 5 

)16 

35 

2 

13, 33 

12 

5, 75 

73 

16 

Todesursaehe 

Star. epil. 

? 

Eitrige 
Meningitis 

Pneumonie 

Epil. Anti, 
Tuberkulose 

Lungen - 
tubcrkulose 

Bronchitis 
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T a b e l l e  2 
I 

Beginn (ler Epilepsie [ 
Nr. 

308 

309 

310 

311 

312 

313 

314 

315 

316 

317 

318 

319 

320 

321 

322 

323 

324 

0, ? 

0,16 

22 

0,5 

4? 

1,5 

0,25 

0,5 

2 

0 

0,1 

E S  

E S  

E S I ~  
Ani 

E S  

E S A  

E S A  

E S Ani 

E 

E S I t  
Ani, n 
E S  

SAn 

SA~ 

ESH 

ES 

E 

ESH 
Ani 

E 

E 

E ~  

E ~  

] 

1 

I 

~ r t  

Mit 13 J .  1. Anf. 

Mit 36 J .  viele 
Anf. 

Mit 2 J .  abortive 
Anf. 

Seit 6. J .  Anf. 

Seit 5. J .  E 

Seit 2.--3. Mon. 
Salutans-Tick, 

sparer epil. Anf. 

2jahrig 1. epil. 
Anf. 

Mit 8 Wochen 
Anf. 

Zahnkr. ? Mit 
22 J.  1. epil. Anf. 

Im 1. J .  Kr. 

6j~hr. Anf. 

3j•hr. Kr. 

Seit langer Zeit 
epil. Anf. ? 

Im 6. Mon. 
1. epil. Anf. 

Schwere epil. 
An/. 

Kr. mit  2 Tagen 

Von der 5. Woche 
a n  

13 

etwa 
20 

2 
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(7. Fortsetzung). 

Beginn des Schwachsinns 

Art 

Als Kind normal 
entwickelt, lernte 

in der Sehule 
schwer 

Urspriinglieh in- 
tall., sparer Ein- 

bulge 

Mit Ausbruch der 
Kr. geistiger 

~iiekgang 

Mit Ausbrueh der 
Kr.  alles verlernt 

Seit 5. J .  Ver- 
bl5dung 

Vom 8. Mon. an 
fortschreitende 

Verbl6dung 

Von Anfang an 
idiotiseh 

Psyehisch stumpf 

Kein S 

Keine geistige 
Entwieldung 

6j~hrig v611ig 
idiotisch 

Vollst~ndig idiot. 

Seit Geburt idio- 
tisch 

Geistig nieht ent- 
wiekelt 

Mit 22 J .  = 
6j~hriges Kind 

2 Tage alt  

M_it I J .  gehen 
gelernt, sonst 

idiotiseh 

Alter 

2 

7 

5 

6 

1,5 

0,Z 

0,5 

6 

? 

1,5 

Beginn der 
Haut- 

erscheinungen 
und Alter 

Kein A.s. 

Kein A.s. 

Kein A.s. 

Warzige Tu. 
der Haut-  

A.s. ? 

Kein A.s. 

Kein A.s. 

Kn6tchen 
am Hals 

und Nacken 

Kein A.s. 

Kein A.s. 

A.S. 

Kein A.s. 

Kein A.s. 

Keine An- 
gaben 

n.s .  

Kein A.s. 

Keine A.s. 

Wahrschein- 
lich A.s. 

Andere 
Tumoren 

Keine 

Keine 

Keine 

Niere 

Keine 

Herz 

N~re 

Niere, 
Uterus 

Keine 

Niere, 
Augen 

Keine 

Niere 

Niere 

Keine 

Keine 

Nieren 

Todesursaehe 

Star. epil. 

Pneumonie 

Broncho- 
pneumonie, 
Hyperther- 

mie, Kollaps 
? 

,,Schwache- 
anfall" 

Marasmus, 
Tuberkulose 

Erysipel 

Star. epil. 

Tonische 
Kr., eitrige 
Meningitis 

Fraglich 
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Nr. 

325 

326 

327 

328 

329 

330 

331 

332 

333 

334 

335 

336 

337 

338 

339 

340 

341 

342 

343 

lymptomel Sym- ptome 
~llgemein I des 

Beginns 

E E 

E ~:~' .  S 

~ S H  g~ 
n~ ni 

ESH ~'., 

E S H  E 
kr i 

E S H  E 

] l i t  E 
Ar i, ~e' 
E S H  2t 

E S H  E 

E S H  S 

E S H  S 

ESH E 

~ H  

~ni 

] ~ S H  E 
~-ni 
~ S  S 

~ S H'., E 

]~ S I-I E 

~ S  IS  

T a b e / l e  2 

Beginn. tier Epilepsie 

Art Alter 

3 Mort. nach der 0,25 
Geburt An/. 

Mit 22 J.  1. Anf. 2 

Epileptiseh ? 

Unbekannt 9 

1. An/. 6 Tage 0 
p. par tum 

Vom 4. Mon. an 0,33 

Mit 1. J.  Absen- 1 
zen 

Seit ffiiher Kind- 4 
heir Kr.  

6. Mon. Jackson- 0,5 
An/. 

Seit 6. Mon. 0,5 
epil. Anf. 

Epil. Anf. ? 

Mit 3 Yon. Kr. 0,25 

Keine 

1. Anf. mit  1,5 
18 Mon. 

Hi t  0,75 J .  An/. 0,7 

Gesichtszuk- 10 ? 
kungen ]0j~hrig, 18 
18 J .  epil. Anf. 

12j~hrig epil. An/. 12 

Seit 6. Mon. An/. 0,5 

Seit Kindheit 5 ? 
Kr. 



8. Fortsetzung).  

Beginn des Schwachsinns Beginn der 
I~aut- 

erscheinungen 
und Alter 

Art Alter 

Keine Angabe 

Von jeher 
schwachsinnig 

Tiefe Idiotie, friih 
spreehen gelernt 

Lernte  nu r  ihren 
Namen schreiben 

Geistig immer 
schwach 

Hydroc. Idiot  

Kein S 

/ ( a n n  n ieht  lesen, 
schreiben 

Lernte  nicht  
sprechen, erst  mi t  

4 J .  gehen 

In  dem 1. Mon. 
schon blOd 

Lernte nicht  
sprechen, geistig 

ganz zurfick 

Mit 5. g. ]aufen, 
n icht  sprechen 

gelernt 

Zuriickgeblieben, 
3 Volksschul- 

klassen absolviert  

Geistig stets zu- 
riick, sp/~ter gehen 

und  spreehen 

Nieht  mitgekom- 
men in der  Schule 

Lernen fiel schwer 

Mit 35 J.  Ver- 
i s tand sehlechter 

1 Schwer gelernt  

K a n n  n ieht  schrei- 
ben und  lesen 

6 

10 

4 

6? 

? 

4 

1,5 

0,25 

1,5 

1,5 

7 

3 

7 

8 

35 

8? 

Andere 
Tumoren 

Kein A.s. - -  

A.s.? * 

A.s. 

A.s. .9 

A.s. 

A.s., Naevi 

i . s .  

A.s. 

fli.S. 

Wahrschein- 
lich A.s. 

_A_.s. 

flk,S. 

A.s. mi t  
1 J .  

A.s. am 
Riicken seit 

Kindhe i t  

i . s .  

Kein A.s., 
i m  Gesieht 

Naevi  

A.s. 

.A.s. 

Fibr. ,  kein 
A.S, 

Todesursache 

Keine 

Nieren 

Augen, 
~ e r e n  

Nieren, 
Uterus,  
Ovarien 

Nieren 

Niere ? 
t Ierz  ? 

Nieren 

Nieren 

Nieren, 
Leber 

Klinik und  Erbgang der tuber6sen Sklerose. 5 8 9  

Broncho- 
pnenmonie, 
Decubitus 

Breeh- 
durchfall  

.9 

Nach Anf. 

? 

Ungliicks- 
fall 

Allgemeine 
Hydropsie 

Nephrekto- 
mie, Koma 
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Nr. 

344 

345 

346 

347 

348 

349 

35O 

351 

352 

353 

354 

355  

356 

357 

358 

359 

360 

361 

362 

0,4 

1 

0,5 

2 

2 

0 

2 

6 

2 

3 

20 

T a b e l l e  2 

E S I ~  

E S t t  

~ ] I  ~n 

H 

E S I /  

E 

S 

Beginn der Epilepsie 

Art 

In  der Milit~rzeit 
Kr .  

Seit 3. J .  

Im 1. J.  
, ,Zuckungen" 

I m  9. J.  1. epil. 
Anf. 

Bis zum 5. J .  
Anf. 

Keine E 

Seit 2. J .  Kr.  

I m  5 ~ } .  epil. 

I n  letzter  Zeit 
Kr .  

Mit 6 J.  viele Kr.  

Seit l .  J .  Kr .  

2jahr.  Kr.  

Keine E 

Mit 6 Mon. Kr. 

Seit friihester 
Kindhe i t  Kr.  

Mit 6 J .  krampf- 
artige Zuckungen 

Vom 12. J .  ab 
el)i]. Anf. 

Keine E 

Wahrscheinlich 
20j~hrig 1. epil. 

Anf. 

Al te r  

5 

0,4 

vor 6 

1 

2 

),5 

3 

20 ? 
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9. Fortsetzung). 

