
(Aus der Psychiatrischen und Nervenklinik der Universit~t Bonn, dem Rheinischen 
Provinzialinstitut ffir psychiatrisch-neurologische Erbforschung [Direktor: Prof. 
Pohlisch] und der histopathologischen Abteilung [Prof. Hallervorden] des Kaiser 

Wilhelm-Institutes ffir Hirnforschung, Berlin-Buch [Direktor: Prof. Spatz].) 

[Jber ein Gesehwisterpaar mit einer eigenartigen friihkindliehen 
tIirnerkrankung nebst Mikroeephalie und fiber seine Sippe. 

Von 

F. Laubenthal und J. ltallervorden. 

)/[it 20 Textabbildungen und einem Stammbaum. 

(Eingegangen am 7. Mai 1910.) 

A. Klinisch-erbbiologischer Teil ~ 

Von F. Laubenthal. 

Das Rheinische Provinzial-Institut ffir psychiatrisch-neurologisehe 
Erbforschung, Bonn, wurde dutch Frau Medizinalrat Dr. Jores in S. auf die 
im folgenden beschriebenen Fal]e einer seltenen, bei beiden Kindern gleich- 
fSrmigen Geschwistererlcrankung gelegentlich des Todes des alteren 
Kindes aufraerksam gemacht. Die Sektion der inneren Organe dieses 
Kindes hatte keine makroskopisch erkennbaren krankhaften Befunde 
ergeben, auger einer allgemeinen Atrophie; das Gehirn konnte Herrn Prof. 
HaUervorden fibersandt werden, der im 2. Tell fiber seine anatomischen 
Befunde berichtet. Das jfingere Kind konnte klinisch beobachtet werden. 
Die Seltenheit der Erkrankung gab Veranlassung zu einer eingehenden 
Erforschung der Sippe, deren erreiehbare Mitglieder zum Tell in ihren 
Wohnungen, zum Tell in den zustandigen Gesundheitsamtern sowohl 
einer Allgemeinuntersuehung als aueh inbesondere einer neurologisch- 
psyehiatrischen (Yberprfifung unterzogen wurden. Von den insgesamt 
161 lebenden Sippenmitgliedern konnten 56 nahe Blutsverwandte genauer 
untersueht werden; fiber die fibrigen Verwandten liel~en sich bei der 
durehweg in hohem Grade vorhandenen Einsieht der SippenangehSrigen 
ira a]lgemeinen reeht brauchbare Angaben erzielen, wenn auch selbstver- 
standlieh dabei nicht die Genauigkeit der Ergebnisse erziel~ werden 
konnte, die bei arztlicher Untersuchung zu erwarten gewesen ware. Wieh- 
rig ist, dai~ nieht nut  die Eltern der Kinder untersueht werden konnten, 
sondern aueh bei deren Geschwistern, der Vetternsehaft der Kinder, den 
Grol3el~ern der Probanden und auch bei deren Gesehwistern in fiber 
80% der Lebenden ein kSrperlicher und psychiatrischer Befund angelegt 

i Die Untersuchungen wurden ermSglicht durch die Unters~iitzung der Gesell- 
schaft der Freunde und FSrderer der Rheinischen Friedrich Wflhe]m-Universitgt 
Bonn, der hter aufrichtig gedankt sei. 
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w e r d e n  k o n n t e ,  wi~hrend in  de r  V e t t e r n s c h a f t  de r  E l t e r n  u n d  GroBe l t e rn  

u n d  d e r e n  N ~ c h k o m m e n  L i i c k e n  b l e iben  m u B t ~ n ;  diese k o n n t e n  uns  

a b e r  n i c h t  ve r an l a s sen ,  a u f  die W i e d e r g a b e  de r  a u c h  in  d ie sen  S ippen-  
b e r e i c h e n  f e s tge s t e l l t en  B e f u n d e  zu  v e r z i c h t e n ,  da  in  solch se l tenen ,  in 
ih re r  K r a n k h e i t s s t r u k t u r  a u f k l ~ r u n g s b e d i i r f t i g e n  Fs j ede r  even~uel le  
H i n w e i s  e rbb io log i sche r  A r t  w i l l k o m m e n  gehe iBen  w e r d e n  muB,  a u c h  

w e n n  er  d u r c h  d e n  e n t f e r n t e n  G r a d  der  V e r w a n d t s c h a f t  solcher  S ippen-  
m i t g l i e d e r  a n  B e w e i s k r a f t  im  E inze l f a l l e  e r h e b l i c h  e inbi iBt .  - -  Z u n ~ c h s t  
n u n  die M i t t e i l u n g  der  B e f u n d e ,  die  n u r  das  W e s e n t l i c h e  unse r e r  U n t e r -  
suchungse rgebn i s se  e n t h a l t e n  kSnnen .  

Probanden: 

t'all 1. Gertrud K., geboren l l .  7. 32. Geburt in Gesichtslage. Geburtsgewicht 
6 Pfund; bei der Geburt trotz angeblich normaler Schwangcrschaftsdaucr noch 
erhebliche Behaarung des Rfickens, die in den ersten 4 Woehen verschwand. Sonst 
fiel an dem unauff~llig entwickeltcn Kindc wedcr den ~rz ten  noch den Eltcrn ctwas 
auf. Nur soil die tIebamme damals bcmerkt haben, dab das Kind bei Lagerung auf 
die linke Seite blau wcrde. Im Alter yon 2--3  Monaten hi~ufige Nahrungsverwcige- 
rung; das Kind erbraeh viol; die Entwicklung erlitt  eincn Stillstand. Im Alter yon 
3- -4  Monaten ~rztliche Konsultation; angeblich wurdc eine ,,Drfisenst6rung" fest- 
gestellt; es wurde Eli thyran verordnet. Im Alter yon 4- -5  Monatcn fiel auf, dal~ 
der Kopf des Kindes ungew6hnlich klein blieb bzw. war. Um diesc Zeit auch zweimal 
, ,Krgmpfe":  das Kind schrie - - u n t c r  maximaler KSrperstrcckung - -  auf, wurde 
im Gesicht blau, die Mutter riittelte es und dann war es wieder bei Bcsinnung. - -  
Die Nahrungsaufnahme wurdc immer schlechter; fast bei jeder Mahlzeit Erbrechen. 
Im Alter yon 5Monatcn Gewicht yon etwa l l - - 1 3 P f u n d .  Dieses Gewicht yon 
13 P/und hat das Kind bis zu seinem am 11.5. 38 er/olgten Tode hie i~berseh~itten. 
Das Kind lernte anf~tnglich noch sich aufzurichten, erlernte aber nie das Sitzen. 
Es erkanntc damals seine Eltcrn sowohl an der Stimme als auch am Aussehen. 
Im Alter yon etwa 3- -5  Monaten fiel den Eltern auf, dab in den untcren Gliedmal3cn 
sich eine [tei]ig~eit entwickclte, wi~hrend vorher alle Gliedmal]en locker bewcglich 
waren. Diese Steifigkeit der Beine nahm ganz a]hn~hlich zu; im Alter yon etwa 
1 Jah r  war es noch mSglich, das Kind abzuhalten; dann aber wurde die Stcifigkeit 
der Beine so stark, dab auch dies nicht mehr m6glich war. Die Beinc gerieten in 
eine Beugckontrakturste]lung derart,  dab im Kniegelenk etwa ein Winkel yon 
600 gebildet wurde. An den FfiBen soll das Kind auBerordentlich empfindlich ge- 
wesen sein. Etwas spiiter entwickelte sich auch eine Versteifung an den oberen 
Extremit~ten, und zwar zun~chst so, dal] das Kind die Arme nicht mehr nach 
riickw~rts bewegen konnte und dann auch die Ellbogengelenke in eine Beuge- 
kontraktur gericten. Die H~nde blieben jedoch frci beweglich; es konnte mit  dem 
l~asselchen spielen. Um die gleiche Zeit etwa cntwickelte sich allmghlich eine Mflt- 
formung des Thorax, der zunehmend spitzer wurde. Eifrig durchgefiihrte gymna- 
stische ~)bungcn bliebcn nutzlos. - -  FontanellenschluB im Alter yon etwa 8--9  Mo- 
naten, seitdem Kopf nicht mehr gewachsen. Um die Zeit des Auftrctens der son- 
stigen Versteifungen fiel auch auf, dab der Kop/des Kindes immcr sti~rker naeh hinten 
in den Nacken gezogen wurde; ,,er bohrte sich ins Kissen". Im Alter yon etwa 1 bis 
11/~ Jahren erlernte das Kind einige spraehliche XuBerungen wie da, da, ma, ma 
u. g. ; es ,,kaudcrwelschte". Diesen geringen Sprachsehatz verlor das Kind, dessert 
muskulare Versteifung immer grSBere Fortschrit te machte, im 3. Lebens]ahr vSllig. 
Abb. 1 zeigt das Kind im 3. Lebensjahr. - -  Erster Zahn mit  etw~ 1 Jahr ;  bis zum 
2. Lebcnsjahr wgren alle Zghne des Milehgebisses sichtbar. Im Alter yon 21/2 Juhren 
Blutungen an den Zi~hnen. - -  Im Alter yon 31/~ Jahren traten bei dem Kind einmal 

47* 
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5 Stunden lang anhal tende ,,Lachkriimp/e" auf, in denen das Kind  s t~ndig, ,k ieher te" ,  
wobei ihm die Tr/men in den Augen standen.  Solehe Zust~nde wiederhol~en sieh 
in diesem Lebensabsehni t t  6fters. Im Alter yon 41/2 J a h r e n  etwa erblindete das Kind,  

