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Uber ein Geschwisterpaar mit einer eigenartigen friihkindlichen
Hirnerkrankung nebst Mikroeephalie und iiber seine Sippe.

Von
F. Laubenthal und J. Hallerverden.

Mit 20 Textabbildungen und einem Stammbaum.

( Eingegangen am 7. Mai 1940.)

A. Klinisch-erbbiologischer Teil .
Von F. Laubenthal.

Das Rheinische Provinzial-Institut fiir psychiatrisch-neurologische
Erbforschung, Bonn, wurde durch Frau Medizinalrat Dr. Joresin S. auf die
im folgenden beschriebenen Fille einer seltenen, bei beiden Kindern gleich-
formigen Geschwistererkrankung gelegentlich des Todes des &lteren
Kindes aufmerksam gemacht. Die Sektion der inneren Organe dieses
Kindes hatte keine makroskopisch erkennbaren krankhaften Befunde
ergeben, auBer einer allgemeinen Atrophie; das Gehirn konnte Herrn Prof.
Hallervorden iibersandt werden, der im 2. Teil iiber seine anatomischen
Befunde berichtet. Das jiingere Kind konnte klinisch beobachtet werden.
Die Seltenheit der Erkrankung gab Veranlassung zu einer eingehenden
Erforschung der Sippe, deren erreichbare Mitglieder zum Teil in ihren
Wohnungen, zum Teil in den zustindigen Gesundheitsimtern sowohl
einer Allgemeinuntersuchung als auch inbesondere einer mneurologisch-
psychiatrischen Uberpriifung unterzogen wurden. Von den insgesamt
161 lebenden Sippenmitgliedern konnten 56 nahe Blutsverwandte genauer
untersucht werden; iiber die {ibrigen Verwandten lieBen sich bei der
durchweg in hohem Grade vorhandenen Einsicht der Sippenangehérigen
im allgemeinen recht brauchbare Angaben erzielen, wenn auch selbstver-
standlich dabei nicht die Genauigkeit der Krgebnisse erzielt werden
konnte, die bei drztlicher Untersuchung zu erwarten gewesen wiire. Wich-
tig ist, daB nicht nur die Eltern der Kinder untersucht werden konnten,
sondern. auch bei deren Geschwistern, der Vetternschaft der Kinder, den
GroBeltern der Probanden und auch bei deren Geschwistern in iiber
80% der Lebenden ein korperlicher und psychiatrischer Befund angelegt

1 Die Untersuchungen wurden ermdglicht durch die Unterstittzung der Gesell-
schaft der Freunde und Férderer der Rheinischen Friedrich Wilhelm-Universitat
Bonn, der hier aufrichtig gedankt sei.



Uber einGeschwisterpaar mit einer eigenartigen friihkindlichen Hirnerkrankung. 713

werden konnte, wihrend in der Vetternschaft der Eltern und GroBeltern
und deren Nachkommen Liicken bleiben muBten; diese konnten uns
aber nicht veranlassen, auf die Wiedergabe der auch in diesen Sippen-
bereichen festgestellten Befunde zu verzichten, da in solch seltenen, in
threr Krankheitsstruktur aufklirungsbediirftigen Fallen jeder eventuelle
Hinweis erbbiologischer Art willkommen geheien werden muB, auch
wenn er durch den entfernten Grad der Verwandtschaft solcher Sippen-
mitglieder an Beweiskraft im Einzelfalle erheblich einbiilt. — Zunichst
nun die Mitteilung der Befunde, die nur das Wesentliche unserer Unter-
suchungsergebnisse enthalten kénnen.

Probanden:

Fall 1. Gertrud K., geboren 11. 7. 32. Geburt in Gesichtslage. Geburtsgewicht
6 Pfund; bei der Geburt trotz angeblich normaler Schwangerschaftsdauer noch
erhebliche Behaarung des Riickens, die in den ersten 4 Wochen verschwand. Sonst
fiel an dem unauffillig entwickelten Kinde weder den Arzten noch den Eltern etwas
auf. Nur soll die Hebamme damals bemerkt haben, da$ das Kind bei Lagerung auf
die linke Seite blau werde. Im Alter von 2—3 Monaten hiufige Nahrungsverweige-
rung; das Kind erbrach viel; die Entwicklung erlitt einen Stillstand. Im Alter von
3—4 Monaten drztliche Konsultation; angeblich wurde eine »Driisenstorung* fest-
gestellt; es wurde Elithyran verordnet. Im Alter von 4—5 Monaten fiel auf, daB
der Kopf des Kindes ungew¢hnlich klein blieb bzw. war. Um diese Zeit auch zweimal
»Krampfe*: das Kind schrie — unter maximaler Korperstreckung — auf, wurde
im Gesicht blau, die Mutter riittelte es und dann war es wieder bei Besinnung, —
Die Nahrungsaufnahme wurde immer schlechter; fast bei jeder Mahlzeit Erbrechen.
Im Alter von 5Monaten Gewicht von etwa 11-—13 Pfund. Dieses Gewicht von
13 Pfund hat das Kind bis zu seinem am 11.5. 38 erfolgten Tode nie iiberschritten.
Das Kind lernte anfinglich noch sich aufzurichten, erlernte aber nie das Sitzen.
Es erkannte damals seine Eltern sowohl an der Stimme als auch am Aussehen.
Im Alter von etwa 3—35 Monaten fiel den Eltern auf, daB in den unteren GliedmaBen
sich eine (teifigkeit entwickelte, wihrend vorher alle GliedmaBen locker beweglich
waren. Diese Steifigkeit der Beine nahm ganz allmihlich zu; im Alter von etwa
1 Jahr war es noch méglich, das Kind abzuhalten; dann aber wurde die Steifigkeit
der Beine so stark, daBl auch dies nicht mehr méglich war. Die Beine gerieten in
eine Beugekontrakturstellung derart, daB im Kniegelenk etwa ein Winkel von
60° gebildet wurde. An den Fiien soll das Kind auBerordentlich empfindlich ge-
wesen sein. Etwas spiter entwickelte sich auch eine Versteifung an den oberen
Extremitaten, und zwar zunichst so, daBl das Kind die Arme nicht mehr nach
riickwirts bewegen konnte und dann auch die Ellbogengelenke in eine Beuge-
kontraktur gerieten. Die Hande blieben jedoch frei beweglich; es konnte mit dem
Rasselchen spielen. Um die gleiche Zeit etwa entwickelte sich allmahlich eine MiB-
formung des Thorax, der zunehmend spitzer wurde. Eifrig durchgefithrte gymna-
stische Ubungen blieben nutzlos. — FontanellenschluB im Alter von etwa S—9 Mo-
naten, seitdem Kopf nicht mehr gewachsen. Um die Zeit des Auftretens der son-
stigen Versteifungen fiel auch auf, daB der Kopf des Kindes immer stirker nach hinten
in den Nacken gezogen wurde; ,,er bohrte sich ins Kissen®, Im Alter von etwa 1 bis
1Y/, Jahren erlernte das Kind einige sprachliche AuBerungen wie da, da, ma, ma
u. &.; es ,,kauderwelschte. Diesen geringen Sprachschatz verlor das Kind, dessen
muskulére Versteifung immer gréBere Fortschritte machte, im 3. Lebensjahr vollig,
Abb. 1 zeigt das Kind im 3. Lebensjahr. — Erster Zahn mit etwa 1 Jahr: bis zum
2. Lebensjahr waren alle Zahne des Milchgebisses sichtbar. Im Alter von 21/, Jahren
Blutungen an den Zéahnen. — Im Alter von 8/, Jahren traten bei dem Kind einmal

47*
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5 Stunden lang anhaltende ,, Lackkrimpfe‘ auf, in denen das Kind standig ,,kicherte®,
wobei ibhm die Trinen in den Augen standen. Solche Zustinde wiederholten sich
in diesem Lebensabschnitt 6fters. Im Alter von 41/, Jahren etwa erblindefe das Kind,

Abb, 1. Reproduktion einer Photographie der Gertrud K. aus dem 3. Lebensjahr.
Mikrocephalie. Prognathie.

dessen Pupillen bereits im Alter von 1 Jahr ,,kleiner zn werden und sich zu triilben®
begannen, allmahlich; um die gleiche Zeit etwa machte sich auch eine Hdorstorung
bemerkbar, die allmahlich so weit fithrte, daB das Kind auf akustische Reize nicht
mehrreagierte. Als das Kind im Alter
von 5 Jahren im Stddtischen Gesund-
heitsamt Saarbriicken (Frau Medizinal-
rat Dr. Jores) untersucht wurde, ergab
sich folgender Befund: das Kind wiegt
nur 10 Pfund. Kopfumfang 37 cm. Im
Verhaltnis zum Hirnschiadel groBerer
Gesichtsschidel. GroBter Langsdurch-
Abb. 2. messer des Kopfes: 12,5 cm, bitempo-
raler Durchmesser 8 cm, biparietaler
Durchmesser 10 cm, Durchmesser an
den Jochbeinen 7,5 cm. Kyphose der
Wirbelsaule. Thorax seitlich stark ab-
geflacht; Kopf mit Nackensteifigkeit
dorsal flektiert. Spasmen der Glied-
maBen bzw. der Beine. PSR. und
ASR. nur schwer auslésbar. Babinski
Abb. 2 und 3. Gertrud % im beginnenden negativ. WaR. nega’?iv. Hornhaut
6. Lebonsjahr; extreme Atrophie; Spitzbrust,  beider Augen stairk ge}‘,rubt, am rechten
Kontrakturstellung der Extremitaten. Ange bedeckt die Tritbung die Pupille
Opistotonushaltung des Kopfes. ganz. Das Kind spricht nicht, versteht

nicht, sieht nicht, kennt die Eltern

nicht mehr wie frither und lacht seit 3/, Jahren nicht mehr. Diagnose: Mikro-
cephalie mit hydrocephalen Symptomen. — Die von Frau Medizinalrat Dr. Jores
zur Verfiigung gestellten Abbildungen (2 und 3) zeigen das Kind zum Zeitpunkt
dieser Untersuchung. — In der letzten Zeib des Lebens kam es bei dem Kinde
dann noch zu einer volligen Versteifung der stets schleimig belegten Zunge, das

Abb. 3
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Essen blieb dem Kinde im Munde stecken; schlieBlich konnte es den Mund auch
nicht mehr richtig 6ffnen, der Schluckakt versagte ganz. Am 11. 5. 1938, im Alter
von 5 Jahren und 10 Monaten Exitus. Die Sektion ergab an den inneren Organen
makroskopisch -auBer der allgemeinen Atrophie keinen krankhaften Befund, das
Gehirn wurde in Formalin gelegt und Herrn Prof. Hallervorden ubersandt, auf dessen
Ausfihrungen verwiesen werden kann.

Nachdem aus drztlicher Indikation wegen eines Schwichezustandes der Mutter,
die das Kind in auBerordentlich aufopfernder Weise gepflegt hat, eine weitere
Graviditat unterbrochen worden war, wurde am 16. 7. 36 das Kind Kurt K. geboren.
Vor seiner Zeugung hatten die Eltern drztlichen Rat eingeholt, ob es sich bei der
Erkrankung dés Kindes Gertrud K., um ein Erbleiden handle oder nicht; es wurde
ihnen der Rat nach weiteren Kindern gegeben.