Beginn des Schwachsinns 

Art I Alter 

Mit 42 J .  geistiger 
Riickgang 

Geistig sehr zu-  
riickgegangen 

Blieb beim Unter- 
richt zuriick, bis 

1. Klasse gekommen 

Stets sehr bl6de,: 
im 4. J .  Iaufen 

gelernt 

Intelligent 

Kein S 

Nach 1. Anf. Ver- 
sehlechC~rung yon 
Laufen u. Spreehen 

Mit Einsetzen der 
Kr.  geistiger 

Riickgang 

Kein S 

Im 1. J .  schwere 
M~ngel der geisti- 
gen Entwicklung 

Keine geistige Ent-  
wieklung, tief- 
stehender Idiot  

"Klein S 

22j~hrig psychisch 
ver~ndert 

Geistig erheblich 
zuriiek, Sehul- 

besuch unmSglieh 

In  geistiger Ent-  
wieldung zuriick 

l~iehts erw~hnt 

In  Schule schlecht 
gelernt 

Lernte sehwer 

In  den letzten J.  
Abnahme der In- 

tell. 

22 

3- -4  

9 

7 

7 

25 

Beginn der 
Hadt- 

erscheinungen 
nnd Alter 

A.s. 

A.s., nieht 
im Gesieht 

A.s. seit 
10. J .  

Keine 

A.s., Fibr., 
Naevi 

~.S. 

A.s., Chagr., 
Fibr. 

Keine 

Keine 

A.s., mit  
12 J .  ent- 

wickelt 

A.s. 

Keine 

A.s. im 2. J .  

A.s., Naevi ? 

A.S. "~ 

Keine 

A.s. seit 2. J .  
Nageltu. 

A.s. vom 
3. J.  an, 

l~ibr. 

A.s., Fibr., 
Nageltu. 

Andere 
Tumoren 

Keine 

Iqiere ? 

- -  1Niere 

Herz 

vor  Niere, 
12 Mesen- 

terium 

Nie re  

Nieren, 
Herz 

2 

Niere, 
Magen 

Keine 

~Tieren, 
Augen 

Niere ? 

Augen 

Todesursache 

Star. epil. 

Pustul6ses 
Ekzem 

Star. epil, ? 

Allgemeine 
Hydropsie 

Nach L.-P. 

? 

Star. epil. 
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T ~ b e l l e  

:Nr. 

363 

364 

365 

366 

367 

368 

369 

401 

402 

403 

404 

405 

406 

407 

408 

409 

410 

411 

412 

413 

Ge- 
schleeht  

d7 

3 
3 
? 

3 

Alter Leb t ,  
t o t  

t 

t 

t 

t 

t 

I? 

Beginn" 
der tub. 
Sklerose 

,75 

5 

66 

75 

sympto/ne 
allgemein 

t 

E 

t n 

]~ 

]~ 

Sym-  
ptome 
des 

Beginns 

Beginn der Epilepsie 

Art Alter 

Seit 8. J. 8 

Mit 8 Mon. ton. 0,75 
Konvuls. 

Mit 25,5 J.  epil. 25,5 
Anf. 

Mit 8 Mon. konv. 0,66 
Krisen 

Epil. Anf. in ? 
monatlichen 

Zwischenr~umen 

Epil. Anf. in 
Intervallen 

Mit etwa 4- -5  J.  4,5 

Seit 3 Mon. Kr.-  3,7" 
Anf. 

Mit 15 J.  6 bis ? 
9 Anf. monatlich 

Seit 2. J .  Kr.  2 

Zahlreiche Kr.  ? 

Anf~tlle ? 

Epileptisch 

Seit friiher Kind- 3 ? 
h e r  epil. Anf. 

AnfMle ? 

Epil. Anf. ? 

Epil. Anf. ? 

Epil. Kr.  

Keine E 

Keine Angaben - -  
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(10. Fortsetzung). 

Beginn des Schwachsinns 

A r t  

Keine Intell.- 
Defekte 

Kann nieht gehen, 
reden 

Kein S 

Mit 3. J .  laufen ge- 
lernt, im 4. J.  noeh 
nieht gesprochen 

Einfaltig, z6gernde 
Spr~che 

Geistig vollkom- 
mener Idiot  

MAt 6 J .  noch 
niehts geredet 

Kein S 

Mit 25 J.  minimale 
Schulbildung 

Idiot  geblieben 

Sehwere Idiotie 

Geistig erheblich 
zuriick 

Tier verblfdet  

In  der Schule 
leidlich gelernt, 
in der Pubert/~t 
geistiger Zerfan 

Vollidiot 

Vollidiot 

Keine Angaben 

Vollidiot 

Im Denken auf- 
fallend langsam 

Keine Angaben 

] Alter 

Beginn der 
I4~ut- 

erscheinungen 
l~nd Al te r  

A.s., 16ji~hr., 16' 
Nageltu. I 

Keine 

Fibr., Chagr. 

A.s. 

A.s., Fibr. 

A.s. seit 
friiher Kind- 

heit 

2;.s. mit  2 J.  

Kein A.s. 

A.s. minde- 
stens seit 

15. J.  

n . s .  

Kein A.s .  

A.S. 

Kein A.s. 

Keine An- 
gaben 

Kein A.s. 

A.s .  

Keine An- 
gaben 

Wahrschein- 
lich A.s. 

Kein A.s., 
Vitfligo 

Neurofibr. 

? 

9 

2,5 

? 

9 

? 

Andere 
Tumoren 

Niere 

Niere 

Augen ? 
Knochen 

Keine 

Nieren 

Keme 

Keine 

Keme 

Nieren, 
Herz 

Nieren, 
Horz 

Nieren, 
Herz 

Nieren, 
Herz . 

Nieren, 
Herz 

Niere, 
Herz 

Augen 

Krank- 
heits- 
dmter 

75 

Todesursache 

Enteritis, 
Inanition 

An fall 

Koma 

Herzerkr., 
tot beim 
Spielen 

Lungen- 
tuberkulose 

Tuberkulose 
? 

? 

Erregungs- 
zustand 

ohne Anf. 

An fall 

Marasmus 

Anfall 

? 

? 
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Nr. 

414 

415 

416 

417 

418 

419 

420 

421 

422 

423 

424 

425 

426 

427 

428 

429 

430 

431 

432 

433 

T a b e l l e  2 

Sym- 
ptome 

des 
Beginns 

Beginn der Epilepsie 

Art ~Iter 

Keine Angaben - -  

Keine Angaben 

Keine Angaben 

Vom 10. J .  an 10 
Anf. 

Vom4.  J.  abAnf .  4 

Von Geburt auf 0 
epil. Anf. 

Keine Angaben 

Leidet an Kr.- 
Anf. 

Keine Anf. 

Von Geburt an 
epil. Anf. 

Epil. Anf. 

Keine Angaben 

Kein Anzeichen 

Keine E 

Mit 12 J. Kr. 
und Schwindel- 

anf. 

Keine E 

Jackson-Anf. re. 

Seit 20. J .  
Jackson-Anf. 

Kein Anzeichen 
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11. Fortsetzung). 

Beginn des Schwachsinns 

Art 

Kein Verdaeht 

Keine Angaben 

Geringe Intelli- 
genz 

Allmahlich hoch- 
gradige Demenz 

Verlernt die Spra- 
ehe, rascher Ver- 

fall der Int .  

Idiotisch 

Keine Angaben 

Sagt nur  Mamma, 
Kindersehnle 

Keine intell. 
S tS rungen  

Von Geburt an 
idiotiseh 

Keine Symptome 

Kein S 

Keine Anzeichen 

Von Jugend auf 
idiotiseh 

Seit 12 J. geistiger 
Riickgang 

Kein S 

,,Psyehische Ver- 
/tnderungen" 

Kein S 

Keine Anzeichen 

Alter 

12 ? 

�9 Beginn der 
ttaut- 

erseheinungen 
und Alter 

Kein A.s. - -  

Keine An- 
gaben 

Kein A.s., 
Naevi 

A.s. v 

Kein A.s. 

A.s. ? 

Keine An- - -  
gaben 

Kein A.s. - -  

Keine An- - -  
gaben 

Kein A.s. - -  

Kein A.s. - -  

Keine An- - -  
gaben 

Keine An- - -  
zeiehen 

Neurofibrom - -  

Angiom, 
Lippe 

Kein A.s. - -  

Xeine 

Kein A.s. 

Keine An- - -  
zeiehen 

Andere 
Tumoren 

Herz 

Herz 

Keine 
Angaben 

Nieren 

Herz 

Nieren 

Herz 

Keine 

Nieren, 
Herz, 
Magen 

Nieren, 
Herz 

Uterus 

KeJne 

? 

1~eben - 
niere 

Keine 

Nut  Ge- 
hirnsekt. 

Keine 

Keine 

Keine 

Krank- 
heits- 
dauer 

? 

24 

1 ? 

1 

Todesursache 

Lobul/~r- 
pneumonie 

Sepsis, 
Ersch6pfung 

? 

Star. epil. 

Seharlaeh, 
Halsphleg- 

mone 

Meningitis, 
Tuberkulose 

Myodegen. 
eordis 

Lungen - 
Darmtuber- 

kulose 

An fall 

Kreislauf- 
sehw~ehe 

Hirn- 
operation 

? 

l~aeh Enee- 
phalogr. 

H i m  - 
operation 

H i m  - 
operation 

Terminale 
Temperatur- 

steigerung 
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T a b e l l e  2 

Nr. 