Abb. 1. Reproduktion einer Photographie der Gertrnd X. aus dem 3. Lebensjahr. 
Mikrocephalie. Prognathie. 

dessen I~upillen bereits im Alter yon 1 J a h r  ,,kleiner zu werden und  sich zu t r i iben"  
begannen,  allmghlich; mn die gleiche Zeit etwa machte  sieh anch eine I-Ihrsthrung 
bemerkbar ,  die Mlmghlich so welt fiihrte, dab das Kind  auf akustische Reize n icht  

mehr  reagierte. Als das Kind  im Alter 
yon 5 J a h r e n  im St/tdtischen Gesund- 
hei tsamt Saarbrtieken (Frau Medizinal- 
ra t  Dr. Jores) untersucht  wurde, ergab 
sich folgender ]3efund: das Kind  wiegt 
nur  10 Pfnnd.  Kopfumfang 37 cm. h n  
VerMl tn is  zum I-Iirnseh/~del grhBerer 
Gesichtssch/~del. GrOl]ter L/~ngsdurch- 

Abb. 2. messer des Kopfes : 12,5 era, bitempo- 
raler Durehmesser 8 era, biparietaler  
Durehmesser  10 em, Durehmesser  an  
den Jochbeinen 7,5 cm. Kyphose der 
Wirhels~nle. Thorax seitlieh s ta rk  ab- 
geflacht; Kopf mi t  Naekensteifigkeit  
dorsal flektiert.  Spasmen der Glied- 
mal3en bzw. der Beine. P S g .  und  
ASR. nur  sehwer aus16sbar. Babinski  

Abb. 3. negativ.  WaR. negativ. I-Iornhaut 
Abb. 2 und 3. Gertrud X. im beginnenden 
6. Lebensjahr; extreme Atrophie; Spitzbrnst. beider Augen s tarkget r t ib t ,  am reehten 

Xontraktnrstellung tier Extremit~ten. Auge bedeekt  d i e T r f b u n g  die Pupille 
Opistotonushaltung des lgiopfes, ganz. Das Kind  sprieht  nieht ,  vers teht  

nicht ,  sieht nieht ,  kennt  die El te rn  
nieht  mehr  wie frfiher und  Iacht seit s/4 J a h r e n  n icht  mehr.  Diagnose: Mikro- 
cephalie mi t  hydroeephalen Symptomen.  Die yon F rau  1Kedizinalrat Dr.  Jores 
zur Verffigung gestellten Abbi ldungen (2 und  3) zeigen das Kind  zum Zei tpunkt  
dieser Untersuehung.  - -  In  de r  letzten Zeit des Lebens kam es bei dem Kinde 
dann  noeh zu einer vhlligen Verstei~ung der stets sehleimig belegten Zunge, alas 
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Essen bliab dem Kinde im Munde stecken; schliel~lich konnte  es den Mund auah 
nicht  mehr  r icht ig 6ffnen, der Schluckakt  versagte ganz. Am 11.5. 1938, im Altar  
yon 5 J a h r e n  und  10 Monaten Exitus.  Die Sektion ergab an  den inneren Organen 
makroskopisch auBer  der allgemeinen Atrophic  keinen k rankha f t en  Befund, das 
Gehirn wurde in Formal in  gelegt und  Her rn  Prof. Hallervorden fibersandt,  auf dessen 
Ausffihrungen verwiesen warden kann .  

Naehdem aus/~rztlieher Iudikat ion wegen sines Schwg~ehezustandes der Mutter ,  
die das Kind  in auBerordentlich aufopfernder Weiss gepflegt hat ,  eine weitere 
Gravidi ta t  unterbroehen worden war, wurde am 16.7. 36 das Kind  K u r t  K. geboren. 
Vor seiner Zeugung hs~tten die El te rn  grztl iehen Ra t  eingeholt, ob es sieh bei der  
Erk rankung  des Kindes Ger t rud  K., mn sin Erbleiden handle  oder n ich t ;  es wurde 
ihnen der R a t  nach weiteren Kindern  gegeben. 

Fall 2. K u r t  K., geboren ]6 .7 .36 .  Normaler  Par tus .  Die El tern ,  die in Sorge 
das Kind  genau betrachte ten,  die Hebamme und  ebenso ein in den ersten Monaten 
konsult ierter  Kindera rz t  konnten  bei dem 
normal  entwickelten Kinde nichts  Abnormes 
feststellen. Kopfumfang bei der  Gebur t  35 cm. 
Es fie] eine Behaarun  g fiber der  Lendengegend 
auf, die bald verschwand. Die Bewegliahkeit 
des Kindes war ganz ungest6rt .  Im  Alter yon 
3 ~ 4  Monaten setzte d(~nn ein Prozefl ein, der 
in den Einzelheiten dem Verlat~/ bei dem Kinds 
Gertrud K.  au[3erordsntlich iihnlieh war. 
Wiederum Beginn mit  Nahrungsverweige- 
rung;  Erbreahen.  Dann  wurden die Beine 
sfei/, sis ,,]egten sieh fibereinander".  Die 
Beweglichkeit der  l~fi13e blieb besser als die 
der Ober- und  Untersehenkel  und  blieb aueh 
besser a]s bei der Schwester. Wiederum gym_ 
nastisehe Ubungen erfolglos. Das Kind  er- 
lernte es noch, sich aufzurichten,  konnte  aber 
nie sitzen, weft es immer wieder zurfick fiel. 
Allmgh]ich stellte sich aueh bei ibm - -  e twa Abb. 4. Kurt K. zu Ends des 2. Lebens- 
im Alter yon 4 - -5  Monaten - -  die Opistho- jahres. Mikrocephalie. Prognathie. 
tonushaltung des Kop/es ein. Das Kind  n a h m  
im Wachs tum nicht  mehr  zu; desgleiehen Gewichtsstil lstand, naehdem das Kind  im 
1 Lebensjahr  sin Gewieht yon 14 Pfund erreicht  hat te .  An den oberen Extremi-  
t~ten stellte sich gMchfalls  eine Steifigkeit ein, yon der die Hands  - -  wie auch 
bei der Sehwester - -  verschont  blieben. Im Alter  yon 5 Monaten stellten sich einige 
, ,Kut ter laute"  ein, es lernte etwas , ,babbeln",  dar in  aber sparer kein For t schr i t t  
mehr.  Nie Krampfe.  - -  Als das Kind  im Alter  yon 13 Monaten durch  das Stgdtisehe 
Gesundhei tsamt Saarbri ieken untersucht  wurde, ergab sich folgender Befund (Frau 
Medizina]rat Dr. Jores): Gewieht 6,5 kg. Sehgdelumfang 38,5 era. Rigidi ts  der  
Gliedmal3en. Beine leicht spastisch, lassen siah nicht  vSllig streeken. Kopf etwas 
retrof]ektiert ,  leiehte Naekensteifigkeit.  PSR.  u n d  ASR. kaum ausl6sbar;  das 
Kind  kann  n ieht  sitzen, ist  unrein,  lacht,  e rkennt  die Mutter.  

Am 7. 6 .38  kam das Kind  in unsere Minisehe Beobaehtung.  Be/und: K6rper-  
lgnge: etwa 73 cm. Gewiaht:  6,5 kg. Horizontaler  Schadelumfang:  39 era. Biparie- 
taler  Durchmesser:  10,5 era. Gr6Bter L/~ngsdurchmesser : 12,6 em. GesichtshOhe : 
8,2era.  Brei tester  Gesichtsdurchmesser:  9cm.  Niedrige St i rn  (Glabetta-IIaar- 
ansatz:  2,6 am). Im VerhMtnis zum Kopf auffallend groBe Ohren (Ohrh6he 4,8 em, 
Ohrbreite 3,3 cm). Der Gesiehtssch~del ladet  wesentlich brei ter  aus als die merk- 
wiirdig eingezogenen Temporalgegenden. Bezfiglieh der  Kopfform s. Abb.  4. 
Gaumen auffallend hoch und  breit .  Prognathie  des Oberkiefers (Unterkiefer  etwa 
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1,5 em zurtiekliegend). Kopfbehaarung unauffallig. Vordere Schneidezahne ganz 
entwickelt, iibrige Z/~hne si~mtlieh durchgebroehen, abet noeh nieht starker ent- 
wickelt. 

Der KopI wird stets in den Naeken gezogen gehalten (s. Abb. 5). Im tibrigen 
fallt bei Prtifung der Augenbewegungen auf, dab das Kind dabei auffallend raseh 

Abb,  5. ]~urt  t~2. Atrophie ,  t ~ o n t r a k t u r s t e l h n g  der  E x t r e m i t a t e n  O p i s t o t o n u s h a l t u n g  
des J~2opfes. 

mit  Kopfbewegungen einsetzt, obwohl eine geringe Bliekbewegung gentigt hatte, 
das Bliekziel zu erfassen (Stellreflex). Es l~l~t sich aber feststellen, dab die ~Butbi 
die Endstellungen tiberall erreichen k6nnen. - -  Links besteht eine Opticusatrophie, 
rechts der ~Befund eines Netzhautglioms Universiti~ts-Augenklinik Bonn). Die 

Abb.  6. K u r t  N:. Stel lung der  E x t r e m i t a t e n .  S!oitzbrust. 