Fall 2. Kurt K., geboren 16. 7. 36. Normaler Partus. Die Eltern, die in Sorge
das Kind genau betrachteten, die Hebamme und ebenso ein in den ersten Monaten
konsultierter Kinderarzt konnten bei dem
normal entwickelten Kinde nichts Abnormes
feststellen. Kopfumfang beider Geburt 35 em.
Esfiel eine Behaarung iiber der Lendengegend
auf, die bald verschwand. Die Beweglichkeit
des Kindes war ganz ungestért. Im Alter von
3—4 Monaten setzte dann ein Prozef3 ein, der
in den Einzelheiten dem Verlauf bei dem Kinde
Gertrud K.  auferordentlich dhnlich war.
Wiederum Beginn mit Nahrungsverweige-
rung; HErbrechen. Dann wurden die Beine
steif, sie ,Jegten sich iibereinander. Die
Beweglichkeit der Fiile blieb besser als die
der Ober- und Unterschenkel und blieb auch
besser als bei der Schwester. Wiederum gym-
nastische Ubungen erfolglos. Das Kind er-
lernte es noch, sich aufzurichten, konnte aber
nie sitzen, weil es immer wieder zuriick fiel.
Allméhlich stellte sich auch beiihm — etwa,  Abb.4. Kurt K. zu Ende des 2. Lebens-
im Alter von 4—5 Monaten — die Opistho- jahres. Mikrocephalie. Prognathie.
tonushaltung des Kopfes ein. Das Kind nahm
im Wachstum nicht mehr zu; desgleichen Gewichtsstillstand, nachdem das Kind im
1. Lebensjahr ein Gewicht von 14 Pfund erreicht hatte. An den oberen Extremi-
titen stellte sich gleichfalls eine Steifigkeit ein, von der die Hinde — wie auch
bei der Schwester — verschont blieben. Im Alter von 5 Monaten stellten sich einige
»Kutterlaute ein, es lernte etwas ,,babbeln®, darin aber spater kein Fortschritt
mehr. Nie Krampfe. — Als das Kind im Alter von 13 Monaten durch das Stadtische
Gesundheitsamt Saarbriicken untersucht wurde, ergab sich folgender Befund (Frau
Medizinalrat Dr. Jores): Gewicht 6,5 kg. Schidelumfang 38,5 cm. Rigiditit der
GliedmafBen. Beine leicht spastisch, lassen sich nicht vollig strecken. Kopf etwas
retroflektiert, leichte Nackensteifigkeit. PSR. und ASR. kaum auslosbar; das
Kind kann nicht sitzen, ist unrein, lacht, erkennt die Mutter.

Am 7. 6. 38 kam das Kind in unsere klinische Beobachtung. Befund: Koérper-
lange: etwa 73 cm. Gewicht: 6,5 kg. Horizontaler Schadelumfang: 39 cm. Biparie-
taler Durchmesser: 10,5 em. GroBter Lingsdurchmesser: 12,6 em. Gesichtshoéhe:
8,2 cm. Breitester Gesichtsdurchmesser: 9 cm. Niedrige Stirn (Glabella-Haar-
ansatz: 2,6 om). Im Verhiltnis zum Kopf auffallend grofie Ohren (Ohrhéhe 4,8 cm,
Ohrbreite 3,3 cm). Der Gesichtsschidel ladet wesentlich breiter aus als die merk-
wiirdig eingezogenen Temporalgegenden. Beziiglich der Kopfform s. Abb. 4.
Gaumen auffallend hoch und breit. Prognathie des Oberkiefers (Unterkiefer etwa
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1,5 cm zuriickliegend). Kopfbehaarung unauffillig. Vordere Schneidezihne ganz
entwickelt, Gibrige Zihne simtlich durchgebrochen, aber noch nicht stirker ent-
wickelt.

Der Kopf wird stets in den Nacken gezogen gehalten (s. Abb. 5). Im iibrigen
fallt bei Priiffung der Augenbewegungen auf, daB das Kind dabei auffallend rasch

Abb, 5. Kurt K. Atrophie, Kontrakturstellung der Extremitéiten Opistotonushaltung
des Kopfes,

mit Kopfbewegungen einsetzt, obwohl eine geringe Blickbewegung geniigt hitte,
das Blickziel zu erfassen (Stellreflex). Es laBt sich aber feststellen, daff die Bulbi
die Endstellungen iiberall erreichen kénnen. — Links besteht eine Opticusatrophie,
rechts der Befund eines Netzhautglioms (Universitéts-Augenklinik Bonn). Die

Abb. 6, Kurt K. Stellung der Extremitéaten. Spitzbrust.

Zunge wird unauffallig bewegt, der Mund stets leicht gedffnet gehalten. Storungen
der Facialisinnervation sind nicht nachweisbar. ' Sprachlich werden nur einige
da-da-Laute beobachtet. Das Kind folgt akustischen Reizen richtig durch Kopf-
drehung. Die Wirbelsdule zeigt im oberen Brustteil eine deutliche Kyphose. Die
Brust zeigt eine betrichtliche Deformierung. Sie ist — wie bei der Schwester —
auffallend spitz, das Brustbein springt hoch vor (s. Abb. 5). Beide Kniegelenke
sind unverhiltnismaBig breit entwickelt, ihr Umfang entspricht fast dem der Ober-
schenkelmitte (vgl. hierzu auch die Abbildung der Schwester, Abb. 3). Im Bereich
der oberen Extremititen besteht eine — proximal stirkere — Tonuserh6hung. Das
Kind macht Spielbewegungen mit den Handen, die aber auffallend ausfahrend sind
und gelegentlich eindeutig athetotischen Charakter haben. Bei Greifbewegungen der
rechten Hand zeigen sich Mitbewegungen links und umgekehrt. Die Bauchdecken-
muskulatur ist derb angespannt. Die Bauchdeckenreflexe sind nicht auszuldsen.



Uber einGeschwisterpaar mit einer eigenartigen frithkindlichen Hirnerkrankung. 717

‘WOUOIIYUNISA(] OAIFRIOTFOA 4 ‘BUWLIIG 29 ‘UUISYIBMYIG Myog QIUoIqdozIyos Yo
‘orqyBdOYOASI SJ ‘(IMeIRIed W) STM[eU IO, FI ‘UoyedsPIT OPIO[OSUO /7 ‘SUNIWNINIBSUURIN ¥ ‘USPR[UNH H ‘gnj-UdeIpond J
‘SUNIQ)S OUMNOPUS 7 ‘S00qRI( O[IUSAN{ [3(7 °‘S93eqRL( ¥ ‘Uorssordo( sueSopul (7 :Ue UoIeZ Usjloflopuosayq *UOPIOMOS JuuBIeq I9PO 3{[01503
-1807 UWOOUIOPUOSSeH OUIGN O ‘UAYI09808 PUPUR[I S[V (©) ‘juusieq PULSNULS JYOMU Joqe ‘}[e1)IULIe JYOIu UeeyIdpuocseqg [ ‘pueqold @

@7 @ 904 s \x@
WS U608 BOPL0E908 SOPNE SO2T0F AOEO0E BELORL 461961 965 461 120 08 ERLBLOIY IR Lz o

doooop0edo  0540e000 0666 28 &0 e

5 g@a&.m@ } 5

1L 941544 421 2L 28 120 LU 694 B9[S0 95059 1Y £9) 294 L9 031 68 854451 951 55 151 851 T34 151 (S0 04 800 L4t K4 S0 HALE3) Bl ok O 661 864 461 961 SBY 1% 661 28 151 D61 621 831421 950 S8 10U 624 T2 1L 02 6.8k L SULSH M B T OBl 80 LY SOL WY EOL Z0) 100001 66 B L6 95 SE

$00005005880080000005080580000011550,00080 EE540,0,00056 &l Gobed man O NTNO0R0 8e00a0 8000000

<X DAAZZIREISOR SIS
S,
= T 2=

o L2173

O 53

5 7 7 (05K VAR A ’ [ w8 Py 7
" T 05 6989 (8985948 6928 I 08 6L 8L UL S % H KU 69 89 L9 39 S9-05 6% 84 L4 % G #h £ & M O 6F 8F LE 96 SE BE 66 28 IE 0F 62 87 L 927 7 £7 7 07 68U H

7 5
% 52 42 2 2 #Z
L5388 £90R00000%000000  B% A ££5. h009000080RAN6505400RRSTT0RRRNN
fe s

.W.Wq\/%\ %\\/N\ I3 >
5 o & o &

s 5
5 9 5 8 8 L L

£

L
Lq

b 5,
3

®
%
=

L

o
%
[




718. F. Laubenthal und J. Hallervorden:

Die unteren Extremititen sind im Hiiftgelenk an den Leib adduziert und bilden mit
diesem einen Winkel von etwa 90%. Im Kniegelenk besteht gleichfalls eine Beuge-
stellung (s. Abb. 6). Eine Streckstellung der Beine wird nie beobachtet. Im linken
Bein besteht eine noch stirkere Tonusvermehrung als im rechten. Im rechten Bein
1aBt sich gelegentlich Entspannung erzielen, jedoch zeigt sich dabei ein immer
wieder einschieBender Rigor. Es besteht beiderseits ein deutlicher Adduktoren-
spasmus, der bei der Schwester in diesem Lebensabschnitt noch wesentlich starker
gewesen sein soll. Bei passiven Bewegungen der rechten unteren Extremitiat werden
links gleichsinnige Mitbewegungen im Hiftgelenk beobachtet und umgekehrt,
Patellar- und Achillessehnenreflexe beiderseits nicht auslésbar. Babinski, Oppen-
heim, Gordon, Rossolimo, Mendel-Bechterew: beiderseits &. Auf sensible Reize
reagiert das Kind allenthalben mit einem starken monotonen Weinen.

Das Kind reagiert auf optische und akustische Reize. Es erkennt seine Eltern,
kennt auch einige Spieldinge (z. B. die Kinderrassel, nach der es auch spontan
greift). Es meldet spontan Hunger kaum,
sondern wird regelmiBig gefiittert, wobei
es sehr haufig erbricht. Veridnderungen an
den inneren Organen sind klinisch nicht
festzustellen. Keine Hautverinderungen.
Die Schilddriise ist nicht eindeutig zu pal-
pieren. Rontgenologisch keine Skeletano-
malien nachweisbar (alle Skeletteile ge-
rontgt). Bogen der unteren LWS. noch
nicht geschlossen; am Schadel Néhte noch
offen, auffallend niedriges Stirnbereich, im
linken Scheitelbein auffallend breiter Di-
ploevenenkanal. Verkalkungen rontgeno-
logisch nicht nachweisbar (Dr. Baumann,
Chirurgische Klinik). Wa.R. negativ.

Erbbiologischer Befund (die angegebenen

Abb. 7. Ludwig X. Nummern verweisen auf die beigefiigte

Kritmmung beider Kleinfinger. Sippentafel) :

Vater. Ludwig K., 29 Jahre alt, Elek-
trotechniker (Nr.123). Vor einigen Jahren Herzneurose festgestellt, nennt sich
selbst ,,etwas nervos®.

Befund. Etwas asymmetrischer Schidel ohne wesentliche Formbesonderheiten.
Doppelter Haarwirbel (wie beim Vater des Ludwig K.). Schidelumfang 54 cm.

Feinschligiger Tremor der Hiande; sonst neurologisch o. B. Beide Kleinfinger
zeigen im Endglied eine starke Einwirtskriimmung (s. Abb. 7). Diastase zwischen
GroBizehe und 2. Zehe (s. Abb. 8). 2. Zehe und 3. Zehe beiderseits ziemlich weit-
hiutig verbunden (s. Abb. 8).. Rechts neben der Wirbelsdule rotbrauner, sich rauh
anfithlender, etwa erbsengrofler Naevus; an einer anderen Kérperstelle ein isoliertes
kleines Fibrom. Réntgenologisch am Schidel kein krankhafter Befund; insbeson-
dere auch keine Verkalkungen. Wa.R. negativ. Psychisch: intelligenter fleiBliger
Mann mit freundlichem und sehr interessiertem, zuvorkommendem Wesen, der
die Sippenuntersuchung in jeder Weise fordert.

Mutter. Elisabeth K., geborene P., 30 Jahre alt (Nr. 155). Nach der Geburt
der Gertrud K. im -(angeblich fieberhaften) Wochenbett voribergehend Zucker-
ausscheidung im Urin, War sonst nie wesentlich krank.

Befund. Leichte Strumz beiderseits ohne sichere thyreotoxische Zeichen. Die
Struma tritt zur Zeit der (regelmiBigen) Menses und bei Graviditit stirker auf.
Neurologisch o. B. Einige behaarte Naevi. Rontgenologisch Schadel o. B. Wa.R.
negativ. Psychisch: intelligente, fleiBige Frau ruhigen und gelassenen Tempera-
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ments, die sich fiir ihre kranken Kinder aufopfert und in stiller Resignation mehr als
ihre Pflicht tut.

Geschwister des Vaters.