434 

435 

436 

437 

438 

439 

440 

441 

442 

443 

444 

445 

446 

447 

448 

449 

450 

451 

452 

453 

? 

$ 20 

d~ 13 

13 

10 

10 

g 

17 

c~ 23 

? 48 

1 5  

0 5  

S t I  

E S ? I t  

E S H  

S 

? 

E 

Beg'inn der Epilepsie 

Art 

Keine E 

Kramlofartige 
Zuckungen der 

Arme 

Jackson-Anf.  re. 

Im letzten Jahre  36 
allgemeine Kr.  

Mit 8 Wochen die 0 16 
1. Anf. 

1. Zuckung mi t  2,25 
2,25 J .  

Keine E 

Mit 30 J.  Anf. 30 

Keine Angaben - -  

Jackson.Anf.  ? * 

In  der Kindhei t  6 ? 
Zuckungen, mit  
14 J.  epih Anf. 

Chronische E 

Keine E 

Keine E 

Keine E 

Keine E 

Mit 1,5 J .  Kr.  1,5 

Schwer epil. * 

Mit 6 Mon. 0,5 
1. Anf. 

Keine E 



Klinik und  Erbgang der tuberOsen Sklerose. 5 9 7  

12. Fortsetzung) .  

Beginn des Schwachsinns 

Art 

I a  letzter  Zeit 
Gedi~chtnismangel 

Kein S 

Xein  S 

Kein S 

Geistig vdllig 
zuriick 

Entwieklung br icht  
ptdtzlich ab, 

schwachsinnig 

S mit t leren Grades 

Keine Angaben 

Sehr imbezill 

Nu t  wenig zurfick 

Geistig entsehie- 
den unzu]/~nglich, 

kindiseh 

Imbezill  

Intel l igent  

Idiotie, vollkom- 
mener Sprachver- 

lust  

Tiefer Idiot  

Stark idiotisch, 
gleich 3jghrigem 

Kind  

Hochgradig im- 
bezill 

Tief verblddete 
Idiot in  

Mit 6 Mon. Still- 
s tand der geistigen 

Entwieklung 

Sehr intell. 

Alter 

50 ? 

6? 

6 

9 

9 

9 

9 

9 

Beginn der 
tIaut- 

erseheinungen 
und Alter 

Keine 

Keine 

Keine 

Keine 

~ a e v .  
verru e., 
angiom. 

A.s .mit  13 J.  13 

! 
A.s. I ? 

A.s. 14j/~hr. ] 14 

A.s. - -  
I 

A . s .  ? 

A.s. mi t  14 
14 J.  

A.s. ? 

A . s .  '~ 

A.s. 

A.s., Viti- ? 
ligo 

A.s. ? 

A.S.  '~ 

A.s. 

A.s. 10 

A.s. ? 

A r e h i w f f i r  P s y c h i a t r i e .  Bd .  111. 

Andere 
Tumoren 

Keine 

Keine 

Keine 

Keine 

Keine 

Keine 

Nieren ? 
t te rz  ? 

Schild- 
driise ? 

A u g e n  

Augen 

Nieren 

Xrank- 
heits- 
dauer 

? 

84 

65 

7,8 

22,8 

Todesnrsache 

Somnolenz 

~ o m a  

Tiefe Be- 
nommenhei t  
nach Ope- 

ra t ion 
? 

Epil. Anf. 

m 

? 

m 

39 
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Nr.  

454 
455 

456 

zJ57 

458 

459 

460 

461 

462 

463 

Go- 
schlecht  Al te r  

21 
16 

15 

Lebt ,  
t o t  

1 
] 

? 

L? 
1 

Beginn 
der  t a b .  
Sklerose 

? 

9 

y 

S y m p t o m e  
al lgemein 

H 

E S H  

E 

E KAn 
E S H  

]~ 

E S H  

E S H  
A1 i 
t] 

Sym- 
p t o m e  

des 
Beginns 

H 
It  

E 

Tabel le  2 

Begi~n der  Epilepsie 

A r t  Al te r  

Keine E 
Epil. Anf. 

H~tufig Zuckun- 9 
gen der Arme 

42jahrig E ? 
T~glich epil. Anf. ? 

Petit real jahre- ? 
lang 

Epileptisch ? 

~ichts erw/~hnt - -  

Seit 5. Mon. 0,4 
epil. Anf. 

Nichts erw~hnt 

namlich Epilepsie mit  21 Aufz&hlungen am hi~ufigsten, Adenoma seba- 
ceum mit  13 etwas weniger, nur ganz selten Schwachsinn, lediglich in 
5 Erkrankungen. Von den Tumoren, die bei der tuberSsen Sklerose 
gefunden werden, verdienen neben solchen der / (nochen,  der Schi]ddrfise, 
Mamma, Leber, Nebenniere, Pankreas und der Genitalorgane, am 
meisten der Niere, des Herzens und der Augen Beachtung. Bei 67 Kranken,  
das sind 28%, wurden Tumoren der Niere, bei 10% Tumoren des tterze~s 
und bei 8,5% so]che der Augen gefunden. Erw~hnt soll noch werden, 
dal~ angeblich in 11 F~llen wi~hrend des Lebens jegliche klinischen 
Symptome fehlten. Epileptisch waren insgesamt 79,2%, schwuchsinnig 
71,2 %, t tauterscheinungen zeigen 63,1%. 

Die Tabelle 6 c zeigt das Symptom des Beginns nach seiner tIi~ufigkeit. 
In  dieser Tabelle konnten 195 Kranke aufgenommen werden. Wir 
haben die Epilepsie weitaus am h~ufigsten als das 1. Symptom in nicht 
weniger als 105 Fi~llen gefunden. Das Adenoma seb~ceum leitete 33mal 
die Krankhei t  ein, der Schwachsinn dagegen 30real. Epilepsie und 
Schwachsinn t ra ten 22real gleichzeitig auf, in 2 Beobachtungen Epi- 
lepsie und Hauterscheinungen, ebensooft Schwachsinn und diese, und 
schliel~lich angeblich ]mal  Epilepsie, Schwachsinn und Hauterschei- 
nuYigoI1.  

l%r t s e t z nn g  des Tex tes  yon  Seite 555. 
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(13. Fortsetzung). 

Beginn des Schwachsinns 

Alter Art 

Geistig normal 

Starker Intell.- 
Defekt 

Kein S 

Niehts erwahnt 

Tiefstehender Idiot  

Kein geistiger 
Defekt 

Defekte Menta]it~t 

Geistig zurfick- 
geblieben 

Vollsts Ver- 
bl6dung 

Geistig gesund 

Beginn der 
1s - 

erscheinungen 
"and Alter 

n.s. 

A.s. mit  9 J.  

Kemo 

n.s. 

A.s., Chagr., 
Fibr., Leu- 

kome 

Keine An- 
gaben 

A.s., Viti- 
ligo 

A.s. ? s e i t  
friihester 
Kindheit  

A . s .  

A.s.~ l~evus~ 
Vitiligo 

Andere 
Tumoren 

Keine 

Augen 

Nieren 

] •  Lk- Todesursache 
d 

I- > - -  

Kolrla 

>1  - -  

1 ,6 ? 

In  der Tabelle 6d sind einige Durchschnittswerte ausgerechnet. 
Der durchsehnittliehe Beginn der Krankhei t  errechnet sich, einschlieB- 
]ich der l~l le  mit  sehr sps und aueh recht fragliehen Beginn, zu 
4,48 Jahren,  eine Zah!, die infolge dieser Sp/~tfs zu hoeh ist. Wir 
haben  daher aueh den Durchsehnittswert bis einsehlieBlieh zum 20. Le- 
bensjahr berechnet und dabei 3,5 Jahre  gefunden. Verwendet man nur 
die bis zum 10. Lebensjahr vorliegenden FKlle, welche 62,3 % des Gesamt- 
materials ausmachen, so bekommt man  einen Durchsehnittswert yon 
2,71 Jahren. 

Die durchschnitt]iehe Krankheitsdauer wiirde 13,44 Jahre  und die 
durehsehnittliehe Lebensdauer 19,48 Jahre  betragen, ]auter Zahlen, 
die aus dem gleiehen Grunde etwas zu hoeh liegen. Zum Vergleieh sei 
die Literatur  aus friiheren Jahren erw~thnt: 

Dubitscher (Handbueh der Erbkrankheiten,  ]937) schreibt: Die Le- 
bensdauer der Kranken mit  ausgesproehenem Krankheitsbild ist im 
allgemeinen kurz und die Kranken iiberschreiten nur selten das 20. Le- 
bensjahr, Kranke mit  nur rudiment~r entwiekeltem Leiden leben meist 
wesentlich l~nger. 

Strohmayer (Handbuch der Geisteskrankheiten, 1928) sagt: Der Be- 
ginn in der frfihesten Kindheit  seheint das GewShnliehe zu sein. Er  

39* 
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beruft sich dabei auf die F~lle yon Bielschowdcy und Gallus. Weiter 
sagt er: Die Lebensdauer der an tuber6ser Sklerose Erkrankten ist kurz 
(ohne genauere Daten zu geben). 

Weygandt (Jugendlicher Schwachsinn, 1936): Fast 1/a stirbt schon im 
1. Jahrzehnt, nur 1/a iiberlebt das 20. Jahr. Die Kr/~mpfe treten in 
frtiher Kindheit, etwa im 3. Monat, auf. 