Zunge wird unauffallig bewegt, der Mund stets leicht geSffnet gehalten. StSrungen 
der  Facialisinnervation sind nicht naehweisbar. Sprach l ich  werden nut einige 
da-da-Laute beobachtet. Das Kind folgt akustischen Reizen richtig durch Kopf- 
drehung. Die Wirbelsaule zeigt im oberen Brustteil  eine deutliche Kyphose. Die 
Brust  zeigt eine betraehtliche Deformierung. Sie ist - -  wie bei der Sehwester - -  
auffallend spitz, das Brustbein springt hoeh ve t  (s. Abb. 5). ~Beide Kniegelenke 
sind unverhaltnismagig breit entwiekelt, ihr Umfang entsprieht fast dem der Ober- 
schenkelmitte (vgl. hierzu aueh die Abbildung der Sehwester, Abb. 3). Im Bereich 
der oberen Extremita ten besteht eine - -  proximal sgirkere - -  Tonuse~'hShung. Das 
Kind macht Spielbewegungen mit  den tIanden, die aber auffallend ausfahrend sind 
und gelegentlich eindeutig athetotischen Charakter haben. Bei Greifbewegungen der 
rechten Hand zeigen sich Mitbewegungen links und umgekehrt.  Die Bauchdeckem 
muskulatur ist derb angespannt. Die BauchdeckenrefIexe sind nieht auszul0sen. 
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Die unteren Extremit~ten sind im ttiiftgelenk an den Leib adduziert und bilden mit 
diesem einen Winkel yon etwa 90 ~ Im Kniegelenk besteht gleiehfalls eine Beuge- 
stellung (s. Abb. 6). Eine Streckstellung der Beine wird nie beobachtet. Im linken 
Bein besteht eine noch st~rkere Tonusvermehrung als im rechten. Im rechten Bein 
l~13t sieh gelegent!ich Entspannung erzielen, jedoch zeig~ sich dabei ein immer 
wieder ein'schiel3ender Rigor. Es besteht beiderseits ein deutlieher Adduktoren- 
spasmus, der bei der Schwester in diesem Lebensabschnitt noch wesentlich starker 
gewesen sein sell. Bei p~ssise~z Bewegungen der rechten unteren Extremit~t werden 
links gleichsinnige Mitbeweg~ngen im Hfiftgelenk beobaehte~ und umgekehrt, 
Patellar- und Aehillessehnenreflexe beiderseits nicht auslOsbar. Babinski, Oppen- 
heim, Gordon, Rossolimo, Mendel-Bechterew: beiderseits O. Auf sensible Reize 
reagiert das Kind allenthalben mit einem starken monotonen Weinen. 

Das Kind reagiert auf optisehe und akustische Reize. Es erkennt seine Eltern, 
kennt aueh einige Spieldinge (z. B. die Kinderrassel, nach der es auch spontan 

greift). Es meldet spontan Hunger kaum, 
sondern wird regelmgl~ig gefiittert, wobei 
es sehr h~ufig erbricht. Vergnderungen an 
den inneren Organen sind klinisch nicht 
festzustellen. Keine Hautver~nderungen. 
Die Schilddrfise ist nicht eindeutig zu pa l  
pieren. R/)ntgenologiseh keine Skeletano- 
malien nachweisbar (alle Skeletteile ge- 
rOntgt). BOgen der unteren LWS. noeh 
nicht gesehlossen; am Sch~del Nghte noeh 
often, auftallend niedriges Stirnbereieh, im 
linken Seheitelbein aUftallend breiter Di- 
ploevenenkanal. Verkalkungen r/)ntgeno- 
logiseh nicht nachweisbar (Dr. Baumann, 
Chirurgische Klinik). Wa.R. negativ. 

Erbbiotogischer Bs/und (die angegebenen 
Abb. 7. Ludwig ~. Nummern verweisen auf die beigeffigte 

Krt~mmung beider Kleinfinger. Sippentafel): 
Vater. Ludwig K., 29 Jahre alt, Elek- 

troteehniker (Nr. 123). Vor einigen Jahren Herzneurose festgestellt, nennt sich 
selbst ,,etwas nerv/)s". 

Be/und. Etwas asymmetriseher Sch/~del ohne wesentliehe Formbesonderheiten. 
Doppelter Haarwirbel (wie beim Vater des Ludwig K.). Schgdelumfang 54 era. 

Feinsehlggiger Tremor der ttgnde; sonst neurologisch o.B. Beide Kleinfinger 
zeigen im Endglied eine starke Einw/~rtskriimmung (s. Abb. 7). Diastase zwischen 
GroBzehe and 2. Zehe (s. Abb. 8). 2. Zehe und 3. Zehe beiderseits ziemlieh weit- 
h~utig verbunden (s. Abb. 8). Reehts neben der Wirbelsaule rotbrauner, sich rauh 
anffihlender, etwa erbsengroBer Naevus; an einer anderen K6rperstelle ein isoliertes 
kleines Fibrom. RSntgenologisch am Sch~del kein krankhafter Befund; insbeson- 
dere auch keine Verkalkungen. Wa.R. negativ. Psychisch: intelligenter fleil3iger 
Mann mit freundlichem und sehr interessiertem, zuvorkommendem Wesen, der 
die Sippenuntersuehung in jeder Weise fSrdert. 

Mutter. Elisabeth K., geborene P., 30 Jahre alt (Nr. 155). Nach der Geburt 
der Ger~rud K. im (angebtich fieberhaften) Woehenbett vor~bergehend Zucker- 
ausseheidung im Urin. War sons~ nie wesentlieh krank. 

Be/uncl. Leiehte Strumr beiderseits ohne siehere thyreotoxisehe Zeichen. Die 
Struma frith zur Zeit der (regelm/~Bigen) N[enses und bet Gravidit~t s~grker auf. 
Neurologiseh o.B. Einige behaarte Naevi. RSntgenologiseh Schgdel o.B. Wa.R. 
negativ. Psychisch: inteltigente, fleil~ige 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 yon 16 Jahren an Lungenentzfindnng gestorben. War psy- 

chisch und angeblieh auch somatisch unauff~llig. 
121. 2. Friihgeburt. Starb an Kriimp#n. 
122. 3. Magd. K., 32 Jahre air. RSntgenschwester. Nicht untersucht. Magen- 

operation durchgemacht, als sonst gesunder, tfichtiger und energischer Mensch 
geschildert. Angeblich keine kOrperlichen Auffallig- 
keiten, insbesondere keine Sch~delanomalien, auch 
keine Finger- oder Fuganomalien. 

123. 4. Vater des Probanden, s. oben. 
124. 5. Anneliese K., 18 Jahre alt, Stenotypistin. 

Kri~ftig, athletischerHabitus, Sportsm~del. BeideC-rofl- 
zehen in Verki'~rzung~.stellung, leichter Hohl/u/3, sonst 
somatisch o. B. Psychiseh: intellektue]l o. B., lebhaft, 
temperamentvoll. 

Gesehwister 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- 
logiseh o .B.  Intelligente, fleiBige, aufgeschlossene 
Frau. 

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

194. Otto R., 3 Jahre alt. Frisehes, gesundes, in- 
tellektuell nnauff~lliges Kind. Weit ausladende Parie- 
talia, etwas spitze Stirn. Naevus an der Ges~ggegend, 
unterhalb des reehten Auges starker behaarter Pig- 
mentnaevus (wie beim Vater). Abb. 8. Ludwig K. (Vater 

des Probanden). Diastase 
157. 3. Anna H., geb. P., 27 Jahre alt. War his- 4er i. und 2. Zehe. %Veit- 

lang im wesentliehen gesund. Nach der Ehesehliel3ung g e h e n d e h a u t i g e V e r b i n d u n g  
und Graviditiit Gewichtszunahme um 60 P/und (!), der  2. und  3. Zehe. 

Struma. Pedes plani. Neurologisch o.B. Am linken 
Oberarm gro$er, behaarter Pigmentnaevus. Intelligente Biickersfrau, in der Ehe 
fiihrender Tell. Aus ihrer Ehe mit tI. stammt ein Kind: 

195. Wolfgang I-L, 2 Jahre alt. Schwaehliches Kind, das kiirzlich eine Perito- 
nitis durchgemacht hat. Seitdem ni~chtliche Angstznst/inde. Intellektnell normal 
entwiekelt. Naevus am t~iicken. Nenr01ogisch o. B. 

158. 4. Angeblich normal entwickelte Totgeburt. 

Vetternscha/t des Vaters und deren Kinder (viiterlicherseits). 
96--97. Geschwister W. Besonderheiten (auch bei den Kindern yon 96) nicht 

ernierbar. 
98--101. Geschwister It. S~mtlich sehr !ntelligent. Somatische Besonderheiten 

nieht~ bekannt. 
102. I-Iedwig L., geb. S., 29 Jahre air. Astheniseher Habitus. Teleangiektasien 

in der Umgebung der Nase. Sehnurrbartbehaarung. Sehr lebha/te Re[lextiitigkeit, 
Tremor der vorgestreckten Hiinde. Stark vermehrte vegetative Anspreehbarkeit. Rasches 
ErrSten. Ans ihrer Ehe mit S. stammt ein psychiseh sehr lebhafter und somatisch 
nach dem Ergebnis unserer Untersuchnng gesunder Junge (180). 
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103. Unauff/~llig. 
Vetternscha]t des Vaters und deren Kinder (mi'~tterlieherseits). 
126. Unauffi~llig. 
127. Emilie J., geb. K., 35 Jahre alt, I-Lusfrau und Sprechstundenhilfe. An2er 

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 . , l l  Jahrealt. LeiehtePrognathiedesOberkiefers; Kriimmung 
der Kleinfinger (s. Abb. 9). Seit dem 7. Lebens]ahr sehwerer Diabetes (insulinbehan- 
delt). N/~chtliche Krampfzust~nde in den Beinen. PSR. und ASR. nur sehwaeh 
aus]Ssbar. Intelligenter Junge. 