120. 1. Im Alter von 16 Jahren an Lungenentziindung gestorben. War psy-
chisch und angeblich auch somatisch unauffallig.

121. 2. Frithgeburt. Starb an Krdmpfen.

122. 3. Magd. K., 32 Jahre alt. Rontgenschwester. Nicht untersucht. Magen-
operation durchgemacht, als sonst gesunder, tiichtiger und energischer Mensch
geschildert. Angeblich keine korperlichen Auffillig-
keiten, insbesondere keine Schadelanomalien, auch
keine Finger- oder FuBanomalien.

123. 4. Vater des Probanden, s. oben.

124. 5. Anneliese K., 18 Jahre alt, Stenotypistin.
Kraftig, athletischer Habitus, Sportsmédel. BeideGrof-
zehen in Verkiirzungsstellung, leichter Hohlfuf3, sonst
somatisch o. B. Psychisch: intellektuell o. B., lebhaft,
temperamentvoll.

Geschwister der Mutter und deren Kinder (Vettern
des Probanden):

155. 1. Mutter des Probanden.

156. 2. Luise R., geborene P., 28 Jahre alt,
Schlossersfrau. Nie wesentlich krank gewesen. —
Struma ohne thyreotoxische Symptome. Kleine Pig-
mentnaevi in der ganzen Haut verstreut. Neuro-
logisch o. B. Intelligente, fleiBige, aufgeschlossene
Frau.

Aus ihrer Ehe mit dem gesunden R. stammt
1 Kind:

194. Otto R., 3 Jahre alt. Frisches, gesundes, in-
tellektuell unauffalliges Kind, Weit ausladende Parie-
talia, etwas spitze Stirn. Naevus an der GesiBgegend,
unterhalb des rechten Auges stdrker behaarter Pig-
mentnaevus (wie beim Vater). g&b. }_?- g‘“‘?iWig K]-).(V?ter

157. 3. Anna H., geb. P., 27 Jahre alt. War bis- der Lr?m%n anz):ahe‘ 1avsvgit_a
lang im wesentlichen gesund. Nach der EheschlieBung  gehende hautigeVerbindung
und Grawviditit Gewichiszunahme wm 60 Pfund (1), der 2. und 3. Zehe.
Struma. Pedes plani. Neurologisch o.B. Am linken
Oberarm grofer, behaarter Pigmentnaevus. Intelligente Bickersfrau, in der Ehe
tithrender Teil. Aus ihrer Ehe mit H. stammt ein Kind:

195. Wolfgang H., 2 Jahre alt. Schwichliches Kind, das kiirzlich eine Perito-
nitis durchgemacht hat. Seitdem nichtliche Angstzustinde. Intellektuell normal
entwickelt. Naevus am Riicken. Neurologisch o. B.

158. 4. Angeblich normal entwickelte Totgeburt.

Vetternschaft des Vaters und deren Kinder (viterlicherseits).

96—97. Geschwister W. Besonderheiten (auch bei den Kindern von 96) nicht
eruierbar.

98—101. Geschwister H. Samtlich sehr intelligent. Somatische Besonderheiten
nicht- bekannt.

102. Hedwig L., geb. 8., 29 Jahre alt. Asthenischor Habitus. ZTeleangickiasien
in der Umgebung der Nase. Schnurrbartbehaarung. Sehr lebhafte Reflextitighkeit,
Tremor der vorgestreckten Hinde. Stark vermehrie vegetative Ansprechbarkeit. Rasches
Erroten. Aus ihrer Ehe mit S. stammt ein psychisch sehr lebhafter und somatisch
nach dem Ergebnis unserer Untersuchung gesunder Junge (180).
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103. Unauffallig.

Veiternschaft des Vaters und deren Kinder (miitterlicherseits).

126. Unauffallig.

127. Emilie J., geb. K., 35 Jahre alt, Hausfrau und Sprechstundenhilfe. AuBer
leichter Prognathie des Oberkiefers somatisch o. B., neurologisch o. B. Intelligent,
etwas geziertes Wesen. Aus ihrer Ehe mit dem gesunden J., in dessen Familie
Diabetes nicht vorgekommen ist, stammt:

181. KarlHeinz J., 11 Jahre alt. Leichie Prognathie des Oberkiefers; Kriimmung
der Kleinfinger (s. Abb. 9). Seit dem 7. Lebensjahr schwerer Diabetes (insulinbehan-
delt). Nachtliche Krampfzustinde in den Beinen. PSR. und ASR. nur schwach
auslésbar. Intelligenter Junge.

128. Unauffallig.

129. Helene E., geb. K., 33 Jahre alt. Wegen Korperschwiche 1 Jahr zu spit
eingeschult; Ziel der Volksschule nicht erreicht. Befund: Asthenisch. Angeborener
Katarakt des rechten Auges, geringe Mikrophthalmie rechts. Neurologisch o. B.
Psychisch: Ausgesprochen fahrig, intellektuell sicher erheblich unterwertig, ver-
sagt beim Rechnen weitgehend; Lesen ungeiibt; geringe Allgemeinkenntnisse, deren
Wiedergabe durch ibre auBerordentlich unkonzen-
trierte Art auBerdem noch erschwert ist. Diagnose:
Debilitas. Aus ihrer Ehe mit E. stammen 2 Kinder,
von denen das eine (182) sehr schwichlich ist, ein
Bruchleiden hat und auch psychisch eine zum wenig-
sten stark verzogerte Entwicklung durchmacht, das
andere (183) bislang unauffallig ist.

130. Angeblich keine Besonderheiten.

132—137. Geschwister K. Thre Untersuchung war

ADD. 9. nicht moglich, da sie wie ihre Eltern sich dieser ent-

zogen. Soweit Zuverlassiges festzustellen war, ist dieser

Zweig der Familie sozial abgeglitten. Der &lteste Bruder gilt als asozialer

Psychopath, was in gewissem Umfange auch von seinen Geschwistern behauptet
wird.

138—142. Besonderheiten nicht eruierbar. Gehobenes soziales Niveau. 139
leidet an Tuberkulose, der mit dem Probanden nicht. blutsverwandte Vater (67) der
Geschwister an einem Diabetes. ’

Vetternschaft der Mutter und deren Kinder (viterlicherseits).

143. Maria N., geb. H., 42 Jahre alt. Frither Krankenpflegerin; vor 15 Jahren
gallenleidend gewesen. Befund: Struma. Schnurrbartbehaarung. Neurologisch kein
sicher krankhafter Befund; gesteigerte affektive  Ansprechbarkeit; primitiv, aber
nicht schwachsinnig. Aus ihrer Ehe mit N. stammen 4 Kinder, von denen

186 das erstgeborene Madchen im Alter von 3 Monaten plotzlich an einem
,,Schlaganfall starb.

187 eine Frithgeburt im. 7. Monat war, die nur 6 Stunden lebte und

188—189 die beiden iibrigen Kinder gesund und unauffallig sind.

144. Starb jung an Tuberkulose.

Geschwister Schi.

147. Fritz Schl., 36 Jahre alt, Malermeister. Unauffillig, 2 gesunde Kinder

190—191).
( 148. Karl Schl., 34 Jahre alt, Kranfithrer. Als Kind Rachitis mit Krampfen.
Verspitete intellektuelle Entwicklung, sonst o. B.

149. Reinhold Schl., 32 Jahre alt, Schneider; unauffillig.

150. Maria K., geb. Schl., 30 Jahre alt, Angestelltenfrau; keine Besonderheiten
bekannt, 2 gesunde Kinder (192—193).
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151. Hermann Schl., 26 Jahre alt; frither Bauchfelltuberkulose; unauffallig.

152. Frieda Schl., starb im Alter von !/, Jahr an Brechdurchfall.

153. Gertrud Schl., 19 Jahre alt; unauffallig.

154. Georg Schl., 17 Jahre alt; in der Schule einmal sitzengeblieben, im Beruf
tiichtig.

Vetternschaft der Mutter und deren Kinder (miitterlicherseits).

159. Totgeburt (Geburtstrauma).

Geschwister F.:

164. Maria Sch., geb. F., 42 Jahre alt. Frither schlank, jetzt korpulent. Hat
mehrfach endogene depressive Verstimmungszusiinde durchgemacht, in denen sie
sich gehemmt, dngstlich und arbeitsinsuffizient fihlte. Intellektuell nicht auffallig,
bei der Untersuchung eigenwilliges, ziemlich verschlossenes, herbes, etwas lang-
sames Wesen. Struma: neurologisch o. B. Aus jhrer Ehe mit dem Backer Sch.
stammen 4 Kinder:

196. Walter Sch., 20 Jahre alt, erlernt das Backerhandwerk; unaufillig.

197. Hans Sch., starb im Alter von 5 Monaten an Brechdurchfall.

198. Fritz Schl., 14 Jahre alt, Bickerlehrling, unauffallig.

199. Emmi Sch., 13 Jahre alt; unauffallig.

165. Luise Qu., geb. F., 38 Jahre alt. Nie wesentlich krank gewesen. Struma.
Teleangickiasien der Wangen. Varikosis. Lebhafter als ihre Schwester Maria,
wesentlich gefiithlswirmer und aufgeschlossener als diese. Fiihrt neben dem Haus-
halt eine kleine Wirtschaft., Aus der Ehe mit dem Kraftfahrer Qu. stammen:

200 eine gesunde unauffallige 11jahrige Tochter und

201 ein 8jiahriger Sohn, dér in der Schule eine auffallende Leseschwiche zeigt.

166. Heinr. F., 36 Jahre alt. Im Alter von etwa 21 Jahren erkrankte der schon
vorher durch ein ,,vornehmes Getue* auffillige F. an Beziehungsideen und depres-
siven Verstimmungen und wurde im 26. Lebensjahr nach einem heftigen Erregungs-
zustand, in dem er die Mutter mit dem Messer bedrohte, in die Anstalt K. eingelie-
fert. Dort kataton; verworrene Halluzinationen, vélliger Autismus, sehr starke
affektive Verblodung. Neurologisch kein krankhafter Befund. Starke Struma.
Diagnose: Schizophrenie.

167. Henriette R., geb. F., 33 Jahre alt. In der Schule die schwichste der Ge-
schwister. Struma. Schnurrbart- und Kinnbehaarung. Klobige Motorik, wenig belebte
Mimik, insgesamt auch etwas bewegungsarm. Klagt iber gesteigerte Hrregbarkeit und
auffallende Ermiidung. Intellektuell primitiv, einfdltig. Aus ihrer Ehe stammen

202 und 203 zwei bislang angeblich nicht auffillige Kinder.

168. Emma F., ledig, 26 Jahre alt. Sehr gute Schiilerin. Athletisch, auffallend
adipds. Struma. Neurologisch o. B. Psychisch: herb, zuriickhaltend, verschlossen,
scheu, klagt selbst, daf sie ,,nicht aus sich heraus* kénne. Stirkere Verstimmungs-
zustéinde negiert.

169. Maria H., geb. Cl. Struma; Adipositas. Neurologisch o. B. Intellektuell
etwas langsam, primitiv; zur Zeit der kriminellen Verfehlungen ihres Mannes (von
denen sie nichts wullte) starkere reaktive Erscheinungen. Aus ihrer Ehe mit dem
haltlosen H. stammen

204 ein klein an Diphtherie gestorbener Junge und

205 ein bislang unauffalliger Junge.

Geschwister C.

172, Paula L., geb. Cl, 26 Jahre alt. In der Schule einmal sitzengeblieben.
Asthenisch; Struma. Neurologisch o. B. Psychisch: primitiv, erregbar. Aus ihrer
Ehe mit dem, gleichfalls als erregbar geschilderten Anstreicher L. stammen 3 Kinder:

206, Bis auf Nasenwucherungen unauffilliger Junge, der ein Geburtsgewicht
von nur 4 Pfund hatte.
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207. Fritz L., 2 Jahre alt, bis jetzt nur Schneidezihne und je 1 Backenzahn
beiderseits. Erste Zahne mit 1 Jahr, seitdem kaum mehr Gewichtszunahme, wiegt
jetzt nur 18 Pfund. Kann nicht sitzen und nicht stehen. Keine Paresen nachweisbar.
Nur miBige Rachitis. Auffallend vorspringende Stirn, eingezogene Schlifenpartien.
Endokrine (?) Entwicklungsstorung.