H. Vogt: In 30% der F~tlle kommen Nierentumoren vor. 

Vergleichen wir unsere Ergebnisse mit den eben erw~hnten, so 
k6nnen wir folgendes sagen: Die Lebensdauer der an tuber6ser Sklerose 

Tabel le  3a .  G e s c h w i s t e r b e l a s t u n g  d e r  P r o b a n d e n  m i t  g e s u n d e n E l t e r n  
n a c h  d e r  P r o b a r t d e n m e t h o d e  (]?'s 1 f.). 

Zahl der 
Famitien 
Geschwi- 

ster- 
Serlell 

Gesamt- 
zahl  der 

Ge- 
schwister 

mi t  
Proband 

Gesamt- I 
zahl Pro- Sekun- 

der tub . ,  banden darf~lle 
Sklerose- der tub.  der tub. 
falle mit  : Sklerose- Sklorose- 
Proband f~lle f~lle 

E~fah- Erfah- 
rungen 

rnngen der Pro- 
der Pro~ 
banden banden 

an tub. 
an Oes.- SMerose- 
Geschw. gesehw. 

Geschwis te r se r ien  ! I i , i 

m i t  1 Probanden i 37 169 37 [ 37 132 

Geschwis te r se r ien  I 
m i t  1 P r o b a n d e n  [ I~ 
u n d  1 Sekund~ir- 
fall  . . . . . .  9 54 I8  9 9 45 9 

46 223 ] 55 46 9 177 [ 9 
9 E r f a h r u n g e n  tier P rob .  art t ub .  Sklerosegeschw.  s i n d  5 ,08% der  177 Er-  

f ah ru r tgen  a n  G e s . - G e s c h w i s t e r m  

T a b e l l e 3 b .  G e s c h w i s t e r b e l a s t u n g  d e r  P r o b a n d e n m i t  g e s u n d e n  E l t e r n  
n a c h  d e r  P r o b a n d e n m e t h o d e  (F~lle 100 f.). 

Geschwis te r se r ien  
m i t  1 P r o b ~ n d e n  

Geschwis te r se r ien  
m i t  1 P r o b a n d e n  
u n d  1 Sekundgr -  
fa]l 

Geschwis te r se r ien  
m i t  1 P r o b a n d e n  
u n d  3 Sekund~r -  

i 
Gesamt- 

Zahl der zahl  der 
Familien 
Geschwi- Ge- 

ster- schwister 
mi t  

serien Proband 

12 87 

1 3 

Gesamt- Pro- Sekun- ] Erfah-  
zahl rungen der tub. banden dhrf~lle 

Sklerose- der tub.  der tub.  I derbandenPrO- 
Sklerose- Sklerose-an  Ges.- 

f~lle mi t  f~lle f~lle 
Proband Geschw. 

12 I2  

I 

75 

Erfah-  
ruIlge~ 

der Pro- 
banden 
an tub. 
Sklerose- 
geschw. 

fMlen . . . . . .  1 9 4 1 [ 3 8 3 

14 99 18 14 4 85 4 

4 E r f a h r u n g e a  de r  P r o b .  a n  t u b .  Sk le rosegeschw.  s i nd  4 ,70% der  85 Er-  
f a h r u n g e a  a n  Ges . -Geschwis t e rn .  
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T a b e l l e 3 c .  G e s c h w i s t e r b e l a s t ~ u n g  d e r  P r o b a n d e n  m i t  g e s u n d e n  E l t e r n  
n a c h  d e r  P r o b a n d e n m e t h o d e  (F~lle 1--200~ G e s a m t m a t e r i a l ) .  

I Erfah-  
Zahl der I Gesamt- Gesamt- Pro- Sekun- Erfah-  
Familien zahl tier zahl  rungen derrUng'enpro- 
Geschwi- Ge- der tub.  banden  d~rf~l]e der Pro- der tub. der tub.  banden ster- schwister Sklerose- Sklerose-! Sklerose- banden mi~ f~lle mi t  i an  Ges.- an tub. 

serien Proband Proband f~lle f~lle Gesehw. Sklerose- 
geschw. f 

I 
Geschwis te r se r ien  

m i t  1 P r o b a n d e n  49 i 256 49 49 - -  207 i - -  

Geschwis te r se r ien  i I I 
m i t  1 P r o b a n d e n  ] 
u n d  1 Sekund~r -  ! 
fall  10 57 20 l0  10 47 10 

Geschwis te r se r ien  
m i t  1 P r o b a n d e n  i 
u n d  3 Sekund~r -  I 
fi~llen . . . . . .  1 i 9 4 1 3 8 3 

60 I 322 73 60 13 262 13 

13 E r f a h r u n g e n  der  Prob .  a n  t ub .  Sklerosegeschw.  s i nd  4 ,96% der  262 Er-  
f a h r u n g e n  a n  Ges . -Geschwi s t e rn .  

T a b e l l e 4 a .  G e s c h w i s t e r b e l a s t u n g  d e r  P r o b a n d e n  m i t  e i n e m  k r a n k e n  
E l t e r  n a c h  d e r  P r o b a n d e n m e t h o d e  (FMle 200f . ) .  

Zahl der I Gesamt- 
Familien zahl  der 
Geschwi- J . Ge.-_ 

ster- [ scnwlster 
serien [ -  mi t  

MroDano 

I 12 

Geschwis te r se r ien  
m i t  1 P r o b a n d e n  4 10 

Geschwis te r se r ien  
m i t  1 P r o b a n d e n  
u n d  1 Sekund~r -  
fal l  5 18 

Geschwis te r se r ien  I 
m i t  1 P r o b a n d e n  
u n d  2 Sekundi~r- 
f~llen I 1 4 

Geschwis te r se r ien  
m i t  1 P r o b a n d e n  
u n d  4 Sekundi~r- 
fMlen 1 11 

Geschwis te r se r ien  
m i t  1 P r o b a n d e n  
u n d  5 Sekundi~r- 
f~llen . . . . .  1 , 9 

52 

Gesamt- I 
zahl  Pro- 

der tub.  banden 
Sklerose- der tub.  
f~lle mi t  Sklerose- 
Proband f~lle 

] Erfah ] 
Sekun- I run en 
d~rffille I~ g~ I 

ffille m ~es . -  
t~eschw, 

Erfah- 
rungen 

der Pro. 
banden 
an tub. 

Sklerose. 
geschw. 

4 

5 5 

F 

1 2 

1 4 

f 

4 

10 

3 

5 

6 ] j 
28 12 

13 

10 

5 8 

16 40 

I 

5 

2 

l 

I i 
i 4 

16 E r f a h r u n g e n  der  P rob .  a n  t ub .  Sklerosegeschw.  s i nd  40% der  40 Er-  
f a h r u n g e n  a n  Ges . -Geschwis t e rn .  

16 
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Tabelle 4b. G e s c h w i s t e r b e l a s t u n g  der , , W a h l p r o b a n d e n "  
mi t  e inem k r a n k e n  El ter .  

Geschwisterserien 
mit 1 Probanden 

Geschwisterserien 
mit 1 Probanden 
und 1 Sekund~r- 
fall . . . . . .  

Gesclawisterserien 
mit 1 Probanden 
und 2 Sekund~r- 
i~llen . . . . .  

Geschwisterserien 
mit 1 t)robanden 
und 5 Sekund/~r- 
fi~llen . . . . .  

Geschwisterserien 
mit 1 Probanden 
und 6 Sekundi~r- 
f~llen . . . . .  

Z a h l  d e r  
F a m i l i e n  
G e s c h w i -  

s t e r -  
s e r i en  

1 

10 

G e s a m t -  
Z a ~ e d e r  

s c h w i s t e i  
m i t  

Proband 

11 

14 

9 

52 

G e s a m t -  
z a h ]  

d e r  t u b .  
Sk le rose -  
[hlle m i t  
P r e b a n d  

7 
28 

P r o  - 
b a n d e n  
d e r  t u b .  
Sk le rose -  

fgl le  

10 

S e k u n -  
dgr f~ l le  
d e r  t u b .  
Sklerose= 

f~l le  

q 
6 

18 

E r f a h -  ~ r s  
r u n g e n  - ~ n  

d e r  P r o  a e r  Yro-  
~ , anden"  I b a n d e n  

a ~  Ges  a n  t u b .  
I --es it "-] S M e r o s e -  
! ~ ~ w. I gesonw. 

8 

6 3 

7 4 

13 5 

8 6 
42 18 

18 Erfahrungen der Prob. an tub. Sklerosegeschw. sind 42,85% der 42 Er- 
fahrungen an Ges.-Geschwistern. 

E r k r a n k t e n  naeh Dubitseher k o m m t  ziemlich genau an  unser  Ergebnis  
heran.  Strohmayer mach t  n u t  allgemeine Angaben.  Bezfiglich des 
Beginns der E r k r a n k u n g  berfihrt  er sich ann~hernd  mi t  unseren  Er- 
gebnissen. Die Beobach tungen  yon  Weygandt s t immen  vSllig mi t  
unseren  Berechnungen  iiberein, wenn  er schreibt,  : fast 1 / a -  bei uns  
28% - -  s t i rbt  im 1. Lebensjahrzehnt .  Dagegen fiberlebt nach  ihm nur  
1/5 das 20. Lebensjahr ,  bei uns  jedoch genau 2/5. Vogt fand  in  30% der 
F/~lle Tumoren  der Nieren, wir in  28%. Nach den meis ten  Autoren,  
die fiber tuberSser Sklerose schreiben, s ta rben die K r a n k e n  in  erster Linie 
im Status  epilepticus. Auch wir fanden  in  28 Z~hlungen,  = 11,9%, 
ihn  als die hgufigste Todesursache. 