]28. Unauffiillig. 
129. Helene E., geb. K., 33 Jahre alt. Wegen KSrpersehw/~che 1 Jahr zu sp~t 

eingeschult; Ziel der Vo]ksschule nicht erreicht. Be]und: Astheniseh. Angeborener 
Katarakt des reehten Auges, geringe Mikrophthalmie reehts. Neurologisch o.B. 
Psychisch: Ausgesprochen tahrig, intellektuell sicher erheblich unterwertig, ver- 
sagt beim Rechnen weitgehend; Lesen ungefibt; geringe Allgemeinkenntnisse, deren 

Wiedergabe dureh ihre aul3erordentlich unkonzen- 
trierte Art aul~erdem noeh erschwert ist. Diagnose: 
Debilitas. Aus ihrer Ehe mit E. stammen 2 Kinder, 
von denen des eine (182) sehr sehw~ehlieh ist, ein 
Bruchleiden hat und auch psychiseh eine zum wenig- 
sten stark verzSgerte Entwicklung durchmacht, des 
andere (183) bislang unauff~tllig ist. 

130. Angeblich keine Besonderheiten. 
132--137. Gesehwister K. Ihre Untersuchung war 

Abb. 9. nieht mOglich, da sie wie ihre Eltern sich dieser ent- 
zogen. Soweit Zuverl/~ssiges festzustellenwar, ist dieser 

Zweig der Familie sozial abgeglitten. Der /~lteste Bruder gilt als asozialer 
Psychopath, was in gewissem Umfange auch yon seinen Geschwistern behauptet 
wird. 

138--142. Besonderheiten nieht eruierbar. Gehobenes soziales Niveau. 139 
leidet an Tuberkulese, der mit dem Probanden nichtblutsverwandte Vater (67) der 
Gesehwister an einem Diabetes. 

Vetternscha/t der Mutter und deren Kinder (Viiterlicherseits). 
143. Maria ~.,  geb. H., 42 Jahre alt. Frfiher Krankenpflegerin; vor 15 Jahren 

gallenleidend gewesen. Be/und: Struma. Schnurrbartbehaarung. Neurologiseh kein 
sicher krankhafter Befund; gesteigerte affektive Ansprechbarkeit; primitiv, aber 
nicht schwachsinnig. Aus ihrer Ehe mit N. stammen 4 Kinder, yon denen 

186 des erstgeborene Mi~dchen im Alter yon 3 Monaten plStzlich an einem 
,,Sehlaganfall" starb. 

187 eine Friihgeburt im 7. Monet war, die n u r 6  Stunden lebte und 
188--189 die beiden iibrigen Kinder gesund und nnauff~llig sind. 
144. Starb jung an Tuberkulose. 
Geschwister Schl. 
147. Fritz Sch]., 36 Jahre alt, Ma]ermeister. Unauff~llig, 2 gesunde Kinder 

(190--191). 
148. Karl Schl., 34 Jahre alt, Kranfiihrer. Als Kind Rachitis mit Kri~mpfen. 

Versp~tete intellektuelle Entwicklung, sonst o. B. 
149. Reinhold Schl., 32 Jahre alt, Schneider; unauffi~llig. 
150. Maria K., geb. Schl., 30 Jahre alt, Angestelltenfrau; keine Besonderheiten 

bekannt, 2 gesunde Kinder (192--193). 
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151. I-Iermann Schl., 26 Jahre alt; friiher Bauchfelltuberkulose; unauff/~llig. 
152. Frieda Sehl., starb im Alter yon 1/2 Jahr an Brechdurchfall. 
153. Gertrud Schl., 19 Jahre alt; unauff/~llig. 
154. Georg Schl., 17 Jahre alt; in der Schule einmal sitzengeblieben, im Beruf 

tfichtig. 
Vetternseha/t der Mutter und deren Kinder (mi~tterlieherseits). 
159. Totgeburt (Geburtstrauma). 
Gesehwister F. : 
164. Maria Sch., geb. F., 42 gahre alt. Friiher schlank, jetzt korpulent. Hat 

mehrfaeh endogene depressive Verstimmungszust~inde durchgemacht, in denen sie 
sieh gehemmt, Kngstlieh und arbeitsinsuffizient ffihlte. Inteltektuell nicht auffi~llig, 
bei der Untersuchung eigenwi]liges, ziemlieh verschlossenes, herbes, etwas lang- 
sames Wesen. St~'uma: neurologisch o. ]3. Aus ihrer Ehe mit dem B/ieker Sch. 
staramen 4 Kinder: 

196. Walter Seh., 20 Jahre alt, er]ernt das B/iekerhandwerk; unauf/illig. 
197. Hans Sch., starb im Alter yon 5 Monaten an Brechdurchfa]l. 
198. Fritz Schl., 14 Jahre alt, B/~ckerlehrling, unauff~llig. 
199. Emmi Seh., 13 Jahre alt; unauf~llig. 
165. Luise Qu., geb. F., 38 Jahre alt. Iqie wesentlich krank gewesen. Struma. 

Teleangiektasien der W~ngen. Varikosis. Lebhafter als ihre Sellwester Maria, 
wesentlich geffihlsw~rmer und aufgesehlossener als diese. Fiihrt neben dem Haus- 
halt eine kleine Wirtschaft. Aus der Ehe mit dem Kraftfahrer Qu. stammen: 

200 eine gesunde unauff/~]lige llj~hrige Tochter und 
201 Bin 8ji~hriger Sohn, der in der Sehule eine auffallende Lesesehw/iehe zeigt. 
166. Heinr. F., 36 Jahre alt. Im Alter yon etwa 21 Jahren erkrankte der schon 

vorher durch ein ,,vornehmes Getue" auff~llige F. an Beziehungsideen und depres= 
siren Verstimmungen und wurde im 26. Lebensjahr nach einem hBftigen Erregungs- 
zustand, in dem er die Mutter mit dem Messer bedrohte, in die Anstalt K. eingelie- 
fert. Dort kataton; verworrene Halluzinationen, vOlliger Autismus, sehr starke 
affektive VerblSdung. Neurologisch kein krankhafter Befund. Stark~ Struma. 
Diagnose :Schizophrenie. 

167. Henriette R., geb. F., 33 Jahre alt. In  der Sehule die schw/iehste der Ge- 
sehwister. Struma. Sehnurrbart- und Kinnbehaarung. Klobige Motorik, wenig belebte 
Mimik, insgesamt aueh etwas bewegungsarm. Klagt i~ber gesteigerte ~,rregbarkeit und 
au]fallende Ermi~dung. Intellektuell primitiv, einf~ltig. Aus ihrer Ehe stammen 

202 und 203 zwei bislang angeblieh nicht auff/illige Kinder. 
168. Emma F., leclig, 26 gahre alt. Sehr gute Schiilerin. Athletiseh, auffallend 

adipSs. Struma. Neuro]ogiseh o.B. P~ychiseh: herb, zurfiBkhaltend, versehlossen, 
scheu, k]agt selbst, dab sie ,,niBht aus sich hBraus" kSnne. St/irkere Verstimmungs- 
zust/~nde negiert. 

169. Maria It., geb. C1. Struma; Adipositas. Neurologiseh o.B. Intellektuell 
etwas langsam, primitiv; zur Zeit der kriminellen Verfehlungen ihres Mannes (yon 
denen sie nichts wuBte) st/~rkere reaktive Erscheinungen. Aus ihrer Ehe mit dem 
haltlosen H. stammen 

204 Bin klein an Diphtherie gestorbener Junge und 
205 ein bislang unauff/~lliger Junge. 
Gesehwister C1. 
172. Fau]a L., geb. CI., 26 Jahre alt. In der Schule einmal sitzengeblieben. 

Asthenisch; Struma. Neurologiseh o. ]~. Psyehisch: primitiv, erregbar. Aus ihrer 
Ehe mit denx gleichfalls als erregbar geschilderten Anstreicher L. stammen 3 Kinder: 

206. Bis auf I~asenwueherungen unauffiilliger Junge, der ein Geburtsgewicht 
yon nnr 4 Ffund hatte. 
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207. Fritz L., 2 Jahre alt, bis jetzt nur Schneidez~hne und je 1 Baekenzahn 
beiderseits. Erste Zghne mit 1 Jahr, seitdem kaum mehr Gewichtszunahme, wiegt 
jetzt nur 18 Pfund. Kann nicht sitzen und nieht stehen. Keine Paresen naehweisbar. 
Nur rn~ige Rachitis. Auffallend vorspringende Stirn, eingezogene Schl~fenpartien. 
Endo]crine (?) Entwic]clungsstSrung. 

208. S~ugling; bislang unauffallig. 
173. Unauff~llig. 
Gesehwister S.: 
175. Oskar S., 32 Jahre att, Landrat. Asthenisch. Neurologisch o.B. Intelli- 

gent; ffisches, freies, offenes Wesen. Aus seiner Ehe mit igartha M. stammen 
3 Kinder: 209--21l, yon denen das ~lteste 
an Diphtherie starb. 

176. Infolge Querlage in der Geburt 
gestorben. 

28. Groflvater viiterlicherseits und Ge- 
sehwister : 

1. Elise W., geb. K., 61 Jahre alt. An- 
geblich nie wesentlich krank gewesen. Au/- 
/allende Adipositas. Schnurrbartbehaarung. 
Teleangie]ctasien des Gesichts. Pergament- 
artige Haut des Handri~ckens. X-Beine. 
Varikosis. Neuro]ogisch o.B. Aktiv, aber 
primitiv; als geizig geschildert. 

29. 2. Ludwig Fr. K., Grofivater viiter- 
licherseits des Probanden. Starb im Alter 
yon 58 Jahren an Herzleiden. Pykniseher 
Habitus, hohe Stirn (Photographien). In- 
telligenter, sehr ~leil~iger Schlosser. 