208. Saugling; bislang unauffallig.

173. Unauffallig.

Geschwister S.:

175. Oskar S., 32 Jahre alt, Landrat. Asthenisch. Neurologisch o. B. Intelli-
gent; frisches, freies, offenes Wesen. Aus seiner Ehe mit Martha M. stammen
3 Kinder: 209—211, von denen das #lteste
an Diphtherie starb.

176. Infolge Querlage in der Geburt
gestorben.

28. Grofvater wviterlicherseits und Ge-
schwister:

1. Elise W., geb. K., 61 Jahre alt. An-
geblich nie wesentlich krank gewesen. Auf-
fallende Adipositas. Schnurrbartbehaarung.
Teleangiekiasien des Gesichts. Pergament-
artige Hout des Handriickens. X-Beine.
Varikosis. Neurologisch o. B. Aktiv, aber
primitiv; als geizig geschildert.

29. 2. Ludwig Fr. K., Grofvater viter-
licherseits des Probanden. Starb im Alter
von 58 Jahren an Herzleiden. Pyknischer
Habitus, hohe Stirn (Photographien). In-
telligenter, sehr fleiiger Schlosser.

30. 3. Helene H., geb. K., 58 Jahre
alt. Pyknischer Habitus. Seit Jahren
Driabetes.

31. 4. Lina 8., geb. K., 56 Jahre alt.
Pyknisch adipts. Teleangiekiasien. Naevus
am Riicken. @ichiische Verinderungen an
verschiedenen Gelenken der linken Hand
und Finger. Erhebliche klimakterische Be-
schwerden. Riihrig, bescheiden, intellektuell
o. B.

32. Kath.K., mit 30 Jahren verstorben.

Abb. 10. Gewicht mit 11 Monaten bereits 27 Pfund.

Diese auffallende Fettsucht, die seit Geburt

bestand, blieb auch spiter bestehen; Hochwuchs (s. Abb. 10). War in ihren Be-

wegungen auffallend steif, im ganzen bewegungsarm und sicher antriebsgestort.

Lernte in der Schule schlecht. Starb an Erscheinungen einer Herz- und Nieren-
insuffizienz. Diagnose: Endokrine (hypophysdre?) Storung.

33. Sophie Sch., geb. K., 50 Jahre alt. Wegen Korperschwiche 1 Jahr spater
eingeschult. Bis zum 35. Lebensjahr Gewicht 116 Piund, seitdem erhebliche Ge-
wichtszunahme. Seit 2 Jahren ,,Asthma‘®. GréBe 1,59 m. Erhebliche Adipositas.
Gewicht 90,5 kg. (Endokrine Fetlsucht.) Varikosis: Emphysem. Funktionelle
Reflexsteigerung. Klagt tber erhebliche klimakterische Beschwerden. Intellektuell
unauffallig, etwas primitiv und im Tempo langsamer als ihre Schwester Lina.

Grofimutter viterlicherseits und Geschwister:
70. 1. Franz K., 63 Jahre alt, Invalide (Eisenbahnschlosser). Seit 6 Jahren
invalidisiert wegen Koptbeschwerden. Horstérungen und Schwindelanfallen.
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Asthenisch. Hochgradige Schwerhirigkeit. Beim Romberg deutliches Schwanken,
beim Gang mit geschlossenen Augen Abweichen nach links. Dysdiadochokinese links.
Opticus links o. B., rechts wegen Folgen fritherer Verletzung nicht einzusehen.
Bei Zielbewegungen und beim Schreiben deutlicher
Tremor. Wa.R. frither negativ. Diagnose: Unklare
organische Hirnerkrankung. Degenerative Acusticus-
erkrankung mit Kleinhirnsymptomen? XKleinfinger
gekriimmt wie beim Vater des Probanden( s. Abb. 11).
Diastase der GroBzehe und 2. Zehe beiderseits.

71. 2. Magdal. K., geb. K., 58 Jahre alt. Haus-
frau. Grofmutter viterlicherseits des Probanden. Pyk-
nisch. Struma mit Verdacht auf leichte Thyreotoxikose
(etwas Glanzauge, leichter Tremor der vorgestreckten
Hinde). Abschwichung des linken ASR. als Rest
einer vor 2 Jahren durchgemachten Ischias, sonst Abb. 11.
neurologisch o. B. Psychisch: auffallend weiche,
nachhaltig reagierende Frau, die mehrfach endogen-depressive Verstimmungs-
zustinde durchgemacht hat.

72. 3. Johann K., 57 Jahre alt, Vorlackierer. Nicht untersucht. Gilt als
gesund und fleiBig, leidet sehr unter seiner trunksiichtigen Frau.

73. 4. Nicht untersucht. Hat mehrfach endogen-
depressive Verstimmungen erhgblichen Grades durch-
gemacht.

Veiternschaft des Grofvaters witerlicherseits und deren
Nachkommen.

20. Besonderheiten nicht bekannt, ebenso nicht bei
den Eltern (1 und 3).

Geschwister Schm.:

34. Dorothea M., geb. Schm., 51 Jahre alt. Somatisch
kein krankhafter Befund, auch neurologisch o. B. Intel-
lektuell wunauffallic, zielbewuBt, energisch. Ihre aus
2 Ehen stammenden 4 Kinder 105—108 sind gesund.

35. Karoline Schm., 48 Jahre alt. War von jeher
kérperlich und geistig zuriick. Hat aber in der Schule
lesen und schreiben gelernt. In den letzten Jahren aber
auffallender kérperlicher und geistiger Verfall (Abmage-
rung, zunehmende Langsamkeit und Gedachtnisverfall).
Befund: GroBe 153,6 cm. Gewicht 38,5 kg (1). Kachek-
tischer Eindruck, sehr diirftige Muskulatur. Kyphose
(s. Abb. 12). Beiderseits starke Pedes plani, Hallux
valgus. Auffallend niedriger Haaransatz an der Stirn,
erhebliche Gesichtsasymmetrie (s. Abb. 13). Schidel-
umfang 52,5 cm. Mimische Starre. Beim Gehen kaum
Mitbewegungen, Einwirtsstellung der FiiBe. Myopische
Fundusverinderungen. Kopf nach rechts gehalten.
Augenbewegungen nur spérlich ausgefithrt. Parese nicht
nachweisbar, Hornhautreflex beiderseits fast fehlend Abb. 12.
trotz ergiebigem Reiz. Bei Lidschluf3 bleibt das rechte
Oberlid zuriick. Schlecht artikulierte Sprache. Uberstreckbare Handgrundgelenke
beiderseits. Uberstreckbarkeit der FuBigelenke nach innen; proximal an den Ex-
tremitaten diffuser Rigor. Bauchdeckenreflexe rechts lebhafter als links. PSR.
beiderseits gesteigert. ASR. fehlend, links schwach auslésbar. Kein Babinski,
Oppenheim usw. Am ganzen Kérper auffallend stark abgestumpfte Schmerz-
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empfindung. Psychisch: zeitlich grob desorientiert. Bild einer schweren Demenz.
Kann auch kleinste Rechenaufgaben nicht mehr lgsen, weill nicht, wer Adolf Hitler
ist, wei michts mehr von der Saarabstimmung und der Zeit der franzosischen
Besatzung anzugeben. Vallig stumpf, leer, sehr grobe Verlangsamung. Réntgen-
befund des Schidels: Verdacht auf geringfiigige intracerebrale Verkalkungen,
kein sicher krankhafter Befund. Diagnose: Organische progrediente Hirnerkran-
kung bei angeborenem Schwachsinn mit Demenz.

Vetternschaft der Grofmutter viterlicherseits und Nachkommen. Geschwister M.:

Der Vater (7) der Geschwister und ebenso sein Bruder (8) galten als querula-
torische Psychopathen.

41. Heinrich Jakob M., 57 Jahre alt, ledig, Schneider. Vom 1.—4. Lebensjahr
Krampfe. Schon in der Jugend auffallig durch merkwiirdige Neigung zu Faxen,
wobei wahrscheinlich auch eine intellektuelle Minderwertigkeit wirksam war.
Im 5. Dezennium psychotisch erkrankt mit merkwirdigen GroBenideen, hielt

sich zur Regelung des Straflenverkehrs in
S. berechtigt und nannte sich spater ,,Ver-
kehrsminister in S.“ Anstaltsaufnahme im
49. Lebensjahr. Dort zerfahrene GroBen-
ideen, Personenverkennung, gereiztes, pol-
triges Wesen. Diagnose zunichst: De-
bilitat mit Wahnbildungen; allgemeine
konstitutionelle Schwiche. Im weiteren
Verlauf ganz wechselnder Inhalt der immer
absurden GroBenideen, von denen er ganz
beherrscht wird. Poltrig, laut, aber nie ag-
i) gressiv; wirkt in seiner Motorik automaten-
* haft. Halluzinire Erlebnisse nicht eindeutig
t sichergestellt, Die Form der Psychose er-

innert- in HKinzelheiten immer wieder an

paralytische Verhaltungsweisen, jedoch

i P 3 keine mnestische Stérung nachweisbar,

Abb. 13. neurologisch und serologisch im Blut und

Liquor kein krankhafter Befund. Stark

asthenischer Habitus; Rhinophym, Teleangiektasien. Leichte Oberkieferprognathie.
Diagnose: Paranoide Psychose. ’

42. Adolf M., 55 Jahre alt, Schneider. Charakterlich als merkwiirdig geschildert.

43. Emil M., 53 Jahre alt, Schneider. Asthenischer Kérperbau. Wirkt wenig
offen und gefiihlswarm; nachhaltige Reaktionen, steht anscheinend auch unter
seinen Geschwistern isoliert. Kein Anhalt fiir neurologische Erkrankung.

44, Gustav M. Als rechthaberischer, sehr selbstiiberzeugter Mensch geschildert.

45. Emma H., geb. M. Angeblich gesund; hat 1 illegitimes Kind.

46—49. Paula, Lina, Hedwig, Frieda: nur Unzuverldssiges bekannt.

50—65. 16 Kinder, die simtlich sehr klein starben und tiber deren Todesur-
sache nichts in Erfahrung zu bringen war.

Grofvater miitterlicherseits und Geschwister:

75. Jakob P., starb mit 24 Jahren an Tuberkulose; sonst als unauffallig ge-
schildert.

76. Friedr. P., 55 Jahre alt, Schreinermeister. Kinderlos verheiratet. Wird
als unauffalliger, fleiBiger Mann geschildert.

77. Kath. H., geb. P., 64 Jahre alt. Vor 1Y/, Jahren ,,Gallenkolik®. Astheni-
scher Habitus. Nasenspitze auffallend weit vorspringend. Verkirzungsstellung
beider Grofzehen mit leichtem Hohlfuf. Neurologisch o. B. Psychisch: gilt als beson-
ders fromm ; freundliches, strebsames Wesen.
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78. Wilhelm P., 60 Jahre alt. Verschollen; wird als grofsprecherischer Psycho-
path geschildert. :

79. Maria Schl., geb. P., 58 Jahre alt. Asthenisch. Neurologisch o. B. Sach-
lich, bescheiden, strebsam, ruhig, gelassen.

80. Christian P., 55 Jahre alt. Grofvater miitterlicherseits des Probanden.
Asthenischer Habitus. Intellektuell unauffillig. Als Jagdhiiter sehr geschatzt.

81. Anna P., mit 40 Jahren an Schrumpiniere gestorben. Bis zu ihrer Erkran-
kung an Nierenleiden als unauffillig geschildert.

82. Ludwig P., mit 42 Jahren todlich als Geometergehilfe verungliickt. Wird
als regsamer, gut begabter Mann geschildert.

83. Oskar P., 46 Jahre alt, Ortspolizist. Athletischer Habitus. Neurologisch
o. B. Ruhiges, gelassenes Wesen, intellektuell o. B.

Grofimutter miitterlicherseits und Geschwister.

84. Tm 1. Wochenbett verstorben; wird als unauiffillig geschildert.

85. Susanne F., geb. Cl., starb im Alter von 63 Jahren an Krebs. Struma.
Sonst nichts Besonderes bekannt. War verheiratet mit Heinr. F. (91), von dem
seitens mehrerer Anverwandten Trunksucht und eigenbrétlerisches Wesen behauptet
wird.