Die Geschlechter fanden  wit  gleich s tark yon  tuber6ser  Sklerose 
befallen. Es waren 118 m~nnliche u n d  114 weibliehe Kranke ,  in  4 F~l len 
fehlte die Angabe.  Eine  bes t immte  Bevorzugung des e inen oder anderen  
Geschleehtes war also n icht  feststellbar.  

Die zweite Aufgabe unserer  Arbei t  sehen wir in  der Kl~rung  des 
Erbganges.  ~ b e r  den Erbgang  der tuber6sen Sklerose herrscht  in  der 
Li te ra tur  noch wenig Eins t immigkei t .  W/~hrend die e inen Autoren  den 
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Tabelle 4c. G e s c h w i s t e r b e l a s t u n g  de r  P r o b a n d e n  
und  de r  ,,Wahlprobanden" m i t  e inem k r a n k e n  E l t e r .  

Z a h l  t i e r  G e s a m t -  G e s a m t -  
F a m i l i e n  z a h l  d e r  z a h l  

Ge-  d e r  t u b .  
G e s c h w i -  s c h w i s t e r  S k l e r o s e -  

s t e r -  m i t  f ~i,lle rai l  
s e r m n  P r o b a n 4  P r o b a n d  

[ 

I I 

Geschwisterserien 
mit 1 Probanden 7 21 7 

Geschwisterserien 
mit 1 Probanden 
und 1 Sekund/~r- I 

i 27 I 16 
Geschwisterserien 
mit 1 Probanden 
und 2 Sekundi~r- 
f/illen 3 13 9 

1 Geschwisterserien ', 
mit 1 Probanden 
und 4 Sekundi~r- 
f/~llen 1 1 ] 5 

Geschwis~erserien I 
mit 1 Probanden 
und 5 Sekund~r- 
f~llen 2 23 12 

Geschwisterserien 
mit 1 Probanden 
und 6 Sekund/~r- 
f~llen . . . . .  1 I 9 7 

22 104 I 56 

P r o  - 
b a n d e n  

I d e r  t u b .  
S k l e r o s e -  

f~ l le  

S e k t m -  E r f a h -  E r f a h -  r u n g e n  
r u n g e n  d e r  P r o  d g r f ~ l l e  , de r  P r o -  

d e r  t u b .  b a n d e n  
S k l e r o s e -  b a n d e n  a n  t u b .  

f~l le  ' a n  Ges . -  S k l e r o s e  
G e s c h w .  g e s c h w .  

I - -  

i s  

6 10 

1 4 lO 

2 i ]0 21 

1 6 8 

22 34 '1 82 

14 

19 8 

6 

4 

10 

6 
34 

34 Erfahrungen der Prob. an tub. Sklerosegeschw. sind 41,46% de r  82 Er- 
fahrungen an Ges.-Geschwistern. 

recess iven Vere rbungsmodus  fiir  wahrsche in l ich  ha l ten ,  spr ich t  sich die  
Mehrzahl  fiir  den d o m i n a n t e n  E r b g a n g  aus,  n i m m t  eine unvo l ]kommene  
Dominanz  an. 

Curtius (E rbk rankhe i t en  des Nervensys terns ,  1935) sch re ib t :  Bei  
Berf icks icht igung der  Rudiment/~rf/ille is t  die A n n a h m e  berech t ig t ,  
dab  unregelm/iBige Dominanz  vor l iegt .  

Weygandt ( Jugendl icher  Schwachsinn,  1937): Der  dominan t e  E rb -  
gang k/tree schon deswegen n ich t  in Be t r ach t ,  weft die bere i ts  fr i ih 
Ges t6r ten  ja  gar  n ich t  zur  F o r t p f l a n z u n g  k o m m e n  k6nnen.  Es  hand le  
sich urn eine recess iv  erbl iche  Degenera t ion  des Gesarntorganisrnus und  
vorwiegend des Gehirns  in  der  R i c h t u n g  der  Geschwuls tb i ldung  rnit  
geis t iger  Sehw/iche verseh iedenen  Grades  u n t e r  Neigung  zu epi lept i -  
s chen Krampfanf/~llen.  

Siemens (Allgemeine und  spezielle Vere rbungspa tho log ie  des Menschen,  
1923): Famili/~res Auf t r e t en  durch  mehre re  Genera t ionen  mehf fach  
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T&- 

Krankheits- 

2 7 1 

1 4 2  
2 

4 2 
5 3 1  
6 2 
7 1 
8 I 
9 2 

10 1 1  
11 1 2  
12 4 1  
13 3 2  
14 1 1  
I5 1 
16 1 
17 1 2 
18 1 
19 1 4 
20 1 
21 2 
22 1 
23 1 
24 1 2 
25 1 
26 1 
28 1 
30 
31 
33 
34 1 
35 
37 
38 
39 
41 
42 
43 1 
51 
73 

12 

2 
1 

2 
1 

1 1  
4 
8 

1 
2 1  

1 1  

1 
2 

1 
1 

I 
1 

1 

1 

18 

3 4 

1 l 
1 1 

1 1  
1 

2 

1 

1 1  
1 

1 
1 

i 

1 
1 

1 
1 

1 

1 

12 16 

5 6 

1 
1 

1 

2 
1 1 

1 

1 

1 

1 

13 22 

8 

1 

9 10 

1 

2 
1 1 

1 

1 

11 12 

1 

14 

b e o b a c h t e t .  I n  v i e l en  F~ l l en  o f f enba r  unregelmgl~ig  d o m i n a n t ,  d a b e i  
j e d o c h  zuwe i l en  k] in isch r e c h t  v e r s c h i e d e n e  t ( r a n k h e i t s b i l d e r  bei  den  
e i n z e l n e n  b e h a f t e t e n  F a m i l i e n m i t g l i e d e r n ,  a]so h e t e r o p h ~ n .  

Von Verschuer ( E r b p a t h o l o g i e ,  1934): Fa ln i l i g re s  A u f t r e t e n  d u r c h  
m e h r e r e  G e n e r a t i o n e n  in  a n s c h e i n e n d  e in fach  d o m i n a n t e m  E r b g a n g  
w u r d e  m e h r f a c h  b e o b a c h t e t .  K e i n  regelm~I~iger D u r c h s c h l a g ,  wech-  

se lnde r  A u s d r u c k .  
Dubitscher (Der  Schwachs inn ,  1937): N i c h t  se l t en  is t  bei  V e r w a n d t e n  

das  K r a n k h e i t s b i l d  n i c h t  im  v o l l e n  U m f a n g  ausgep rgg t ,  s o n d e r n  nu r  
rudiment /~r  en tw icke l t ,  e t w a  a]s A d e n o m a  sebac,  oder  Ep i l eps i e  ode r  
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belle 5. 

beginn 

25 50 

_i 
I 

13 

1 

14 15 

1 

1 

34 

16 

1 

20 21 

1 

1 

"1 

1 

1 

13 5 

22 24 

1 

1 

1 

4 

33 36 

1 1 

1 1 

38 40 

1 

1 

l~etzhaut- oder Nierentumoren. Dieser phitnotypische Polymorphismus 
ist interessant: einerseits kommt eine polyphi~ne Vererbung vor, d. h. 
die gleiche Erbanlage bedingt mehrere ph/~notypische Erscheinungen, 
andererseits kommt eine heterophi~ne Vererbung vor, d. h. die gleiche 
Erbanlage wirkt sich bei verschiedenen Anlagetrs verschieden aus. 
Wenn auch die Rudiment~trformen berticksichtigt werden, so ist die 
Annahme einer unregelm~l~igen Dominanz nicht yon der Hand zu weisen. 

Luxenburger (Psychiatrische Erblehre, 1938) : Das Familienbi]d tr/igt, 
wenn man nur die ausgepr/~gten F/ille yon tuberSser Sklerose im Auge 
hat, recessiven Charakter, rechnet man jedoch die in den Familien des 
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T3.~ 
a) Lebens- 

Alter 1 [2 [3 14 5 I o 7 Is ]9 ]1oiii112[13!14]1511611711811912o12112212a124125 

Gestorben. ~ 3 3 1 7  ~ 4 3 1 3 2 1 2 4 4 9 9 2 5 1 3 1 7 2 5 2 4 3  
L e b e n d . .  3 3 2 ]9]6]4]5  2151114/4/218 11213 I[3[ 

b) H~iu/igkeit der Symptome. 

ES:I:[ E S  SJ~ EI~  I E ~t~ I S" Ani ! Ahe A n 

105 48 18 13 21 13 5 67 24 20 
c) H~iu/igkeit der Symptome des Begmns. 

E " I S I ES EH S. ES. 