30. 3. Helene g. ,  geb. K., 58 Jahre 
alt. Pyknischer Habitus. Seit Jahren 
Diabetes. 

31. 4. Lin~ S., geb. K., 56 Jahre alt. 
Pykniseh adipSs. Teleangiektasien. Naevus 
am Rficken. Giehtisehe Veriinderungen an 
versehiedenen Gelenken der linken Hand 
und Finger. Erhebliehe klimalcterische Be- 
schwerden, l~fihrig, beseheiden, intellektuell 
O.]~. 

32. Kath. K., mit 30 Jahren verstorben. 
Abb. 10. Gewieht mit 11 Nlonaten bereits 27 Pfund. 

Diese au//allende Fettsueht, die seit Geburt 
bestand, blieb auch sparer bestehen; Hochwuchs (s. Abb. 10). War in ihren Be- 
wegungen auffallend stein, im ganzen bewegungsarm und sieher antriebsgestSrt. 
Lernte in der Schule schlecht. Starb an Erscheinungen einer Herz- und Nieren- 
insuffizienz. Diagnose: Endokrine (hypophysiire ?) StSrung. 

33. Sophie Seh., geb. K., 50 Jahre alt. Wegen KSrperschw~ehe 1 Jehr sparer 
eingesehult. Bis zum 35. Lebensjahr Gewicht 116 Pfund, seitdem erhebliche Ge- 
wiehtszunahme. Seit 2 Jahren ,,Asthma". Gr6Be 1,59 m. Erhebliche Adipositas. 
Gewicht 90,5 kg. (EndoCrine Fettsueht.) Varikosis : Emphysem. Funktionelle 
Reflexsteigerung. Klagt fiber erhebliche lclimakterisehe Beschwerden. In~ellektuell 
unauff~llig, etwas primitiv und im Tempo langsamer ~ls ihre Schwester Lina. 

Grofimutter viiterlicherseits und Geschwister : 
70. 1. Franz K., 63 Jahre alt, Invalide (Eisenbahnsehlosser). Seit 6 Jahren 

invalidisiert wegen Kopfbeschwerden. H5rstSrungen und Sehwindelanf~llen. 
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Asthenisch. Hochgradige Schwerh6rig~eit. Beim Romberg deutliches Sehwanken, 
beim Gang mit geschlossenen Augen Abweichen nach links. Dysdiadoeho/cinese linlcs. 
Opticus links o.B., reehts wegen Folgen friiherer Verletzung nieht einzusehen. 
]~ei Zielbewegungen und beim Schreiben deutlicher 
Tremor. Wa.R. friiher negativ:. Diagnose: Unklare 
organische Hirnertcrankung. Degenerative Acustieus- 
er~rankung mit Kleinhirnsymptomen ? Kleinfinger 
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. Gro]3mutter v~iterlieherseits des Probanden. Pyk- 
niseh. Struma mit Verdacht au] leichte Thyreotoxikose 
(etwas Glanzauge, leiehter Tremor der vorgestreckten 
Hande). Abschw~chnng des linken ASR. ale Rest 
einer vor 2 Jahren durchgemachten Ischias, sonst Abb. 11. 
neurologisch o.B.  Psyehisch: auffallend weiche, 
naehhaltig reagierende Frau, die mehrfach endogen-depressive Verstimmungs- 
zustdinde durchgemacht hat. 

72. 3. Johann K., 57 Jahre alt, Vorlackierer. Nicht untersucht. Gilt ale 
gerund und fleiBig, leidet sehr unter seiner trunkstiehtigen Frau. 

73. 4. Nicht untersucht. Hat mehrf&ch endogen- 
depressive Verstimmungen erlgeblichen Grades durch- 
gemacht. 

Vetternseha]t des Gro~vaters v~iterlieherseits und deren 
Nachkommen. 

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

Geschwister Schm.: 
34. DorotheaM., geb. Schm., 51 Jahre alt. Somatiseh 

kein krankhafter Befund, aueh neurologiseh o.B. Intel- 
lektnell unauffallig, zielbewuBt, energisch. Ihre aus 
2 Ehen stammenden 4 Kinder 105 108 rind gerund. 

35. Karoline Schm., 48 Jahre ~lt. War yon jeher 
kSrperlieh und geistig .znriick. Hat aber in der Schule 
lesen und schreiben gelernt. In den letzten Jahren aber 
au//allender ~6rperlicher und geistiger Ver/all (Abmage- 
rung, zunehmende Langsamkeit und Ged~chtnisverfall). 
Be/und: GrSBe 153,6 era. Gewieht 38,5 kg (!). Kachek- 
tischer Eindruck, sehr dfirftige Muskulatur. Kyphose 
(s. Abb. 12). Beiderseits starke Pedes plani, ttallux 
valgus. Auffa]lend niedriger Haaransatz an der Stirn, 
erhebliehe Gesichtsasymmetrie (s. Abb. 13). Sehgdel- 
umfang 52,5 em. Mimische Starre. Beim Gehen kaum 
Mitbewegungen, Einw~rtsstellung der FfiBe. Myopisehe 
Fundusver~nderungen. Kopf nach rechts gehalten. 
Augenbewegnngen nur spgrlich ausgeftihrt. Parese nieht 
nachweisbar. Hornhautreflex beiderseits fast fehlend _&bb. 12. 
trotz ergiebigem Reiz. Bei LidsehluB bleibt das reehte 
Oberlid zurfick. Sehlecht artikulierte Sprache. Uberstreckbare Itandgrundgelenke 
beiderseits. Uberstreckbarkeit der FuBgelenke nach innen; proximal an den Ex- 
tremitaten diffuser Rigor. Bauehdeekenreflexe rechts lebhgfter ale links. PSR. 
beiderseits gesteigert. ASR. fehlend, links sehwaeh ausl6sbar. Kein Babinski, 
Oppenheim usw. Am ganzen KSrper auffallend stark abgestumpfte Sehmerz- 
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empfindung. Psychisch: zeitlieh grob desorientiert. Bild einer schweren Demenz. 
Kann auch kleinste Rechcnaufgaben nicht mehr 16sen, well3 nicht, wer Adolf Hitler 
ist, weig niehts mehr yon der Saarabstimmung und der Zeit der franzSsischen 
Besatzung anzugeben. VSllig stumpf, leer, sehr grobe Verlangsamung. R6ntgen- 
befund des Schs Verdacht auf geringffigige intracerebrale Verkalkungen, 
kein sieher krankhafter Befund. Diagnose: Organisehe progrediente Hirnerkran- 
kung be/ angeborenem Sehwachsinn mit Demenz. 

Vetternschaft der Gro/3mutter viiterlieherseits und 2Vaehkommen. Geschwister M. : 
Der Vater (7) der Geschwister und ebenso sein Bruder (8) galten als querula- 

torische Psychopathen. 
41. Heinrieh Jakob M., 57 Jahre ~lt, ledig, Schneider. Vom 1.--4. Lebensjahr 

Kri~mpfe. Schon in der Jugend auffi~llig durch merkwiirdige Neigung zu Faxen, 
wobei wahrscheinlich aueh eine intellektuelle Minderwertigkeit wirksam war. 
Im 5. Dezennium psyehotiseh erkrankt mit merkwtirdigen Gr6[tenideen, hielt 

sieh zur Regelung des StraBenverkehrs in 
S. berechtigt und nannte sich sp~ter ,,Ver- 
kehrsmirdster in S." Anstaltsaufnahme im 
49. Lebensjahr. Dort zerfahrene Gr6gen- 
idcen, Personenverkennung, gereiztes, pol- 
triges Wesen. Diagnose zunachst: De- 
bi l i t~ mit Wahnbitdu~gen; allgemeine 
konstitutionelle SchwSche. Im weiteren 
Verlauf ganz wechselnder Inh~It der immer 
absurden GrSl3enideen, yon denen er g~nz 
beherrscht wird. Poltrig, lant, aber nie ag- 
gressiv; wirkt in seiner Motorik automaten- 
haft. Halluzin~re Erlebnisse nicht eindeutig 
sichergestellt. Die Form der Psychose er- 
innert in Einzelheiten immer wieder an 
paralytische Verhaltungsweisen, jedoch 
keine mnestisehe StSrung nachweisbar, 

Abb. 13. neurologiseh und serologisch im Blur und 
Liquor kein krankhafter Befund. Stark 

asthenischer Habitus; l~hinophym, Teleangiektasien. Leichte Oberkieferprognathie. 
Diag~eose : Paranoide Psychose. 

42. Adolf IV[., 55 Jahre alt, Schneider. Charakterlieh als merkwfirdig gesehildert. 
43. Emil M., 53 Jahre alt, Schneider. Asthenischer K6rperbau. Wirkt wenig 

often und gefiihlswarm; nachhaltige Reaktionen, steht anscheinend auch unter 
seinen Gesehwistern isoliert. Kein Anhalt fiir nenrologische Erkrankung. 

44. Gustav M. Als rechthaberiseher, sehr selbstiiberzeugter ~ensch gesehildert. 
45. Emma H., geb. NI. Angeblich gesund; hat 1 illegitimes Kind. 
46--49. Paula, Lina, Hedwig, Frieda: nur Unzuverl~ssiges bekannt. 
50--65. 16 Kinder, die s~mtlieh sehr klein st~rben und fiber deren Todesur- 

sache niehts in Erfahrung zu bringen war. 
Groflvc~ter mi~tterlieherseits und Gesehwister: 
75. Jakob P., st~rb mit 24 Jahren an Tuberkulose; sonst als unauffiillig ge- 

schildert. 
76. Friedr. P., 55 Jahre alt, Schreinermeister. Kinderlos verheiratet. Wird 

als unauff~lliger, fleigiger Mann geschildert. 
77. Kath. H., geb. P., 64 Jahre alt. Vor 11/~ J~hren ,,Gallenkolik". Astheni- 

seher Habitus. Nasenspitze auffallend welt vorspringend. Verkiirzungsstellung 
beider C~ofizehen mit leiehtem Hohl/ufl. Neurologisch o. B. Psyehisch: gilt als beson- 
ders fromm; freundliches, strebsames Wesen. 
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78. Wilhelm P., 60 Jahre alt. Verschollen; wird als gro•spreeherischer Psycho- 
path gesehildert. 