86. Paul Cl., 59 Jahre alt, Fabrikarbeiter. Grofe: 1,58 m. Asthenisch, aber
korpulent. Siruma. Sehr schmale, kleine Lidspalten. Psychisch nicht auffillig.

87. Karl CL, 56 Jahre alt, Stiftemacher. GroBe: 1,62 m. Struma. Psychisch
nicht auffallig. (Kérperlich nicht untersucht.)

88. Elise P., geb. CL, 52 Jahre alt, Hausfrau. Grofimutter miitterlicherseits
des Probanden. Asthenisch-zartgliedrig, aber korpulent (89 kg). Siruma. Pes
planus. MaBige klimakierische Beschwerden. Neurologisch kein sicher krankhafter
Befund aufler ischiadischen Beschwerden. Psychisch: ziemlich starr, unnachgiebig
in Familienstreitigkeiten, sonst aber ausgeglichen; intellektuell o. B.

89. Marg. S., geb. Cl., 54 Jahre alt. An sich asthenisch gebaut, frither Gewicht
von 118 Pfund, jetzt 150 Pfund. Neurologisch o. B. klagt iiber klimakterische Be-
schwerden. Lebhaftes Wesen, intellektuell unauffsllig; Haushalt auffallend ungeord-
net, was unzulinglich mit landwirtschaftlichen Arbeiten begriindet wird.

Bei den UrgroBeltern des Kindes lieBen sich Besonderheiten nicht ermitteln;
erwahnenswert ist, dal der Vater der GroBmutter miitterlicherseits (9) eine Struma
hatte, desgleichen die Mutter der GroBmutter miitterlicherseits (15).

Das Leiden des aus einer arischen Sippe stammenden Geschwister-
paares Gertrud und Kurt K. und sein Verlauf sind durch folgenden Merk-
male gekennzeichnet: Trotz angeblich ausgetragener Schwangerschaft
bestand in den ersten Lebenswochen noch eine stirkere Behaarung des
Riickens, die sich ganz zuriickbildete. In den ersten Lebensmonaten
zeigten beide Kinder auch bei drztlicher Untersuchung sonst keine Beson-
derheiten. Im 3.—4. Lebensmonat stellten sich Nahrungsverweigerung
und Erbrechen ein; die bis dahin unauffillige korperliche (Glesamtent-
wicklung verlief verzégert, um dann um das 1. Lebensjahr hinsichtlich
Gewicht, Kérpergrofle und Schidelumfang einen villigen Stillstand, ja
sogar spéterhin noch hinsichtlich des Korpergewichts einen Riickgang
im Sinne eines allgemeinen Marasmus zu zeigen. Der Schidel bleibt
mikrocephal. Gleichfalls um den 3. bis 4. Lebensmonat herum kommt
es zu einer Entwicklung einer vorwiegend proximalen Parese der unteren
Extremitaten mit Beugekontrakturstellung, einer Opistotonushaltung des
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Kopfes und anschlieBend auch zu Lihmungserscheinungen gleichfalls
vorwiegend proximalen Typs an den oberen Extremititen, deren distale
Anteile auch den friihkindlichen athetoiden Bewegungscharakter behalten.
Schon {friihzeitig kommt es infolge der Lihmungserscheinungen zu einer
MiBbildung des Thorax (Spitzbrust). Die Entwicklung schwerer extra-
pyramidaler Paresen mit Versteifungszusténden verlduft allméhlich
progredient. Unbeschadet dessen kommt es zunéichst noch zu einer
gewissen Sprachentwicklung, die aber auf einer geringen Stufe stehen-
bleibt, um — wie bei dem dlteren Kinde feststellbar — sich dann wieder
ganz zu verlieren. Horen und Sehen sind zunichst anscheinend intakt,
bis es bei dem ilteren Kinde zum - Auftreten-einer im Krankheitsbilde
unklaren Erblindung, bei dem jingeren Kinde — gleichfalls nach dem
1. Lebensjahr — zur Erblindung des rechten Auges durch ein Netzhaut-
gliom und links zum Auftreten einer genuinen Opticusatrophie kommt.
(Beachtlich ist, daB auch bei dem jingeren Kinde Kurt K. bei nicht
fachérztlicher Untersuchung beziiglich des rechten Auges die Fehldiagnose
Katarakt gestellt wurde, welche Diagnose bei Gertrud K. beziiglich beider
Augen angenommen wurde.) Das jiingere Kind hat im Alter von 2 Jahren
noch ein ausreichendes Hérvermogen, wihrend das dltere etwa im 3. bis
4. Lebensjahr zu ertauben begann. Den Beginn des letalen Endes zeigte
bei dem élteren Kinde das Auftreten zentraler Lahmungserscheinungen
der Mund-, Kiefer-, Zungen- und Schluckmuskulatur an.

Daran, daB der ProzeB bei beiden Kindern identisch ist, kann angesichts
des gleichmiBigen Verlaufs nicht gezweifelt werden. Das Fehlen nachweis-
licher exogener Momente bei beiden Kindern, das Auftreten innerhalb
einer Geschwisterreihe sowie — in Verbindung damit — die GleichméBig-
keit des Verlaufs der Erkrankungen lassen unserer Meinung nach nur den
RiickschluB zu, daB es sich um ein anlagebedingtes Leiden handeln muf,
wobei klinisch offengelassen werden muB, ob neben der Hirnerkrankung
auch das Riickenmark befallen war. Das Fehlen der Patellar- und Achilles-
sehnenreflexe kann auch Folge der Kontraktur, aber auch eine Folge
einer Kleinhirnschidigung sein.

Die klinische Diagnose der Fille st68t im tibrigen auf nicht unerheb-
liche Schwierigkeiten der Zuordnung zu bereits bekannten Krankheits-
bildern. In Frage kamen im wesentlichen:

1. Eine infantile Form der diffusen Sklerose (Leukodystrophia cerebri
progressiva hereditaria Bielschowsky).

9. Eine — diesem Krankheitsbild verwandte — Pelizius-Merzbacher-
sche Erkrankung.

3. Eine infantile Form der amaurotischen Idiotie (Tay-Sachs) bzw.
der Niemann-Pickschen Erkrankung.

Wenn hier eine kurze Gegeniiberstellung der klinischen Symptoma-
tologie und insbesondere der Verlaufsformen der erwéhnten Erkrankungen
und unserer Fille erfolgen soll, so hat diese ihre Berechtigung nicht nur
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darin, daB die anatomische Untersuchung des Gehirns der Gertrud K.
eine Sonderstellung der Fille wahrscheinlich macht, sondern auch darin,
daB klinisch, so schwer eine Abgrenzung ist, gewisse Besonderheiten vor-
liegen, die beachtlich sein koénnen.

Am meisten Ahnlichkeit haben die Fille klinisch zweifellos mit der
infantilen (akuten) Gruppe der diffusen Sklerose, von der bislang relativ
wenig Fille bekannt sind. Nach Heubner ist die diffuse Sklerose durch
Beginn im frithesten Lebensalter, die Entwicklung -spastischer Paresen
der Beine, dann der Arme, das Auftreten von Apathie und Demenz, eine
schliefflich vorhandene allgemeine Léhmung und das Vorkommen von
Dysarthrie und Dysphagie sowie von Neuritis optica gekennzeichnet.
Besonders nahe klinische Beziehungen zeigen unsere Fille zu den von
Krabbe bei 2mal 2 Geschwistern berichteten Verlaufsformen: Zunichst
normale Entwicklung, ziemlich akuter Beginn im 4. bis 6. Lebensmonat
mit rasch sich steigernder Rigiditat des ganzen Korpers (Enthirnungs.
starre), Streckkriampfen und klonischen Krémpfen, zeitweise Nystagmus,
Opticusatrophie, Tod gegen Ende des 1. Lebensjahres. Unsere Fille
unterscheiden sich aber klinisch von den Fallen Krabbes durch das Auf-
treten von Beugekontrakturen (statt Streckstarre), das Fehlen sicherer
klonisch-tonischer Krampfe und den Befund eines Netzhautglioms bei
Kurt K., sowie durch den ungleich stirker protrahierten Verlauf und das
auffallend frithe Auftreten und Vorherrschen eines allgemeinen Marasmus.
Die durch Josephy gleichfalls zur infantilen Form der Leukodystrophia
cerebri progressiva hereditaria Bielschowsky gerechneten Fille von
van Bogaert und W. Scholz hatten zusammengefaBt folgende klinische
Eigentiimlichkeiten: Beginn im 2. Lebensjahr, Auftreten einer Mono-
plegie, Paraplegie und schlieBlich Quadriplegie, Auftreten von Streck-
kontrakturen der unteren, Beuge- und Pronationskontrakturen der
oberen Extremitéten, tonische Streckkrimpfe, Auftreten epileptischer
Anfille, Schluck- und Lautbildungsstérungen pseudobulbiren Typs,
Tod 3 Jahre nach Krankheitsbeginn; im anderen Falle Beginn im
3. Lebensjahr, fortschreitende spastische Para- und Quadriplegie gleich-
falls pyramidalen Typs, rascher Verfall des Allgemeinzustandes, friih-
zeitiges Auftreten pseudobulbdrer Erscheinungen, Auftreten tonischer
Jackson-Anfille, gegen Ende der Krankheit Starresyndrom mit fortge-
setzten epileptischen Anféllen und Benommenheit, Tod 2 Jahre nach
EKrankheitsbeginn. Auch hier liegen wieder klinische Unterschiede vor:
in unseren Fallen fehlt die Reflexsteigerung, es fehlen die cérebralen
Krampfanfslle der geschilderten Art, es liegen Beugekontrakturen und
keine Streckkontrakturen vor, die in den Fillen der genannten Autoren
nur im spéteren Verlauf und nur gelegentlich vorhandene Optistotonus-
stellung des Kopfes ist bei den Kindern K. von vornherein ein fithrendes
Symptom, es liegen Seh- und Horstérungen vor, die in den erwihnten
Fiallen anscheinend nicht bestanden haben. Die klinische Verlaufsform

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 111. 48



728 F. Laubenthal und J. Hallervorden:

ist also bel diesen Fallen eine andere. Noch stirkere klinische Unter-
schiede liegen gegeniiber den Fillen von infantiler (subakuter) diffuser
Sklerose vor. Immerhin war aus dem klinischen Befund kein Riickschluf3
auf eine prinzipiell andersartige anatomische Bedingtheit der klinischen
Symptomatologie moglich, so bemerkenswerte Differenzen im Verlauf
und Befund auch bestanden. Das bei Kurt K. durch den Ophthalmologen
auf Grund des Spiegelbefundes angenommene Netzhautgliom konnte
an der klinischen Vermutungsdiagnose einer infantilen Form der diffusen
Sklerose um so weniger Zweifel lassen, als einerseits bekannt ist, daB die
Differentialdiagnose gegen einen Hirntumor bei der diffusen Sklerose oft
erhebliche Schwierigkeiten macht, und andererseits vom ophthalmolo-
gischen Standpunkte betont wird, daB ,zwar vom pathologisch-anato-
mischen Gesichtspunkte weitgehende Analogien, in klinischer Hinsicht
jedoch eine Kombination von Gliom der Netzhaut und Gliom des Gehirns
duBerst selten festgestellt worden seien (Passow). — Gegeniiber der
Pelizius-Merzbacherschen Erkrankung, die von Bielschowsky, Josephy
u. a. als eine chronische Form der familidren diffusen Sklerose aufgefa3t
wird, ist im Vergleich zu den klinischen Schilderungen dieses Leidens
durch Merzbacher, Bostroem, Friedmann und Scheinker u.a. aus dem
klinischen Befund unserer Félle das frithzeitige Vorhandensein von Opisto-
tonus, das Fehlen der als charakteristisch beschriebenen initialen Wackel-
bewegungen des Kopfes und der Augenzuckungen, das Vorhandensein
eines Netzhautglioms, die andersartige Motilitatsstorung und das Fehlen
der bei der Pelizdus-Merzbacherschen Krankheit wiederholt erwihnten
Knochenerkrankung bemerkenswert; im iibrigen unterscheidet unsere
Fille und die der genannten Erkrankung der Verlauf so sehr wesentlich,
wenn das Leiden auch in der gleichen Lebenszeit begann, daB die Pelizdus-
Merzbachersche Erkrankung differentialdiagnostisch in Wegfall kommen
konnte. Auch der erbbiologische Befund ist in diesen Fallen ein wesent-
lich anderer, als er von uns erhoben werden konnte.