105 33 30 I 22 2 2 i 

d) Durchschnittswerte. 
Durch- ~ Durchschnittl. [ Durch- 

schnittlicher | Beginn der | Durch- schnittliche Geschlecht 
Beginn der | tub. Sklerose | schoittliche 

tub. Sklerose ]bis20.Lebensjahr] Lebensdauer Krankheits- dauer c~ I ~ I tmlflar 

4,48 Jahre 3,5 Jahre [ 19,48 Jahre 13,44 Jahre 118 114 4 

Kranken auftretenden Falle einfacher Epilepsie, die isolierten Netzhaut- 
geschwfilste und die Nierentumoren zu den Phanotypen der tuber6sen 
Sklerose, so kommt man zwanglos zu der Annahme der Don~inanz. 
Ich halte einfache Dominanz mit Manifestationsschwankungen f fir am 
meisten wahrscheinlich. 

Furl (Archly flit Dermatologie, 1925): Der Naevus Pringle ist durch 
seine ununterbrochenen l~eihenfolgen in jeder Generation (er berichtet 
fiber eine Vererbung dutch 5 Generationen - -  Nr. 207) des gegebenen 
Stammbaumes einwandfrei als dominantes Leiden charakterisiert. 
Allerdings trifft das beim dominanten Vererbungstypus geforderte Ver- 
haltnis (1 : 1) yon Gesunden und Kranken bei unserer Tafel nicht zu. 
So kommen z. B. ]auter gesunde bzw. lauter kranke Individuen in einer 
Geschwisterschaft vor und auch beim Zusammenzahlen der Geschwister- 
schaften yon Generation 3--5 stehen sich Gesunde und Kranke ira Ver- 
haltnis 18 : 10 gegeniiber. Dabei ware indes zu erwagen, dab 16 yon den 
als gesnnd geffihrten Familienmitgliedern im friihesten Kindesalter 
starben. Mit Rficksicht auf den etwas spateren Manifestationstermin 
der Affektion bei den yon uns beobachteten Familienmitgliedern besteht 
die begrfindete M6glichkeit, dab zum mindesten ein Teil davon deren 
Manifestation nicht mehr erlebte. 

Rintelen (Zeitschrift f fir Augenheilkunde, 1936): Es handelt sich wohl 
um ein unregelm~Big dominant vererbtes Leiden. 

Horniker (Bericht der ophthalmologischen Gesellschaft, 1932): Es 
ergab sich, ~hnlich wie dies bei der Recklinghausenschen und Lindauer- 
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belle 6. 
dauer. 

126127 28 29i30 311323313413513713Sl39140141 42143 44146148149150152156 58163 !67173 !79 
3 1 3 2 1 2 1 1  3 1 1 2  2 4 1 1  i l l  1 1 1 

I I 2 11121111 212 11 211[111121411 2/1 1 I ]111 

schen Krankhei t  der Fall ist, ein dominant heterophaner Erbgang. 
In  fast allen unseren Fallen war die Krankhei t  durch den Vater vererbt  
worden. 

Ku/s (Zeitsehrift ffir die gesamte Neurologie und Psyehaitrie, 1938): 
Er z~hlt viele fiber 2 und 3 Generationen beobaehtete Vererbungen auf 
und weist ganz besondere Bedeutung f fir seine Anschauung als den 
dominanten heterophanen Vererbnngstyp der tuber6sen Sklerose dem 
eharakteristischen S tammbaum Koenens zu, der die gleiehe Bedeutung 
hat te  wie die yon MSller und Rochart ffir die Vererbungspathologie der 
v. H@pel-Lindauersehen Krankhei t  ver6ffentlichten Stammb~ume. Die 
unregelmagig dominante Vererbung mit  dem ~berspringen einzelner 
Generationen oder dem scheinbaren Verschwinden der Krankhei t  in der  
Aseendenz kann nur durch die Manifestationsschwankungen der Erb- 
krankheit  bis zum v611igen Fehlen der Manifestation erklart  werden. 
Er  beriehtet dann fiber selbst beobachtete Fs wobei er in 3 seine 
Ansieht fiber den dominanten heteroph~tnen Vererbungsmodus zu be- 
weisen versucht. An neu auftretende Idiovariationen durch Idiokinese 
zu denken, wenn die genealogisehe Forsehung bei solitgren Fallen von 
tuber6ser Sklerose erfolglos bleibt, hs er nicht ffir bereehtigt. 

Yamamoto (Zbl. 1934, 73. Bd.) hat  auf Grund der aus der Literatur  
bekannten Familien nach den Weinbergsehen Gesehwistermethoden den 
Erbgang der tuber6sen Sklerose zu bearbeiten versucht. Luxenburger 
halt ein solehes Vorgehen ffir falseh, weft ffir ein solehes Material nur die 
Probandenmethode in Frage kame. AuBerdem miigte noeh nach Be- 
schaffenheit der Eltern getrennt werden, was hier nicht gesehehen ist. 

Wit  kommen zur Er6rterung des Erbganges an Hand  der von uns 
gesammelten Literaturf~lle. Bei der Ubersicht fiber das Gesamtmaterial  
fallt auf, dab yon im ganzen 125 Probanden, bei denen fiber die Eltern 
Angaben vorliegen, nicht weniger als 113, also 90,4% yon gesunden 
Eltern abstammen.  Nimmt  man  nur die Probanden, deren Familie 
einigermagen genau bekannt  ist (Angaben fiber die Z~hl und Beschaffen- 
heit der Gesehwister), so kommt  man  auf 48% (60 unter 125). Nimmt  
man nur die F~lle mit  genau bekannten Geschwistern, so sind es immer 
noch 36,8% (46 unter 125 Probanden). Will man den Erbgang unter- 
suchen, so erseheint es notwendig, dieses Ha'uptkontingent der Probanden, 
die aus Ehen gesunder Eltern stammen, in erster Linie zu berfieksichtigen. 

Am n~ehsten liegt zweifellos die Annahme, dab es sieh bei den Pro- 
banden mit  gesunden Eltern um Kreuzungen nach dem Schema DI~ • Dt~ 
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handelt, also um Heterozygotenkreuzungen. Die ~uBerliche, ph~no- 
typische Gesundheit der Eltern zwingt dann zu der Annahme, dab das 
Merkmal tuber6se Sklerose recessiv ist. 

Wit haben nach der Probandenmethode berechnet, wie hoeh der 
Prozentsatz der Merkmalstr~ger in den Geschwisterschaften der Pro- 
banden, die yon gesunden Eltern abstammen,  ist. Wit haben ftir diese 
Berechnung, wie sehon eingangs erw~thnt wurde, 3 Tabellen (3a--c)  
angelegt. In  der erst~n Tabelle haben wir die in bezug auf ihre Ge- 
schwistererfahrungen am zuverl~ssigsten bekannten Probanden (F/~He 1 
his 46) verwandt, in der zweiten Tabelle haben wir die F~lle 101--114 
verwertet, deren Geschwisterschaften zwar auch zahlenm~Big bekannt,  
tiber deren Beschaffenheit aber weniger genan beriehtet ist; in der 
dritten Tabelle haben wir die Probanden der ersten und zweiten Tabelle 
vereinigt. Es zeigte sich, dal~ die drei gefnndenen Prozentzflfern fast  
genau tibereinstimmten, dag also die Probanden 1--46 genau so repr~sen- 
ta t iv  sind wie die Probanden 101--114. 

Eine ghnliche Bereehnung hat bereits Yamamoto im Jahre  1934~ 
angestellt (die Arbeit war uns nicht im Original zuganglich). Er  hat  
sieh aber nicht der Probandenmethode, sondern der Geschwistermethode 
bedient. Hiergegen hat Luxenburger sich in seinem Referat  tiber die 
Arbeit gewandt. Zweifellos ist die Anwendung der Geschwistermethode 
falsch, allein schon aus dem Grunde, weft Familien mit  vielen Krank-  
heitsfiillen eben infolge dieser Belastung besonders leicht Probanden 
wurden. Bei einem Material wie dem vorliegenden besteht daher auch 
kein AnlaB, die Mitre zwisehen der naeh der Probandemnethode nnd der 
naeh der Gesehwistermethode gewonnenen Prozentziffer als endgtiltig 
richtige zu verwerten. 

Man wird gegen die Prozentziffer, die aus Tabelle 3c nach der Pro- 
bandenmethode errechnet wurde, einwenden k6nnen, dab unter unseren 
Probanden mit  gesunden Eltern doch noch eine Anzahl vorhanden sein 
wird, die einen kranken Elter hatl Die F~tlle der Literatur,  und zwar 
selbst die mit  vollst~tndigen Angaben tiber die Gesehwister, sind vielfaeh 
so unzureiehend dargestelR, dab man gegen die Angabe, dab die Eltern 
gesund seien, ein gewisses MiBtrauen hegen und an die M6gliehkeit 
denken muB, dab unter ihnen doeh noeh der eine oder andere Fall krank 
ist. Das wtirde dann bedeuten, dab die gefundene Prozentziffer yon 
rund 5% noeh zu hoeh ist; man muB aber ebenso bertieksichtigen, dab 
unter den Gesehwistern der Probanden unerkannt  gebliebene, zu Unreeht  
als gesund bezeiehnete Sekund~rf/~lle sind, so dab sieh diese Fehlerquelle 
im ganzen ausgleiehen wird. Ferner sind nieht alle Eltern sehieksals- 
erfiillt. Zwar beginnt die tuber6se Sklerose in 91,96% der F/~lle vor dem 
20. Lebensjahr, die restliehen' 8% zeigen jedoeh erst sp/tter, also naeh 
dem Beginn des heiratsfS~higen Alters die ersten klinisehen Symptome.  
Viel wesentlicher ist der Einwand, dab ein Teil der Gesehwister klein 
verstorben ist, ein weiterer Tell noeh im Kindesalter sieh befindet. Diese 
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beiden Anteile sind nicht schicksalserftillt (ein Teil der kleinverstorbenen 
k6nnte iiberdies unerkannt krank gewesen sein). Unter den Gesehwistern 
der Probanden ] - -100 sind mit Sicherheit fiber 10 Jahre alt 36, also 
78,28%. Bis zum 10. Jahr sind 84,3% aller tuberSsen Sklerosen klinisch 
krank. Es wird also zwMfellos eine gewisse ErhShung der Prozentziffer 
naeh Aussehaltung dieser Fehlerquelle stattfinden. Immerhin mug der 
groBe Teil der als gesund bezeichneten Probandengeschwister als schick- 
salserfiillt gelten. 