79. Maria Schl., geb. P., 58 Jahre air. Asthenisch. ~Teurologisch o.B. Sach- 
lich, bescheiden, strebsam, ruhig, gelassen. 

80. Christian P., 55 Jahre a]t. Gro[3vater mittterlieherseits des Probanden. 
Astheniseher Habitus. Intellektuell unauff~llig. Als Jagdhiiter sehr gesch~tzt. 

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

82. Ludwig P., mit 42 Jahren t5dlieh als Geometergehilfe verungliiekt. Wird 
als regsamer, gut begabter Mann geschildert. 

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

Gro[3mutter mi~tterlicherseits und Geschwister. 
84. Im 1. Wochenbett verstorben; wird als unauff~llig geschildert. 
85. Susanne F., geb. Cl., starb im Alter yon 63 Jahren an Krebs. Struma. 

Sonst nichts Besonderes bekannt. War verheiratet mit tteinr. F. (91), yon dem 
seitens mehrerer Anverwandten Trunksucht und eigenbr6tlerisches Wesen behauptet 
wird. 

86. Paul CI., 59 Jahre Mt, Fabrikarbeiter. GrSBe: 1,58 m. Asthenisch, aber 
korpulent. Struma. Sehr schmale, kleine Lidspalten. Psychisch nieht auff~l]ig. 

87. Karl  Cl., 56 Jahre alt, Stiftemacher. GrSBe: 1,62 m. Struma. Psyehisch 
nicht auff~llig. (KSrperlich nieht untersucht.) 

88. Elise P., geb. Cl., 52 Jahre alt, Hausfrau. Grofimutter mi~tterlicherseits 
des Probanden. Asthenisch-zartgliedrig, aber korpulent (89 kg). Struma. Pes 
planus. M~Bige ~lima~terische Beschwerden. Neurologisch kein sicher krankhafter 
Befund aui~er ischiadischen Beschwerden. Psychisch: ziemlich starr, unnachgiebig 
in Familienstreitigkeiten, sonst aber ausgeglichen; intellektuell o. B. 

89. Marg. S., geb. CI., 54 Jahre alt. An sich asthenisch gebaut, friiher Gewicht 
yon 118 Pfund, jetzt 150 Pfund. Neurologiseh o. B. klagt fiber ~limakterische Be- 
sehwerden. Lebhaftes Wesen, intellektuell unauff~llig; Haushalt auffallend ungeord- 
net, was unzuliinglich mit landwirtschaftlichen Arbeiten begrfindet wird. 

Bei den Urgroileltern des Kindes liei]en sieh Besonderheiten nicht ermitteln; 
erwahnenswert ist, dab der Vater der Grol~mutter mfitterlicherseits (9) eine Struma 
hatte, desgleiehen die Mutter der Grol]mutter miitterlicherseits (15). 

Das Leiden  des aus  einer ar ischen Sippe s t a m m e n d e n  Geschwister-  
paares  Ger t rud  und  K u r t  K .  und  sein Verlauf  s ind du tch  folgenden Merk- 
male  gekennze ichne t :  Trotz  angeb]ieh ausge t ragener  Schwangerschaf t  
be s t and  in den  e rs ten  Lebenswoehen  noch eine sti~rkere Behaa rung  des 
Ri ickens,  die sich ganz zur i ickbi ldete .  I n  den ers ten  Lebensmona t en  
zeigten beide K i n d e r  auch bei  ~rzt l ieher  Un te r suchung  sonst  keine  Beson- 
derhei ten .  I m  3 . - -4 .  Lebensmona t  s te l l ten  sich /qahrungsverweigerung 
und  Erb rechen  ein;  die bis dah in  unauffs kSrper l iche  Gesamten t -  
wicklung verl ief  verz5ger t ,  u m  dann  u m  das 1. Lebens j ah r  hinsicht l ich 
Gewicht ,  KSrpergrSBe und  Sch~delumfang einen vSlligen St i l l s tand,  ja  
sogar  sp~terhin  noeh hinsicht l ich des KSrpergewich ts  e inen Ri ickgang  
im Sinne eines a l lgemeinen Marasmus  zu zeigen. Der  Sch~del  b le ib t  
mikrocephal .  Gleiehfalls um den 3. bis 4. Lebensmona t  he rum k o m m t  
es zu einer  En twick lung  einer  vorwiegend p rox ima len  Parese  der  un te ren  
E x t r e m i t s  m i t  Beugekon t r ak tu r s t e l l ung ,  einer Op i s to tonusha l tung  des 



726 iF. Laubenthal und J. Hallervorden: 

Kopfes und anschliel]end aueh zu L~hrnungserscheinungen gleichfalls 
vorwiegend proximalen Typs an den oberen Extremit~ten, deren distale 
Anteile aueh den friihkindlichen athetoiden Bewegungseharakter behalten. 
Schon frfihzeitig kommt  es infolge der Ls zu einer 
Mfl]bildung des Thorax (Spitzbrust). Die Entwieklung schwerer extra- 
pyramidaler Paresen rnit Versteifungszusts verl/~uft allrn~hlich 
progredient. Unbeschadet dessen kornrnt es zun~ehst noch zu einer 
gewissen Sprachentwieklung, die aber auf einer geringen Stufe stehen- 
bleibt, urn - -  wie bei dern ~lteren Kinde festStellbar - -  sich dann wieder 
ganz zu verlieren. H6ren nnd Sehen sind zun~chst anscheinend intakt,  
bis es bei dern ~lteren Kinde  zum A~ftre~en-einer im Krankheitsbilde 
unklaren Erb]indung, bei dem jfingeren Kinde - -  gleichfalls naeh dem 
1. Lebensjahr - -  zur Erblindung des rechten Auges dutch ein Netzhaut-  
gliorn und links zurn Auftreten einer genuinen Opticusatrophie kommt.  
(Beachtlieh ist, da6 aueh bei dem jiingeren Kinde Kur t  K. bei nicht 
faeh~rzt]ieher Untersuehung bezfiglieh des rechten Auges die Fehldiagnose 
Ka ta r ak t  gestellt wurde, welehe Diagnose bei Gertrud K. beziiglich beider 
Augen angenornmen wurde.) Das jfingere Kind hat  irn Alter yon 2 Jahren  
noch ein ausreiehendes H6rvermSgen, w~hrend das ~]tere etwa im 3. bis 
4. Lebensjahr zu ertauben begann. Den Beginn des leta]en Endes zeigte 
bei dern ~lteren Kinde das Auftreten zentra]er L~hrnungserscheinungen 
der Mund-, Kiefer-, Zungen- und Sehluekrnuskulatur an. 

Daran, dal~ der ProzeI~ bei beiden Kindern identiseh ist, kann angesiehts 
des gleiehrns Verlaufs nieht gezweifelt werden. Das Fehlen naehweis- 
licher exogener Momente bei beiden Kindern, das Auitreten innerhalb 
einer Gesehwisterreihe sowie - -  in Verbindung damit - -  die Gleiehrniil~ig- 
keit des Verlaufs der Erkrankungen lassen unserer Meinung nach nur den 
RfieksehluB zu, da~ es sieh um ein anlagebedingtes Leiden handeln muir, 
wobei kliniseh offengelassen werden muir, ob neben der Hirnerkrankung 
aueh das l~iiekenrnark befallen war. Das Fehlen der Patellar- und Achilles- 
sehnenreflexe kann aueh Folge der Kontraktur ,  abet  auch eine Fo]ge 
einer Kleinhirnseh~digung sein. 

Die ]clinische Diagnose der F~]le stSl3t im fibrigen auf nicht unerheb- 
liehe Sehwierigkeiten der Zuordnung zu bereits bekannten Krankheits-  
bildern. In  Frage karnen irn wesentliehen: 

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

2. Eine - -  diesern Krankheitsbild verwandte - -  Peliz2ius-Merzbacher- 
sche Erkrankung. 

3. Eine infantile Form der arnaurotisehen Idiotie (Tay-Sachs) bzw. 
der Niemann-Piclcsehen Erkrankung. 

Wenn hier eine kurze Gegenfiberstellung der klinischen Syrnptorna- 
tologie und insbesondere der Verlaufsforrnen der erw~hnten Erkrankungen 
und unserer F~lle erfolgen sol], so hat diese ihre Bereehtigung nicht nur 
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darin, dab die anatomische Untersuchung des Gehirns der Gertrud K. 
eine Sonderstellung der Falle wahrscheinlich macht, sondern auch darin, 
dab klinisch, so schwer eine Abgrenzung ist, gewisse BesonderheRen vor- 
liegen, die beachtlich sein kSnnen. 