Auch an eine infantile amaurotische Idiotie. war klinisch zu denken.
Gemeinsam ist der Beginn im 3.—4. Lebensmonat und der Maramus,
der in unseren Fillen aber schon sehr frith in Erscheinung trat. Es fehlen
aber die so sehr charakteristischen Verfinderungen des Augenhintergrundes
(,,cherry red spot‘). Die Motilitatsstorungen sind wenigstens primér
andere, Netzhautgliome sind unseres Wissens bei dieser Erkrankung
nicht beschrieben usw. Eine infantile amaurotische Idiotie (Tay-Sachs)
war deshalb mit guten Griinden klinisch abzulehnen. Dasselbe gilt auch
von der Niemann-Pickschen Erkrankung, wobei noch zu erwdhnen ist,
daB Anzeichen einer Splenohepatomegalie fehlten.

Der nach der klinischen Beobachtung des Kindes Kurt K. uns bekannt-
gewordene anatomische Nachweis von Verkallungen im Gehirn des Kindes
Gertrud K. gab Veranlassung, auch mit intrakraniellen Verkalkungen
einhergehende Leiden in den Kreis der differentialdiagnostischen Uber-
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legungen noch mit einzubeziehen. (Bei Kurt K. und ebenso bei den Eltern
waren rontgenologisch Verkalkungen nicht nachweisbar.) Die Unter-
schiede zwischen unseren Fallen und beispielsweise den von Frifzsche
beschriebenen sind anatomisch-réntgenologisch sowohl wie hinsichtlich
des klinischen Verlaufs auBlerordentlich groB. Ob sich die klinischen Be-
funde der von J. Bertrand und R. Altschul histologisch beschriebenen
Falle von Mikrocephalie mit Cystenbildung, Endarteriitis und Kalk-
infiltrationen der Arterienmedia und Kalzinose der Hirnrinde (unbescha-
det der Frage ihrer anatomischen Zusammengehorigkeit) mit denen
unserer Fille decken, ist aus der uns zugénglichen Beschreibung nicht zu
ersehen. Gegeniiber der Parkes-Weber-Dimitrischen Krankheit (Schitz,
Krabbe) liegen im Befund und Verlauf (unter anderem fehlende Naevi
vasculosi) so erhebliche Unterschiede vor, daB sie klinisch differential-
diagnostisch gleichfalls in Wegfall kommen muBiten. Zu bemerken bleibt
noch, daB sich fiir eine primér entziindliche Genese des Leidens klinisch
und anamnestisch keine Anhaltspunkte ergeben haben.

Unsere Fille haben somit klinisch gewisse und, wie wir glauben,
bemerkenswerte Besonderheiten im Verlauf und Befund gegeniiber wohl-
bekannten Krankheitsformen, wenn auch gesagt werden muB, daB es
heute noch Berechtigung hat, wenn Merzbacher auf die besonderen Schwie-
rigkeiten der rein klinischen Zuordnung solcher Fille besonders stark
hinwies. Wenn klinisch bei Kurt K. trotz mancher Atypien die Vermu-
tungsdiagnose einer Zugehorigkeit des Falles zur infantilen Form der
Leukodystrophia cerebri progressiva hereditaria Bielschowsky gestellt
wurde und. sich anatomisch so wesentliche Unterschiede gegeniiber
diesem Leiden ergeben haben, so ist das ein Hinweis fir die Notwendig-
keit der Vorsicht bei einer rein klinischen Einteilung solcher Fille, wie
sie Gagel im Bereich der diffusen Sklerose versucht hat.

Versucht man, sich ein Bild von der Pathogenese des Leidens zu machen,
so legt bereits die Durchsicht des Schrifttums dhnlicher infantiler Krank-
heiten den Gedanken an eine Stoffwechselbedingtheit auch dieses Leidens
nahe. Inwieweit dies fiir unsere Fille eine anatomische Stiitze finden
kann, mufl den Ausfiihrungen Hallervordens iiberlassen bleiben. Im
klinischen Befund muBte die Tatsache, daf Stoffwechselstérungen (auf-
fallend friilh einsetzender Verfall im Sinne einer Pidatrophie) zu den
wesentlichsten klinischen Merkmalen der Erkrankung gehérte, besonders
in dieser Richtung fahnden lassen, insbesondere auch, was den nunmehr
zu besprechenden erbbiologischen Befund angeht.

Gegeniiber den Befunden von Curtius und Sckolz bei familidrer diffuser
Sklerose kann hier gleich erwihnt werden, daB sich Falle von spastischer
Spinalparalyse in der groBlen Sippe K. nicht fanden. Als — eventuell
auf eine spinale Anlagestorung hinweisende — Besonderheiten sind ledig-
Lich ein Fall von Friedreichfull in der viterlichen Sippe (Schwester des
Vaters) und in der miitterlichen Sippe (Schwester des GroBvaters)

48%
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erwihnenswert; beide zeigten aber keine sonstigen neurologischen Sto-
rungen, so dafl das Vorkommen spinaler Erkrankungen in der Sippe nicht
zweifelsfrei gesichert ist. Von einer sicheren, den Bevolkerungsdurch-
schnitt {iberragenden Haufung von Psychosen oder dem Befund einer
,,famille névropathique*, wie ihn Curtius bei familidrer diffuser Sklerose
erhob, sind wir bei unserer Sippe auch nicht zu sprechen berechtigt.
Dagegen kann der von van Bogaert und W. Scholz bei der Sippe Ros. ..
(familidre diffuse Sklerose) erhobene Befund einer strumakranken
Tante, einer ,,eher hypothyreotischen Mutter und einer genitalen Ent-
wicklungsstorung eines Vetters der kranken Geschwister schon eher
gewisse Parallelen zu unserem Befund aufweisen, so wenig SchlufBfol-
gerungen daraus moglich sind.

Aus unserem Sippenbefund halten wir folgendes fiir bemerkenswert:

Bei einer Base des Grofvaters lag ein sehr merkwiirdiges Krankheits-
bild vor. Die von jeher schwachsinnige, jetzt 48jahrige Karoline Schm.
(35), bei der auch von jeher schon eine Gesichtsasymmetrie auffallend war,
hat in den letzten Jahren in zunehmender Weise einen schweren korper-
lichen und geistigen Verfall gezeigt. Sie hat nur mehr ein Gewicht von
39 kg ; es ist, progredient, zur Entwicklung extrapyramidaler Bewegungs-
storungen und auflerdem aber auch zur Entwicklung einer schweren
Demenz gekommen. Diese Krankheitsentwicklung legt den Gedanken
an erbbiologische Zusammenhinge zu dem Leiden der alierdings ziemlich
weit entfernt verwandten Kinder nahe; es konnte sich unter Umstidnden
um eine Spdiform des Letdens handeln. Dafl bei ibr réntgenologisch der
sichere Nachweis intrakranieller Verkalkungen, die sich anatomisch bei
dem #lteren Kinde fanden, nicht moglich war, wiirde um so weniger da-
gegen sprechen kénnen, als auch bei dem jiingeren der Kinder intra-
kranielle Verkalkungen rontgenologisch nicht sichtbar waren. Als ge-
sichert kann man natiirlich die Vermutung einer Spéatform des Leidens
nicht ansehen ; immerhin ist auch dieser Fall so ungewthnlich, daB sich der
ausgesprocheneVerdacht eines solchen Zusammenhangesrechtfertigen Ia6t.

Awuch einige neurologische Besonderheiten sind in der Sippe erwihnens-
wert, z. B. die unklare Hirnerkrankung des Bruders der Grofimutter miitter-
licherseits.

Dariiber hinaus erscheint uns — im Hinblick auf die erwihnte Frage
einer Stoffwechselbedingtheit des Leidens — aus dem Sippenbefund ein
auffallend gehduftes Vorkommen wvon Stoffwechselstorungen wesentlich.

Als solche — bereits ohne die Methoden der inneren Klinik nachweis-
bare — auf eine Storung der Stoffwechsellage hindeutende Symptome
bzw. Erkrankungen sind zu erwihnen: die eine Labilitit des Zuckerhaus-
haltes anzeigende, voriibergehende Zuckerausscheidung der (struma-
kranken) Mutter nach der ersten Graviditit, die auf eine endokrine Dys-
funktion hinweisenden Symptome der dltesten Schwester des GroBvaters
viiterlicherseits (Behaarungsanomalien, Hautverdnderungen), der Dia-
betes, die Gicht, die anscheinend hypophysére Stérung und die endokrine
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Fettsucht der jiingeren 4 Schwestern des GroBvaters, der juvenile Dia-
betes eines Kindes einer Cousine des Vaters, die endokrin bedingte
Fettsucht einer (strumakranken) Schwester der Mutter, die angeborene
Kataraktbildung einer (debilen) Base des Vaters, ganz abgesehen von der
starken Haufung von vorwiegend diffusen, teilweise aber auch cystischen
Strumen in der gesamten Sippe, vor allem der Sippe der Mutter, die
unter Umstdnden aber durch endemische Verhiltnisse erklirbar ist.
Beachtlich bleibt auch die leichte Thyreotoxikose der endogen depres-
siven Grofmutter viterlicherseits und die depressiven Erkrankungen
ihrer Schwester sowie einer (strumakranken) Cousine der Mutter.

SchlieBlich verdienen noch Erwahnung die beim Vater des Kindes (und
einer seiner Basen) nachzuweisenden vegetativen Dysfunktionen, die bei
ihm, dem oben erwihnten Bruder seiner Mutter und dem an juvenilen
Diabetes erkrankten Kinde einer Cousine nachzuweisende Mifbildung
des Kleinfingers und die bei ihm und dem schon erwihnten Onkel nach-
zuweisende Diastase der Groflzehen und 2. Zehen-Symptome, deren Bedeu-
tung in Zusammenhang mit zentralnervios ausgelosten Krankheitsvor-
gingen bzw. Konstitutionsbesonderheiten im Schrifttum immer stirker
in Erscheinung tritt.

Weniger Bedeutung legen wir dagegen dem Nachweis je einer schizo-
phrenen Psychose in der viterlichen und miitterlichen Sippe und dem in
ihrer Néahe gehduften Auftreten bestimmter Psychopathieformen bei,
wenn sie auch nicht unerwihnt bleiben sollen.

Weitere Fille von Mikrocephalie wurden in der groBen Sippe nicht
festgestellt. Die Héufung endokriner Storungen in der Sippe und das
Vorhandensein von Symptomen ,,degenerativer Art — wie angefiihrt —
stellen unseres Erachtens einen Befund dar, den man bei der genetischen
Deutung der Geschwistererkrankung nicht auBer acht lassen kann, zumal
die idiopathische Geféifverkalkung (Fahr), der sich nach den Ausfithrungen
Hallervordens die Erkrankung trotz wesentlicher abweichender Beson-
derheiten am ehesten angliedern la8t, gleichfalls auf Stoffwechselstérungen
zurtickgefiihrt wird. Auf den Sippenbefund hinzuweisen, erschien schon
deswegen eine Notwendigkeit, damit fiir spitere Beobachter des Leidens
eine Vergleichsmdoglichkeit und mit ihr die Méglichkeit einer besseren
Fundierung der Fragen der Genese des seltenen Leidens gegeben ist.