Beriicksichtigt man diese Einw~tnde, so wird man also zweifellos zu 
einem erhebllch h6heren Prozentsatz kranker Naehkommen aus gesunden 
Ehen kommen. Selbst wenn sich aber der Prozentsatz verf/inffachen 
wiirde, ws erst der bei der Heterozygotenkreuzung eines recessiven 
Merkmals zu erwartende Prozentsatz yon 25 % lV[erkmalstr/~gern erreicht. 

Es ist nicht ausgeschlossen, dab auch nach Ausschaltung aller Fehler- 
quellen der Prozentsatz der lV[erkmalstr/~ger unter 25% liegen wird. 
Diesen recessiven Ausfall wird man zwanglos mit der Annahme erklgren, 
dab ein Teil der Merkmalstrgger nicht lebensf~hig ist und w/~hrend der 
Schwangerschaft abortiert. Leider sind Angaben tiber die H~ufigkeit 
yon Aborten bei Ehen yon tuber6sen Sklerosen zwar - -  vor allem bei 
den stark belasteten Familien - -  vorhanden, aber zu einem Vergleich 
mit der Aborth~tufigkeit in gesunden Familien reichen die Unterlagen 
nicht aus. Dazu bedtirfte es einer besonderen Untersuehung. 

Wir fassen also zusammen: Das Vo~wiegen von Probanden mit ge- 
8unden Eltern im Gesamtmaterial spricht da/i~r, da/3 diese Probanden yon 
heterozygoten gesunden Eltern abstammen. Die tuber6se Slclerose ist, nach 
diesen Probanden zu urteilen, ein recessives Mer]~mal. Der nach der Pro- 
bandenmethode berechnete Recessivenprozentsatz in den Nachlcommen- 
~cha/ten dieser Art Ehen liegt zwar mit mend 5% welt unter dem ]~r die 
Heterozygotenlcreuzung liegenden Zi]]er von 25 %, ist aber in/olge bestimmter 
Fehlerquellen zwei/ellos wesentlich zu Iclein. 

Wir wendan uns den Probanden zu, die ainan krankan Elter haben. 
Diese Ehen miissan, wenn es sich um ein dominantes Merkmal handelt, 
nach dam Schema DR • I~R verlaufen (die Paarungen DD • RR kSnnen 
varnachl~ssigt werden, da hom ozygote Merkmalstrs in der Gesamt- 
population at/~erordentlich seltan sain miissen). Warm es sieh um ain 
recessives Merkmal handelt, miissen die Ehen nach dem Schema DI~ 
• RR odar DD • RI~ beurteilt werden. Bei den Paarungen,DR • RI~ 
(dominant) und DR • 1%1% (recessiv) ist unter den Probandengeschwistarn 
bei Anwandung der Probandenmethode ein Prozentsatz an Merkmals- 
tr~gern yon 50 % auf ebensoviel gesunde Geschwister zu erwarten. Man 
kann also bei dar Durchrechnung der Nacbkommenschaft dieser Ehen 
nicht entscheiden, ob ein Merkmat dominant oder recessiv ist. Wir 
haben auch fiir diese Paarungan drei Tabellen angalegt (4a--c):  In der 
ersten Tabelle haben wir die Probanden varwertet, die einen kranken 
Elter haban (Fall 201 f.). Die zweite Tabelle ist dureh die Aufstellung 
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yon ,,Wahlprobanden" gewonnen, wie wir das bereits gesehildert haben. 
Sehlieglieh haben wir noeh die beiden Tabellen in einer einzigen zusammen- 
gefal3t und die Gesehwisterbelastung aller Fglle yon tuber6ser Sklerose, 
die einen kranken Elter haben, naeh der Probandenmethode bereehnet. 
Die drei Ziffern stimmen fast genau iiberein: 40%, 42,85% und 41,46%. 
Aueh diese Ziffer ist insofern eine Mindestziffer, als nicht aJle Gssehwister 
sehieksalserfiillt sind. Auf der anderen Seite besteht - -  bei Dominanz 
des Leidens - -  die M6glichkeit, dab der eine oder andere Elter homozygot 
ist und die aus dieser Ehe zu erwartende Belastungsziffer yon 100% 
die Gesamtziffer f/~lsehlieh erhSht. Unter Beriicksiehtigung dieser Ein- 
wendungen stimmt die gefundene Prozentziffer von fund 40% mit der 
erwarteten yon 50% sehr gut iiberein. 

Gerade die sehwer belasteten Familien von tuber6ser Sklerose sind 
seit langem der Anlal~ gewesen, dal? die Untersueher die Meinung ge- 
/~uBert haben, die tuber6se Sklerose miisse ein domin.antes Leiden sein, 
sie k6nne nieht reeessiv sein. Zwar betr/~gt die Krankenziffer der Naeh- 
kommensehaft bei Dominanz wie bei Reeessivit/tt 50%. Nimmt man 
aber Reeessivit~t des Leidens an, so ist eine weitere Annahme notwendig, 
dab n/~mlieh die - -  gesunden - -  Ehepartner der kranken Probanden- 
eltern heterozygot sind. Sind sie das nieht, dann wiirden die Ehen dam 
Schema D D •  entspreehen und alle Kinder miiBten gesund sein. 
Hier liegt - -  so sehr die Ziffern der Heterozygotenkreuzung sieh nur 
mit der Annahme yon Reeessivit/tt vertragen - -  eine erhebliehe Sehwie- 
rigkeit. ]3ei der Sehizophrenie hat man sie mit dem Hinweis zu beseitigen 
versueht, dab die Sehizophrenen in einen ungiinstigen tteiratskreis 
geraten und dab sie infolgedessen auf phgnotypiseh gesunde Hetero- 
zygoten stoBen, dab vielleicht gar ihrs sehizophrene Eigenart sie wieder 
mit sehizophren belasteten Familien zusammenfiihrt. Diese Annahme 
ist bei der Sehizophrenie ungezwungen, weft man bei ihr mit einer Hetero- 
zygotendurehseuehung der Gesamtbev61kerung yon etwa 16% reehnen 
muB. Bsi der tuber6sen Sklerose ist diese Uberlegung nieht anwendbar. 
DaB aueh die tuber6s Slderosekranken mit Vorliebe in kranksinnige 
Famiiien hineinheiraten warden, kann zwar nieht wnnder nehmen. Man 
wird aueh gem glauben, dab sis mit Vorliebe wieder Sehwaehsinnige 
heiraten werden. Unsere Tabellen zeigen deutlieh, dab Geistesst6rungen 
mannigfaeher Art in der Verwandtsehaft dieser Kranken vorkommen. 
DaB sie aber gerade wieder in Erbkreise hineingsratsn, die mit tuberSser 
Sklerose belastet sind, ist ganz unwahrseheinlieh, denn erbbiologiseh 
hat die tuberSse Sklerose mit der eehten Oligophrenie sieher gar niehts 
zu tun. I~berdies ist die tuberSse Sklerose ein so seltenes Leiden, dab 
die Zatxl der I-Ieterozygoten, die gewiB vielfaeh gr6Ber ist als die Zahl der 
homozygoten 1Vferkmalstr/~ger, gemessen an der Zahl der Gesamtbev61ke- 
rung immer noeh so minimal bleibt, dab mit einer M6gliehkeit der tIetero- 
zygotenheirat fiir tuber6se Sklerosekranke so gut wie gar nieht gereehnet 
werdsn kann. Es scheint also, dab die Zi/[ern der ,,Riiclckreuzung" 
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ebenso eindeutig /iir Dominanz des Leidens sprechen wie die Zi//ern der 
Heterozygotenl~reuzung /is Recessivit~it. 

Folgende ~berlegung erseheint notwendig: Es ist immer mi•lich, 
einen Erbgang an Hand  yon Berechnungen zu konstituieren, ohne damit  
eine Vorstellung fiber die Wirkungsweise des betreffenden Gens zu ver- 
binden. Die GrundstSrung der tuberSsen Sklerose wird als eine Hem- 
mungsmiBbildung angesehen: ~Neuroblasten, die normalerweise in die 
Rinde gelangen sol]ten, ermangeln der hierzu nStigen ,Wanderungs-  
energie" und bleiben liegen, entwickeln sich dort zu den pathognomoni- 
schen Knoten der tuberSsen Sklerose. /)ieser Mange] an Wachstums- 
energie wfirde, genotypisch betrachtet ,  einer Verlustmutation ent- 
spreehen. Die Verlustmutationen sind aber in der Regel - -  keineswegs 
immer - -  recessiv. 