Am meisten _ii~hnlichkeit haben die Falle klinisch zweifellos mit der 
inlantilen (alcuten) Gruppe der di//usen Sklerose, yon der bislang relativ 
wenig Falle bekannt sind. Nach Heubner ist die diffuse Sklerose durch 
Beginn im friihesten Lebensalter, die En~wicklung spastischer Paresen 
der Beine, dann der Arme, das Auftreten yon Apathie und Demenz, eine 
schlieBlich vorhandene allgemeine Lahmung und das Vorkommen von 
Dysarthrie und Dysphagie sowie von Neuritis optica gekennzeichnet. 
Besonders nahe klinische Beziehungen zeigen unsere Falle zu den von 
Krabbe bei 2mal 2 Geschwistern berichteten Verlaufsformen: Zunachst 
normale Entwicklung, ziemlich akuter Beginn im 4. bis 6. Lebensmonat 
mit rasch sich steigernder Rigiditat des ganzen KSrpers (Enthirnungs- 
starre), Streckkrampfen und klonischen Krampfen, zeitweise Nystagmus, 
Opticusatrophie, Tod gegen Ende des 1. Lebensjahres. Unsere Falle 
unterscheiden sich aber klinisch von den Fallen Krabbes durch das Auf- 
treten yon Beugekontrakturen (statt Streckstarre), das Fehlen sicherer 
klonisch-tonischer Krampfe und den Befund eines Netzhautglioms bei 
Kurt K., sowie durch den ungleich starker protrahierten Verlauf und das 
auffallend frfihe Auftreten und Vorherrschen eines allgemeinen Marasmus. 
Die durch Josephy gleichfalls zur infantilen Form der Leukodystr0phia 
cerebri progressiva hereditaria Bielschowsky gerechneten Falle yon 
van Bogaert und W. Scholz hatten zusammengefaBt folgende klinische 
Eigen~iimlichkeiten: Beginn im 2. Lebensjahr, Auftreten einer Mono- 
plegie, Faraplegie und schlieBlich Quadriplegie, Auftreten von Streck- 
kontrakturen der unteren, Beuge- und Pronationskontrakturen der 
oberen Extremitaten, tonische Streckkrampfe, Auftreten epileptischer 
Anfalle, Schluck- und LautbildungsstSrungen pseudobulbaren 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 pseudobulbarer Erscheinungen, Auftreten tonischer 
Jaclcson.Anfalle, gegen Ende der Krankheit Starresyndrom mit fortge- 
setzten epileptischen Anfallen und Benommenheit, Tod 2.Jahre nach 
Krankheitsbeginn. Auch bier liegen wieder klinische Unterschiede vor: 
in unseren Fallen fehlt die Reflexsteigerung, es fehlen die c~rebralen 
Krampfanfalle der geschilderten Art, es liegen Beugekontrakturen und 
keine Streckkon/~rakturen vor, die in den Fallen der genannten Autoren 
nur im spateren Verlauf und nur gelegentlich vorhandene 0ptistotonus- 
stellung des Kopfes ist bei den Kindern K. yon vornherein ein ffihrendes 
Symptom, es liegen Seh- und HSrstSrungen vor, die in den erwahnten 
F~llen anscheinend nicht bestanden haben. Die klinische Verlaufsform 
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ist also bei diesen F/~llen eine andere. Noch st/~rkere klinische Unter-  
schiede liegen gegeniiber den F/~llen yon infantilei (subakuter) diffuser 
Sklerose vor. Immerhin  war aus dem klinischen Befund kein Rt~cksehluB 
auf eine prinzipiell andersartige anatomische Bedingtheit der klinisehen 
Symptomatologie mSglieh, so bemerkenswerte Differenzen im Verlauf 
und Befund auch bestanden. Das bei Kur t  K. dureh den Ophthalmologen 
auf Grund des Spiegelbefundes angenommen e Netzhautgliom konnte 
an der klinischen Vermutungsdiagnose einer infantilen Form der diffusen 
Sklerose um so weniger Zweifel lassen, als einerseits bekannt  ist, dab die 
DiIferentiMdiagnose gegen einen Hirntumor bei der diffusen SMerose oft 
erhebliche Sehwierigkeiten macht ,  und andererseits vom ophthalmolo- 
gischen Standpunkte betont wird, dab ,,zwar vom pathologiseh-anato- 
misehen Gesichtspunkte weitgehende Analogien, in kliniseher Hinsieht 
jedoeh eine Kombinat ion yon Gliom der Netzhaut  und Gliom des Gehirns 
/~uBerst selten festgestellt" worden seien (Passow). - -  Gegeniiber der 
Peliziius-Merzbachersehen Erkrankung,  die von Bielschowsky, Josephy 
u. a. als eine chronisehe Form der famili~ren diffusen Sklerose aufgefagt 
wird, ist im VergMch zu den klinischen Sehilderungen dieses Leidens 
durch Merzbacher, Bostroem, Friedmann und Scheinker u . a .  aus dem 
klinisehen Befund unserer F/~lle das frfihzeitige Vorhandensein von Opisto- 
tonus, das Fehlen der als charakteristisch besehriehenen initialen Waekel- 
bewegungen des Kopfes und der Augenzuckungen, das Vorhandensein 
eines Netzhautglioms, die andersartige Motiliti~tsstSrung und das Fehlen 
der bei der Peliziius-Merzbacherschen Krankheit  wiederholt erw/~hnten 
Knochenerkrankung bemerkenswert;  im iibrigen unterscheidet unsere 
Fi~lle und die der genannten Erkrankung der Verlauf so sehr wesenthch, 
wenn das Leiden aueh in der gleiehen Lebenszeit begann, dag die Peliziius- 
Merzbachersche Erkrankung differentialdiagnostiseh in Wegfall kommen 
konnte. Aueh der erbbiologische Befm~d i s t  in diesen F~llen ein wesent- 
lieh anderer, als er yon  uns erhoben werden konnte. 

Auch an eine infantile amaurotische ldiotie war kliniseh zu denken. 
Gemeinsam ist der Beginn im 3.--4. Lebensmonat und der Maramus, 
der in unseren F~llen aber schon sehr friih in Erseheinung trat .  Es fehlen 
aber  die so sehr charakteristisehen Ver~nderungen des Augenhintergrundes 
(,,cherry red spot"). Die Motilits sind wenigstens prim/tr 
andere, Netzhautgliome sind unseres Wissens bei dieser Erkrankung 
nicht besehrieben usw. Eine infantile amaurotische Idiotic (Tay-Sachs) 
war deshalb mit  guten Grfinden klinisch abzulehnen. Dasselbe gilt aueh 
v o n d e r  Niemann-Picksehen Erkrankung,  wobei noeh zu erwi~hnen ist, 
dag Anzeiehen einer SplenohepatomegMie fehlten. 

Der naeh der klinisehen Beobachtung des Kindes Kur t  K. uns bekannt-  
gewordene anatomische Nachweis yon Verkatkungen im Gehirn des Kindes 
Gertrud K. gab Veranlassung, auch mit  intrakraniellen Verkalkungen 
einhergehende Leiden in den Kreis der differentiMdiagnostisehen Uber- 
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legungen noch mit  einzubeziehen. (Bei Kur t  K. und ebenso bei den Eltern 
waren r6ntgenologisch Verkalkungen nicht nachweisbar.) Die Unter- 
schiede zwischen unseren F/~llen und beispielsweise den von Fritzsche 
beschriebenen sind anatomiseh-rSntgenologisch sowohl wie hinsichtlich 
des klinisehen Verlaufs auBerordentlich groB. Ob sich die klinisehen Be- 
funde der yon J. Bertrand und R. Altschul histologiseh beschriebenen 
F/~lle yon Mikrocephalie mit  Cystenbildung, Endarteriitis und Kalk- 
infiltrationen der Arterienmedia und Kalzinose der IIirnrinde (unbescha- 
det der Frage ihrer anatomischen Zusammengeh6rigkeit) mi t  denen 
unserer F~lle decken, ist aus der uns zug/~nglichen Beschreibung nicht zu 
ersehen. Gegeniiber der Parkes-Weber-Dimitrischen Krankheit  (Schitz, 
Krabbe) liegen im Befund und Verlauf (unter anderem fehlende Naevi 
vaseulosi) so erhebliche Unterschiede vor, dab sie kliniseh differential- 
diagnostiseh gleichfalls in Wegfall kommen muBten. Zu bemerken bleibt 
noch, dal? sieh fiir eine prim/~r entziindliehe Genese des Leidens klinisch 
und anamnestisch keine Anhaltspunkte ergeben haben. 

Unsere F/~lle haben somit klinisch gewisse und, wie wir glauben, 
bemerkenswerte Besonderheiten im Verlauf und Befund gegeniiber wohl- 
bekannten Krankheitsformen, wenn auch gesagt werden muB, da6 es 
heute noeh Bereehtigung hat, wenn 2gerzbacher auf die besonderen Schwie- 
rigkeiten der rein klinischen Zuordnung soleher F/~lle besonders stark 
hinwies. Wenn klinisch bei Kur t  K. trotz mancher Atypien die Vermu- 
tungsdiagnose einer ZugehSrigkeit des Falles zur infantilen Form d e r  
Leukodystrophia cerebri progressiva hereditaria Bielsehowsky gestent 
wurde und sich anatomisch so wesentliehe Untersehiede gegeniiber 
diesem Leiden ergeben haben, so ist das ein Hinweis fiir die Notwendig- 
keit der Vorsicht bei einer rein klinisehen Einteilung solcher F/~lle, wie 
sie Gagel im Bereich der diffusen Sklerose versucht hat. 

Versucht man, sieh ein Bild yon der Pathogenese des Leidens zu maehen, 
so legt bereits die Durchsicht des Schrifttums/ihnlieher infantiler Krank-  
heiten den Gedanken an eine Sto/]wechselbedingtheit auch dieses Leidens 
nahe. Inwieweit dies ffir unsere F/~lle eine anatomische Stfitze linden 
kann, mu6 den Ausffihrungen Hallervordens ~berlassen bleiben. I m  
klinisehen Befund mugte  die Tatsaehe, dab StoffweehselstSrungen (auf- 
fallend Iriih einsetzender Verfall im Sinne einer P/tdatrophie) zu den 
wesentliehsten klinisehen Merkmalen der Erkrankung geh6rte, besonders 
in dieser Riehtung fahnden lassen, insbesondere aueh, was den nunmehr 
zu bespreehenden erbbiologisehen Befund angeht. 