Vom erbpflegerischen Standpunkie erscheint im iibrigen noch der
Hinweis auf folgendes wichtig: den intelligenten, in sozialer Hinsicht sehr
tiichtigen Eltern wurde auf ihre Frage, ob sie bei dem Ungliick, das ihnen
das erste Kind brachte, beim zweiten Kinde dasselbe Leid erwarten
kénnten, durch mehrere Arzte der Rat zur Kinderzeugung mit der
Begrindung gegeben, ein zweiter Fall liege in der Familie nicht vor, und
das Leiden des Kindes habe méglicherweise andere (exogene) Ursachen.
Das namenlose Leid der kinderlieben Eltern, die in der Entwicklung des
daraufhin gezeugten zweiten Kindes in jeder Beziehung den gleichen Ver-
lauf der unheimlichen Erkrankung wie beim ersten Kinde sehen, gibt
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Veranlassung, in solchen Féllen ungewohnlicher Art, falls deren exogene
Genese nicht klar auf der Hand liegt, mit dem erwidhnten Rat zum
wenigsten aullerordentlich vorsichtig zu sein. Vielleicht kann der Sippen-
befund mit den oben erwidhnten Merkmalen in dieser Beziehung auch ein-
mal bedeutungsvoll sein — schon deswegen ist seine ausfithrliche Wieder-
gabe angebracht —, was dann sicher wire, wenn sich unsere Vermutung
erbgenetischer Zusammenhinge des Leidens mit den erwdhnten Stoff-
wechselstérungen und ,,degenerativen‘’ Merkmalen durch weitere Unter-
suchungen als zu Recht bestehend erweisen wiirde. Die Notwendigkeit
genauester Sippenuntersuchungen (auch wunter Beachtung von sog.
»Mikrosymptomen‘?) versteht sich in solchen Fillen nach dem vorher
Gesagten von selbst, sowohl was die angefilthrten wissenschaftlichen Frage-
stellungen als die praktisch eugenische Handhabung angeht.

B. Anatomischer Teil.
Von J. Hallervorden.

Das Gehirn! der Gertrud K. (Fall 1) wiegt 345 g, ist 12 cm lang und
9 cm breit. Die weichen Héute sind an der Basis gleichméaBig und an der
Konvexitédt fleckweise weillich verdickt. An der Konvexzitét finden sich
im Stirnhirn rechts neben der Mittellinie am Ful} der 2. Stirnwindung,
ferner links mitten im Parietalhirn und an der linken Hinterhauptsgegend
fingerkuppengroBe Eindellungen ohne Narbenbildungen, die offenbar von
' Cysten in den weichen Héuten
herriihren. Die GeféBle an der
Basis sind zart und dinn, eben-
falls an der Konvexitéit; nirgends
ist eine GefaBvermehrung festzu-
stellen. Die Furchen und Win-
dungen zeigen einen normalen
Verlauf, keinerlei Narben- oder
Herdbildungen. Das XKleinhirn
besitzt eine stark erweiterte Ci-
sterna cerebello-medullaris, die
den Kindruck einer grofien Cyste
macht (Abb. 14). Die beiden
Kleinhirnhemisphéren sind in-
folgedessen schmal und flach. Das
Abb. 14, Kleinhirn. Gehirn  war horizontal durch-
‘ schnitten; es zeigt eine starke
gleichmiBige Brweiterung der Venirikel, besonders der Hinterhérner. Die
Marksubstanz ist in den hinteren Teilen bis auf einen diinnen Streifen
an der Ventrikelwand verschmdlert, so daBl das Relief der Hirnwindungen
am Boden des Ventrikels zu sehen ist. Am Stirnhirn dagegen ist weit
1 Hypophyse und Epiphyse waren nicht vorhanden.
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mehr Marksubstanz erhalten, welche auf der Schnittfliche durch graue
Flecken und Streifen unregelmiBig gezeichnet ist. An den Stammganglien
sind keine Verinderungen sichtbar (Abb. 15).

Zur besseren Bearbeitung wurden trotz der horizontalen Durchtren-
nung Frontalschnitte angefertigh und je ein Schnitt aus Stirnhirn, Beginn
und Mitte der Stammgan-
glien und Parieto-Occipital-

gegend eingebettet und im A ‘i N
ganzen geschnitten. | 5N ‘(_‘ ’_Q-

Auf den Schnitten aus . pe | \ p
allen diesen Gebieten sieht 4 -j -

man schon mit bloBem Auge
in der Marksubstanz un-
regelmafige kleinere wund
groBere aufgehellte Flecken,
die unscharf begrenzt sind.
Sie sind nahezu vollstindig
entmarkt ; dazwischenist die
Marksubstanz iiberall un-
versehrt (Abb. 16). Diese
Flecken finden sich nur im
Marklager und in den Mark-
strahlen, dagegen niemals
in der Hirnrinde. Im Zell-
praparat sind an ihrer Stelle
die Gliakerne stark ver-
mehrt, so daB sie im Nissl-
Bild als dunkle Stellen her- - e 2 :
vortreten. Die Gliazellen Abb. 15. GroBhirn. Horizontalschnitt.

sind klein und dunkel ge-

farbt, progressive Formen fehlen, Fettabbau ist nirgends mehr zu be-
obachten. Im Kleinhirnmark, in Briicke und Medulla oblongata sind
solche Entmarkungsflecke nicht vorhanden.

In der Hirnrinde f4llt durchweg eine Verbreiterung der 1. Schicht auf,
im tibrigen ist die Architektonik iiberall gut erhalten. Es finden sich
diffuse Zellausfille besonders in der 3. Schicht, aber auch in anderen
Schichten in maBigem Grade.

Die Gliazellen bieten nichts Besonderes, nirgends finden sich entziind-
liche Infiltrate. Die Gefifie sind im allgemeinen etwas verdickt, an
einzelnen Stellen sind leichte Wucherungen der Intima zu erkennen, Kalk-
einlagerungen in die Wandschicht groferer Arterien findet man in den
Gebieten mit gehduften Ablagerungen, wie in den Stammganglien, auBer-
halb solcher Bezirke, aber nur vereinzelt, z. B. in der Pia. Eine GefiB-
vermehrung besteht nicht; die meisten GefédBe sind stark mit Blut gefiillt.
Die verdickten weichen Héute enthalten reichlich Bindegewebsfibrillen.
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Im ganzen Gehirn finden sich kleine schollenformige Kalkkonkremente
in eigenartiger Lokalisation sowohl in der Rinde wie auch in den Stamm-
ganglien und Kleinhirn.

Auf einem Frontalschnitt durch das Stirnhirn, unmittelbar vor Beginn
des Seitenventrikels, liegen diese Kalkkonkremente in der Hirnrinde,
aber nur in den Téilern der Windungen an der Konvexitit, dagegen nicht

Abb. 16. Aus einem Frontalschnitt durch den Stirnpol. Farbung nach Heidenhain.
Vergr. 5mal. — Entmarkungsflecken.

in den Windungen an der Mittellinie. Die Kalkkonkremente sind an den
bezeichneten Stellen itber die ganze Rinde locker ausgestreut, reichen
aber noch ein Stiick in die Marksubstanz hinein, gleichméBig iiber die
Marksubstanz verteilt und véllig unabhingig von den Entmarkungs-
flecken. Im Nissl-Bild sind sie zum Teil matthellblau, zum Teil tief
dunkelviolett geféarbt, im Heidenhain-Priparat meist schwarz, dagegen
wechselt die Farbe wieder bei der wan Gieson-Fiarbung von Schwarz
bis Hellrot. Sie liegen manchmal an Capillaren, aber meist frei im Ge-
webe in Form von Kugeln und kleinen SpieBen, die zu bizarren Formen
zusammengesintert sind (Abb. 17).
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Die Ganglienzellen liegen unversehrt dazwischen, auch die Gliazellen
verhalten sich diesen Gebilden gegeniiber durchaus reaktionslos. In dieser
Lokalisation — namlich in den Télern der Windungen an der Konvexitit
— sind diese Kalkkonkremente auch in den folgenden Schnitten bis zum
Parietalhirn anzutreffen, auch wieder in das Mark hineinreichend; der
Schlifenlappen ist verschont geblieben.

In den Stammganglien sind die Kalkkonkremente besonders dicht
gelagert, und zwar im Putamen in seinem oralen Anteil von der Capsula
externa bis an die Capsula interna heran, wihrend der Nucleus caudatus
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Abb. 17. Stirnhirnrinde. Thionin. Vergr. 100mal. Kalkkonkremente (zum Teil dunkel-
violett gefirbt) liegen vorwiegend frei im Gewebe.

freibleibt. Weiter caudal dagegen reichen die Kalkkonkremente tiber die
Grenzen in den Qlobus pallidus, in welchem sie allerdings weniger dicht
liegen und auBlerdem iiber die innere Kapsel bis in die benachbarten Kerne
des Thalamus hinein, wobei die an der Ventrikelwand gelegenen Teile
wieder freibleiben (Abb. 18). Der Zellbestand des Putamens wird dadurch
nicht wesentlich in Mitleidenschaft gezogen. Im Pallidum ist neben den
Konkrementen eine bemerkenswerte Vermehrung des physiologischen
Pigments der Glia festzustellen, aber wesentliche Ausfille an Ganglien-

zellen sind nicht zu verzeichnen. Die vegetativen Zentren des Hypothala-
mus sind o. B.

Die Subst. nigra des Mittelhirns ist vollig unversehrt. Vom roten Kern
konnte infolge einer Zerreillung des Mittelhirns bei der Fixierung nur
ein tangentialer Anschnitt erhalten werden, so daB sich das Zellbild
nicht beurteilen 1i83t.
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Im Kleinhirn finden sich Kalkkonkremente fast nur in der Molekular-
schicht, und zwar hauptséichlich in denjenigen Léppchen, die unmittelbar
der Marksubstanz anliegen; in den peripheren Teilen fehlen sie ginzlich
(Abb. 19). In der Molekularschicht scheinen sich die Kalkkérperchen,
abgesehen von einzelnen Capillaren, hauptsichlich an den Ausldufern der
Purkinje-Zellen niederzuschlagen; gelegentlich sind auch die Purkinge-
Zellen selbst mitsamt ithren Auslaufern verkalkt (Abb. 20).
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Abb. 18, Stammganglien, Hé&m.-Eosin. Vergr. 10mal. Kalkkonkremente in dichter Aus-
saat im Putamen (Pu), besonders an der Grenze zum Pallidum (Pall.); weit lockerer im
Pallidum und in den duBeren Thalamuskernen (7%). (Oben ein Kinri im Priparat).

Die Marksubstanz des Kleinhirns ist stark verschmaélert und ist reich
an kleinen dunklen Gliakernen. Der Nucleus dentatus ist vollkommen
erhalten und voéllig frei von Kalkkonkrementen. Die K&rnerschicht ist
offenbar etwas gelichtet, die Purkinje-Zellen sind im wesentlichen erhalten.
Im ganzen sind die Lappchen schméler und diirftiger ausgebildet als normal.

Die Nervenzellen in der Briicke und in der Medulla oblongata sind
unversehrt. Die Pyramidenbahnen sind gelichtet, Kalkkonkremente
finden sich hier nirgends.

Eine Ependymitis granularis besteht nicht, doch befindet sich das
Ependym derVentrikel in einem Reizzustand, wie verschiedene progressive
Gliaformen an der Ventrikelwand erkennen lassen.

Zwei auffillige, anscheinend voneinander unabhéngige - Befunde
beherrschen das Bild: die Entmarkungsflecke in der Marksubstanz des
GrofBhirns und die Kalkablagerungen.
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Abb. 19. Kleinhirnwindungen in unmittelbarer Nachbarschaft des Marklagers. Thionin,

Vergr. 100mal. — Kalkkoérper in der Molekularschicht, vornehmlich an den Dendriten der

Purkinje-Zellen; Verschmiilerung der Windungen, Auflockerung und Rarefizierung der
Korner.