Wir kSnnen den Widerspruch in den Kreuzungsergebnissen der 
beiden Ph~notypen nicht kl~ren, sondern nur Vermutungen anstellen, 
wie er unter  Umsti~nden sich einmal wird aufl5sen lassen. Die Autoren, 
die fiir die Annahme einer Dominanz des Leidens eingetreten sind, haben 
weniger die oben angestellten Uberlegungen zur Grundlage ihrer Auf- 
fassung gemacht,  als vielmehr die stark belasteten Familien. Sic haben 
dabei fibersehen, dal~ diese Familien eine ganz einseitige Auslese dar- 
stellen, dal3 sie quant i ta t iv  zurficktreten gegeniiber der fibergrol3en 
Mehrzahl der Fi~lle mit  gesunden Eltern. Die Autoren, die Recessiviti~t 
angenommen haben, haben die schwere Belastung der Familien yon 
Berg, Furl, Ku/s, Borremann, Bastianse usw. nicht berficksichtigt. Die 
Bedenken, die der Annahme einer unvollkommenen Dominanz ent- 
gegenstehen, werden noch zur Sprache kommen. Einige Er5rterungen 
zum Erbgang sind n5tig, die allerdings hinsichtlich der Frage Dominanz 
oder Recessivit~t nicht weiterfiihren. 

Zun~ehst stellen die Fi~lle yon tuberSser Sklerose, die Kinder haben, 
das sind aber die Probanden, aus deren Geschwisterschaften die Prozent- 
ziffer yon 40% Kranker  errechnet wurde, in bezug auf diesen kranken 
Elter eine einseitige Auslese dar. Nur etwa 40% aller tuber5sen Skle- 
rosen erreichen ein heiratsf~higes Alter yon 20 Jahren, yon diesen lebt 
wieder nur ein Bruchteil so lange, dal3 er zur I-Ieirat kommt  und Kinder 
hat. In  jedem Fall sind also diese kranken Eltern eine Auswahl nach 
Gutartigkeit  des Leidens und wohl auch nach Gutartigkeit  des Verlaufes. 
Das geht schon aus unseren Tabellen hervor : Die Kombinat ion E - - S - - H  
haben nur 2 kranke Eltern, 9 Eltern sind reine Hautf~lle, 3 haben 
nur Organtumoren, 6 sind nur epileptisch, 3 Fi~lle haben 2 Symptome 
der tuberSsen Sklerose (S ~- E, H -~ S); E -~ H + A hat  1 Fall. Man 
kSnnte also, wenn man an der Recessivit~t des Leidens festhalten will, 
einmal annehmen, dal~ es sich bei diesen kranken Eltern um Hetero- 
zygoten gehandelt hat,  bei denen die dominante Merkmalsfreiheit nieht 
durchsehl~gt, die Dominanz also unvollkommen ist. Es ergibt sich 
aber ohne weiteres, dal3 dann die Gesehwisterbelastung der Naehkommen 
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25 start  50% betragen wfirde, b z w . -  da die meisten Ehepartner  homo- 
zygot gesund sein werden - -  viel weniger als 25%. 

Die Annahme von Dominanz mit  der Hypothese zu retten, dab die 
Heterozygoten im allgemeinen gesund bleiben, also wiederum mit  der 
Annahme einer unvollkommenen Dominanz, seheitert gleiehfMls. Zwar 
wgren aus den Krenzungen gesunder Heterozygoten 25 % kranke Domi- 
nant-Homozygote,  50% gesunde tIeterozygote nnd 25% gesunde I~e- 
eessiv-ttomozygote zu erwarten. Die Belastungsziffer yon 25% wird 
also genau so verwirklieht wie bei I~eeessivitgt. Die Sehwierigkeit ent- 
steht dann aber bei den Ehen Kranker  mit  Gesunden: Nimmt  man an, 
dab die kranken Eltern ihrer Auslese wegen heterozygot sind (im Gegen- 
satz zum Gros der gesunden Heterozygoten), so mtiBten alle Naeh- 
kommen, die 50% DR wie die 50% Rt~ bei Dominanz gesund sein. 
Nimmt  man an, dab die kranken Eltern homozygot sind, so mtiBten alle 
Ngehkommen DR, also ebenfalls gesund sein. 

Vielleieht ftihrt eine andere Uberlegung, die wieder zurfiekgreift auf 
den ,,entwieklungsmeehanisehen Sinn" genotypiseher Formeln, welter. 
Es ist doeh auBerordentlieh auffallend, dag die Gesehwisterbelastung 
bei den Naehkommensehaften der Heterozygotenkreuzungen so weir 
hinter dem theoretiseh zu erwartenden Wert  yon 25% zurfiekbleibt, 
ws die Belastung bei den Naehkommen aus Ehen eines Kranken  
mit  einem Gesunden der Idealproporti/)n yon 50% ann/~hernd gleieh- 
kommt.  Das kann nieht daran liegen, dab die Gesehwistersehaften der 
Probanden 200 f. und der Probanden P~, fl zu einem gr6geren Prozent- 
satz sehieksalserftillt sind als die Gesehwistersehaften der t teterozygoten- 
kreuzungen. Das durehsehnittliehe Alter der Gesehwistersehaften weicht 
nieht sehr erheblieh voneinander ab. Beriieksiehtigt man die Fehler- 
quellen der Bereehnung: die feh|ende Schieks~lserfiilltheit eines Teiles 
der Naehkommen, die kliniseh unerkannten Kleinverstorbenen, die 
anderen Niehtdiagnostizierten und die ?r dab Aborte unter 
Umst/~nden prospektive tuberSse Sklerosen sind, so erseheint es viel 
merkwiirdiger, dal] die Mendel-Proportion bei den t~iiekkreuznngen 
ann/~hernd sich mit  der Erwartung deckt, als dab bei der Heterozygoten- 
kreuzung der gefundene Weft  so weit hinter der Erwartung zuriiekbleibt. 
Zum Teil mag das freilieh daran liegen, dab die sehwer belasteten Familien 
sehr viel ausfiihrlieher, genauer und zuverl/~ssiger durehforseht And im 
Durehsehnitt  Ms die mehr sporadisehen F~lle mit  geringer Belastung. 
Man erinnere sieh nut  der F/~lle, bei denen sieh die tuber6se Sklerose 
Mlein in Netzhaut tumoren guBert. Bestehen bleibt in jedem Fall die 
Gegens~tzliehkeit zwisehen den t teterozygotenkreuzungen nnd den 
l~iiekkrenzungen, sie ist so bei kaum einem anderen mensehliehen Merk- 
real, bei keinem anderen Erbleiden bekannt.  Man wird fast an die Ver- 
h~ltnisse beim Albinismus erinnert, bei dem es aller Wahrscheinliehkeit 
naeh eine recessive Form und eine - -  seltene - -  dominante Form gibt, 
die genotypiseh ganz versehieden fundiert sind. 
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Es ware  bei  dieser Sachlage folgendes d e n k b a r :  N i m m t  m a n  an,  
d a ]  die Krankenz i f fe r  in den  N a c h k o m m e n s c h a f t e n  k r a nke r  E l t e rn  
wesent l ich zu niedr ig  ist ,  so wiirde eine K 0 r r e k t u r  un t e r  Ums t~nden  
dazu  fi ihren, dal~ aus Ehen  tuberSser  Sk l e ro sen  m i t  Gesunden vor-  
wiegend K r a n k e  hervorgehen.  Die  Game ten  R (bei A n n a h m e  recessiven 
Erbgangs)  der  gesunden He te rozygo ten  un te rsche iden  sieh yon  den  
gleichen G a m e t e n  k r anke r  E l t e rn  dureh  ihr  som~tisehes ,,Milieu". Es 
wi~re vors te l lbar ,  dal] sich dieses somat ische  Milieu r i iekl~ufig auf  die 
Keimzel len  auswi rk t  und  infolgedessen diese Zygo ten  D R  anderes  als 
die Zygo ten  DR,  die aus den  Paa rungen  gesunder  He t e rozygo ten  hervor-  
gehen, ph~notyp i sch  k r a n k  sind. 

Zusammenjassung der Arbeit. 

1. Dars te l lung  des k l in ischen Bildes  der  tuberSsen  Sklerose an  H a n d  
des gesamten  Schr i f t tums  un te r  besonderer  Ber i icks icht igung des zeit-  
l ichen Ablaufes  und  der  Beziehungen zwischen kl in ischen Ersehe inungen  
und  Ver lauf  des Leidens.  

2. Un te r suchung  des Erbganges  auf  Grund  al ler  e r re ichbaren  Fi~lle 
des Schr i f t tums.  

Ergebnisse. 

a) Die f iberwiegende Mehrzahl  der  P r o b a n d e n  s t a m m t  aus Ehen  
Gesunder ;  die tuberSse Sklerose is t  deshalb  wahrscheinl ich  ein recessives 
Leiden.  

b) Die schwere Geschwis te rbe las tung  der  P r o b a n d e n  mit~ e inem 
k r anken  E l t e r  scheint  mi t  Recessivit~it des Leidens  n ich t  vere inbar .  

c) Die Gegens~tzl ichkei t  des Erbganges  in  den beiden Paa rungs -  
t y p e n  (a und  b) is t  vorers t  n i ch t  befr iedigend aufzulSsen. Das Bes tehen  
einer  cy top lasmat i sehen  Vererbung wiirde den  Wide r sp ruch  kl~ren,  
is t  aber  durehaus  hypo the t i seh .  
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