ADbDb. 20. Verkalkte Purkinje-Zelle mit ihren ebenfalls verkalkten Dendriten. Thionin.
Vergr, 200mal.
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Die Entmarkungsflecke sind nach ibrer Art und Ausbreitung zweifel-
los als gefallbedingte Verddungsherde aufzufassen. Die beschriebenen
geringfiigigen Verénderungen der Gefiille, die nirgends zu nachweislichen
Verschliissen gefiihrt haben, kénnen nicht die Ursache davon sein. Es
handelt sich um lingst ausgeheilte alfe Narben, nirgends sind Anzeichen
einer frischen Gliareaktion oder noch irgendwelche Reste von Abbauer-
scheinungen vorhanden. Infolgedessen sind Riickschliisse auf die Ent-
stehung dieser Herde nur aus ihrer Form und Lage moglich; so kénnte
es sich um Kkleine unvollstindige Erweichungen nach Embolie, wie z. B.
bei Endokarditis, oder vendse Thromben bei einer entziindlichen Erkran-
kung oder um Blutungen gehandelt haben, aber dann bleibt immer noch
merkwiirdig, daf sie nicht auch in der Hirnrinde vorkommen. Trotzdem
drangt sich der Gedanke an eine eniziindliche Erkrankung im frithesten
Kindesalter auf, wenn man die sfarke Verdickung der Meningen und die
Reizerscheinungen am Ependym in Betracht zieht. Die GefaBverdnderung,
némlich die leichte Verdickung und Endarteritis, konnen sehr wohl die
Folge einer entzindlichen FErkrankung sein, jedenfalls kommt eine
primére Erkrankung der Gefdfle, wie etwa eine luische, nicht in Frage.

Die Beschrankung der Herde auf das Mark ist aber charakteristisch
fir jene Erweichungen und Narbenbildungen, die bei Geburtsschiden
oder frithkindlichen Erkrankungen durch Thrombosen oder Stauungen
im Gebiet der Vena magna Galeni auftreten, weil diese das AbfluBBgebiet
fir das Marklager darstellt. Allerdings ist auch da wieder eine Ein-
schrinkung notwendig, denn diese Erweichungen pflegen viel gréBere
und zusammenhingendere Narben zu hinterlassen, so daf fast das ganze
Marklager bis an die U-Fasern in eine Narbe aufgegangen ist. Dies Bild
erinnert trotz der Schmalheit der Narben duBerlich an die diffuse Sklerose,
so daf3 Marie und Foix solche Falle, die immer stationédr bleiben, irrtim-
licherweise als eine besondere Form dieser Krankheit aufgefafit und als
»Sclérose diffuse centrolobaire & tendence symmétrique beschrieben
haben. Wegen der geringen GroBe der Herde bei unserer Beobachtung
bestehen aber Bedenken, sie mit dieser Form der Marknarben gleichzu-
stellen. Thre Entstehung muB also ungeklirt bleiben, so wenig befriedi-
gend dieses Ergebnis auch ist. Klinisch freilich kommt die Summe dieser
Verodungsherde mit ihren groBtenteils geschidigten Achsenzylindern
einem ausgedehnten Markausfall gleich, so daB die differentialdiagno-
stische Erwdigung einer diffusen Sklerose darin eine gute Begriindung findet.

Die Kalkkonkremente. Um die Besonderheit dieser Ablagerungen zu
verstehen, muB man sich daran erinnern, dafl im Gehirn unter patholo-
gischen Verhiltnissen Kalkkonkremente! vorkommen:

1 Dabei ist zu bemerken, daB sich Kalksalze nicht frei im Gewebe ausscheiden,
sondern in einem organischen, offenbar eiweiBhaltigen Substrat niederschlagen,
welches nach Herauslosen des Kalkes mit Siuren zuriickbleibt und die gleichen
farberischen Reaktionen gibt, wie sie dem Kalk zugeschrieben werden. Diese Sub-
stanz [,,Pseudokalk® (Spatz)] ist oft allein vorhanden, oder durchtrankt sich nach-
traglich mit Xalksalzen; normalerweise findet man sie im Globus pallidus.
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1. In alten Narben und nekrotischem Gewebe sowie bei Lymph-
stauungen (in der Néhe von Tumoren).

2. Bei der Sturge-Weberschen Krankheit.

3. Beider ,,idiopathischen nichtarteriosklerotischen Gefaverkalkung*
(Fahr).

Zu 1. Abgestorbene Nervenzellen, Koérnchenzellen oder andere Ge-
webeelemente in den Narben sind hier nicht mit Kalksalzen impréagniert,
wie man dies hiufig in alten Erweichungen gerade bei Kindern findet. Die
Kalkkonkremente sind hier auch nicht an das Narbengewebe gebunden,
sondern ganz unabhingig davon iiber gesunde und vernarbte Gebiete aus-
gestreut. Die seltene, hier vorkommende Impréignierung der Purkinje-
Zellen und ihrer Dendriten liegt auBerhalb der Narben und stellt eine
Besonderheit dar.

Zu 2. Bei der Sturge-Weberschen Krankheit sind Kalkablagerungen
in der Rinde vorhanden und auch da nur unmittelbar unter angiomattsen
Bildungen der weichen Héute, mit denen sie in einem gewissen Zusammen-
hang stehen. Die Form und die Ausstreuung der Kalkablagerung ist in
unserem Falle der Sturge-Weberschen Krankheit nicht undhnlich; dort
bilden sie ebenso wie hier eigentiimliche Spiefe und Keulen. Dagegen
paft es nicht in dieses Bild, daB sich die Kalkablagerungen auch in die
Marksubstanz und sogar in die Stammganglien erstrecken und daB sie
in den oberen Rindenschichten sehr viel weniger dicht liegen als in den
unteren. Vor allen Dingen fehlen hier die Gefafkonvolute, welche das
Wesen der Sturge-Weberschen Krankheit ausmachen.

Zu 3. Bei der ,,idiopathischen Gefifiverkalkung™ (Fahr) treten zuerst
im Adventitialraum der Gefille — seltener in der GefiBwand selbst —
freie Kalkkonkremente in Form von kleinsten kokkenférmigen Kérnern
auf. Diese sintern allméhlich zusammen, koénnen das ganze Gefilirohr
einschliefen und endlich auch die Wand durchsetzen; durch weiteres
Zusammenbacken kénnen sie so bis zu betrichtlichen Steinen anwachsen.
Dieser Vorgang verlduft progressiv und stellt ein eigenes Krankheitsbild
dar (Volland). (Hierhin gehort z. B. die oben erwidhnte Beobachtung
von Fritzsche an drei Geschwistern).

Dabei bilden gewohnlich die Stammganglien das Zentrum der
schwersten Verkalkung. Von da aus reicht der Verkalkungsbezirk meist
in die Marksubstanz und bis in die Rinde der Windungstiler, soweit
diese tief in das Mark einschneiden. Gleichzeitig besteht ein ebensolches
Verkalkungszentrum im Nucleus dentatus mit dem Mark des Klein-
hirns und den anliegenden Léppchen. Wahrscheinlich liegt diesen Ver-
inderungen eine Stoffwechselstérung zugrunde, deren Ursache uns noch
unbekannt ist.

Mit diesem Krankheitsbild hat unsere Beobachtung eine unverkenn-
bare Ahnlichkeit: die Ansammlung der Kalkkonkremente in Stamm-
ganglien und Hirnrinde sowie auBerdem im Kleinhirn. Zwar ist in diesem
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nur die Rinde statt des Markes betroffern und im GroBhirn die Kalkkon-
kremente mehr verstreut, als sonst iiblich, aber diese Differenzen treten
hinter den gemeinsamen Ziigen zuriick, so dafl man wohl dieses Krankheits-
bild der idiopathischen Gefifverkalkbuny anreihen darf. Das Besondere
unserer Beobachtung liegt aber in der Kombination dieses Leidens mit den
Verédungsherden im Mark. Ob dies ein zufilliges Zusammentreffen ist,
oder ob es eine iibergeordnete Ursache fiir die beiden so verschiedenartigen
Befunde gibt, mul dahingestellt bleiben. Solange wir die Entstehung
nicht kennen, so lange miissen wir uns mit dieser Zuordnung begniigen.

Jedenfalls steht unsere Beobachtung der idiopathischen Gefdfver-
kalkung weit naher als ein Fall von Slauck und Spatz'. Diese beschrieben
ein 2 Jahre alt gewordenes Kind mit epileptischen Anfillen und Starre,
dessen beide Geschwister unter denselben Erscheinungen starben. ,,Unter
dem Ependym der Seitenventrikel lagen oberflichliche, vielfach mit dem
Ventrikel in Verbindung stehende Hohlen, die mit Konkrementmassen
angefiillt waren, am Vorder-, Hinter- und Unterhorn umgaben sie den
Ventrikel allseits, unter dem Balken fanden sie sich symmetrisch an einer
Stelle am Dorsalrand des Nucleus caudatus von oral nach caudal verlau-
fend. Die Konkrementmasse war zum Teil amorph, zum Teil konnte man
petrifizierte Nervenfasern und Pigmentansammlungen identifizieren.*
Die Autoren weisen auf die ahnlich lokalisierten Geburtsschadigungen
hin, wie sie vorher erwihnt wurden, doch lieB sich dafiir kein Anhalts-
punkt finden, denn die Geburt war leicht, auBerdem begann das Leiden
erst, nachdem eine normale Entwicklung eingesetzt hatte. Hier steht die
Verkalkung — im Gegensatz zu unserer Beobachtung — in engster
Beziehung zu den Narben; sie betrifft vorwiegend die abgestorbenen
Gewebselemente und hat keinen Zusammenhang mit den Gefédfien, sie
wiirde also morphologisch zu der zuerst genannten Form von Kalkab-
lagerungen im Gehirn zu rechnen sein. AuBerdem ist die Lokalisation
eine andere. Die Konkremente beschrianken sich auf eine schmale, sub-
ventrikular gelegene Zone und greifen nicht auf das Marklager iiber.

Zusammenfassend ist also zu sagen, dall unsere Beobachtung sich am
ehesten der Gruppe der ,idiopathischen Gefifverkalkung® (Fahr) an-
gliedern 1a8t. Doch gehéren die zahlreichen Verddungsherde im Mark-
lager des GroBhirns nicht zu diesem Krankheitsbilde.

Die Verddungsherde sind ihrem histologischen Bilde nach sdmtlich
langst vernarbt; wahrscheinlich sind sie alle ziemlich gleichzeitig ent-
standen, und zwar in einer frithen Zeit. Eine Geburtsschidigung kommt
nach der Vorgeschichte ursichlich wohl kaum in Betracht, aber es ist
wohl moglich, daBl die in den ersten Lebensmonaten beschriebene Erkran-
kung damit zusammenhingt. Irgendwelche charakteristischen Lokal-
symptome wurden nicht beobachtet, nur allgemeine Zeichen einer cere-

L Herrn Prof. Spatz bin ich fiir die Uberlassung der Préparate dankbar.
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bralen Reizung, wie Erbrechen, Krampfe usw. Vor allem aber zeigt das
Zuriickbleiben des Schédels an, daB das Wachstum des Gehirns eine
Hemmung erlitten haben muf — dies wére durch die multiplen Erwei-
chungsherde im Mark auch erklarbar. Im iibrigen mull freilich festge-
stellt werden, daB die Mikrocephalie keineswegs als regelmifige Folge
von multiplen Erweichungsherden im Mark im frithkindlichen Alter
gelten kann. Zu ihrer Entstehung sind wohl noch besondere, nicht ge-
nauer bekannte und auch in unseren Féllen nicht aufklarbare Faktoren
notwendig. Jedenfalls ist die Mikrocephalie ein auffilliges Merkmal unserer
Fille. Durch Ausheilung und Vernarbung der Herde mufBite der Prozel3
zum Stillstand gekommen sein. Im klinischen Bild ist das aber nicht
erkennbar, denn da setzte bereits jener andere Krankheitsvorgang ein.
Die idiopathische GefdBverkalkung ist ein langsam fortschreitendes
Leiden, welches haufig mit einer zunehmenden Versteifung einhergeht.
Diese erklirt sich aus der Beeintrichtigung der Funktion der Stammgang-
lien; auf welchen Teil besonders diese Ausfallserscheinungen zu beziehen
sind, ist nicht eindeutig anzugeben, da Putamen, Pallidum und Thalamus
verschieden stark betroffen sind und sich die’ Funktionstiichtigkeit des
zwischen den Konkrementen erhalten gebliebenen nerviosen Parenchyms
kaum beurteilen 14B8t. Die gleichzeitige Schadigung der Gehirnrinde und
des Kleinhirns kommt erschwerend hinzu. Jedenfalls findet der klinische
Verlauf in dem anatomischen Befund eine hinreichende Erklarung, wenn
auch die Grundlagen und Zusammenhinge der Verinderungen nicht rest-
los aufgedeckt werden konnten.
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