Gegeniiber den Befunden yon Curtius und Scholz bei famili~rer diffuser 
Sklerose kann hier gleich erw/~hnt werden, dag sich Fs yon spastiseher 
Spinalparalyse in der groBen Sippe K. nicht fanden. Als - -  eventuell 
auf eine spinale AnlagestSrung hinweisende - -  Besonderheiten sind ledig- 
lich ein Fall yon FriedreichfuB in der vi~terlichen Sippe (Sehwester des 
Vaters) und in der miitterlichen Sippe (Schwester des Grol3vaters) 

48* 
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erw~hnenswert; beide zeigten aber keine sonstigen neurologischen StS- 
rungen, so dal~ das Vorkommen spinaler Erkrankungen in der Sippe nicht 
zweifelsfrei gesichert ist. Von einer sicheren, den BevSlkerungsdurch- 
schnitt tiberragenden H~ufung yon Psychosen oder dem Befund einer 
,,famille n6vropathique", wie ihn Curtius bei famili~rer diffuser Sklerose 
erhob, sind wir bei unserer Sippe auch nieht zu spreehen bereehtigt. 
Dagegen kann der yon van Bogaert und W. Scholz bei der Sippe R o s . . .  
(familigre diffuse Sklerose) erhobene Befund einer strumakranken 
Tante, einer ,,eher hypothyreotischen" Mutter und einer genitalen Ent- 
wicklungsstSrung eines Vetters der kranken Geschwister schon eher 
gewisse Parallelen zu unserem Befund aufweisen, so wenig SchluSfol- 
gerungen daraus mSglich sind. 

Aus unserem Sippenbefund halten wir folgendes fiir bemerkenswert: 
Bei einer Base des Groflvaters lag ein sehr merkwiirdiges Krankheits- 

bild vor. Die yon jeher schwachsinnige, ]etzt 48j~hrige Karoline Schm. 
(35), bei der auch yon jeher schon eine Gesichtsasymmetrie auffallend war, 
hat  in den letzten Jahren in zunehmender Weise einen schweren kSrper- 
lichen und geistigen Verfall gezeigt. Sie hat nur mehr ein Gewicht yon 
39 kg; es ist, progredient, zur Entwieklung extrapyramidaler Bewegungs- 
st5rungen und aul~erdem aber auch zur Entwieklung einer schweren 
Demenz gekommen. Diese Krankheitsentwicklung legt den Gedanken 
an erbbiologische Zusammenhgnge zu d@m Leiden der allerdings ziemlich 
welt entfernt verwandten Kinder nahe; es kSnnte sich unter Umstgnden 
um eine S~t]orm des Leidens handeln. DaB bei ihr rSntgenologisch der 
sichere Nachweis intrakranieller Verka]kungen, die sich anatomisch bei 
dem ~lteren Kinde fanden, nieht mSglich war, wiirde um so weniger da- 
gegen sprechen kSnnen, als auch bei dem jiingeren der Kinder intra- 
kranielle Verkalkungen rSntgenologisch nieht sichtbar waren. Als ge- 
siehert kann man natiirlich die Vermutung einer Spgtform des Leidens 
nicht ansehen; immerhin ist auch dieser Fall so ungewShnlich, dal~ sieh der 
ausgesprocheneVerdaeht eines solchen Zusammenhanges rechtfertigenl~l~t. 

Auch einige neurologische Besonderheiten sind in der Sippe erwiihnens- 
weft, z. B. die un]clare Hirnerkranlsung des Bruders der Grofimutter mi~tter- 
licherseits. 

Dariiber hinaus erscheint uns - -  im Hinblick auf die erw~hnte Frage 
einer Stoffwechselbedingtheit des Leidens - -  aus dem Sippenbefund ein 
auffallend gehiiu~tes Vorkommen von StoHwechselstgrungen wesentlich. 

Als solche - -  bereits ohne die Methoden der inneren Klinik nachweis- 
bare - -  auf eine StSrung der Stoffwechseltage hindeutende Symptome 
bzw. Erkrankungen sind zu erw~hnen: die eine Labilits des Zuckerhaus- 
haltes anzeigende, voriibergehende Zuckerausscheidung der (struma- 
kranken) Mutter nach der ersten Gravidits die auf eine endokrine Dys- 
funktion hinweisenden Symptome der ~ltesten Schwester des GroBvaters 
vgterlicherseits (Behaarungsanomalien, ttuutvers der Dia- 
betes, die Gicht, die anseheinend hypophys~re StSrung und die endokrine 
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Fettsucht der jiingeren 4 Schwestern des Gro•vaters, der juvenile Dia- 
betes eines Kindes einer Cousine des Vaters, die endokrin bedingte 
Fetfsucht einer (strumakranken) Schwester der Mutter, die angeborene 
Kataraktbildung einer (debilen) Base des Vaters, ganz abgesehen yon der 
starken H~ufung yon vorwiegend diffusen, teilweise aber auch cystischen 
Strumen in der gesamten Sippe, vor allem der Sippe der Mutter, die 
unter Umsti~nden aber dutch endemische Verh~ltnisse erkl~rbar ist. 
Beaehtlich bleibt auch die leichte Thyreotoxikose der endogen depres- 
siren Grol]mutter v~terllcherseits und die depressiven Erkrankungen 
ihrer Schwester sowie einer (strumakranken) Cousine der Mutter. 

Schllel~lich verdienen noch Erw~hnung die beim Vater des Kindes (und 
einer seiner Basen) nachzuweisenden vegetativen Dys]unlctionen, die bei 
ihm, dem oben erwi~hnten Bruder seiner Mutter und dem an juvenilen 
Diabetes erkrankten Kinde einer Cousine nachzuweisende Mi[3bildung 
des Klein/ingers und die bei ibm und dem schon erw~hnten Onkel nach- 
zuweisende Diastase der Gro[3zehen und 2. Zehen-Symptome, deren Bedeu- 
tung in Zusammenhang /nit zentralnervSs ausgelSsten Krankheitsvor- 
g~ngen bzw. Konstitutionsbesonderheiten im Schrifttum immer starker 
in Erscheinung tritt. 

Weniger Bedeutung legen wir dagegen dem Nachweis je einer sehizo- 
phrenen Psychose in der vi~terlichen und mfitterlichen Sippe nnd dem in 
ihrer ~Ni~he geh~uften Auftreten bestimmter Psychopathie/ormen bei, 
wenn sie auch nieht unerw~hnt b]eiben sollen. 

Weitere F~lle yon Mikrocephalie wurden in der groBen Sippe nicht 
festgestellt. Die Hi~ufung endokriner StSrungen in der Sippe und das 
Vorhandensein yon 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 Ge/d[3verlcallcung (Fahr), der sich nach den Ausfiihrungen 
Hallervordens die Erkrankung trotz wesentllcher abweichender Beson- 
derheiten am ehesten anglledern l~t~t, gleichfalls auf StoffwechselstSrungen 
zurfickgeffihrt wird. Auf den Sippenbefund hinzuweisen, erschien schon 
deswegen eine Notwendigkeit, damit flit sp~tere Beobachter des Leidens 
eine VergleichsmSglichkeit und mit ihr die MSgllehkeit einer besseren 
Fundierung der Fragen der Genese des seltenen Leidens gegeben ist. 

Vom erbpflegerischen Standpunlcte erscheint im fibrigen noch der 
Hinweis auf folgendes wichtig: den intelligenten, in sozialer Hinsicht sehr 
tiichtigen Eltern wurde auf ihre Frage, ob sie bei dem Unglfick, das ihnen 
das erste Kind brachte, beim zweiten Kinde dasselbe Leid erwarten 
kSnnten, durch mehrere ~rzte der Rat zur Kinderzeugung mit der 
Begriindung gegeben, ein zweiter Fall liege in der Famille nicht vor, und 
das Leiden des Kindes habe mSglicherweise andere (exogene) Ursachen. 
])as namenlose Leid der kinderlieben Eltern, die in der Entwicklung des 
daraufhin gezeugten zweiten Kindes in jeder Beziehung den gleichen Ver- 
lauf der unheimllchen Erkrankung wie beim ersten Kinde sehen, gibt 
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Veranlassung, in solehen F~llen ungew6hnlieher Art, falls deren exogene 
Genese nieht klar auf der Hand  liegt, mig dem erw~hnten Ra t  zum 
wenigsten augerordentlieh vorsiehtig zu sein. Vielleieh~ kann der Sippen- 
befund mit den oben erw~hnten Merkmalen in dieser Beziehung aueh ein- 
real bedeutungsvoll sein ~ sehon deswegen ist seine ausftihrliehe Wieder- 
gabe angebraeht - - ,  was dann sieher w/~re, wenn sieh unsere Vermutung 
erbgenetiseher Zusammenh/~nge des Leidens mit  den erw/~hnten Stoff- 
wechselst6rungen und ,,degenerativen" Merkmalen dureh weitere Unter-  
suehungen als zu Reeht bestehend erweisen wtirde. Die Notwendigkeit 
genauester Sippenuntersuehungen (aueh unter Beaehtung yon sog. 
, ,Mikrosymptomen") versteht sieh in solehen F/~llen naeh dem vorher 
Gesagten yon selbst, sowohl was die angefiihrten wissensehaftliehenFrage- 
stellungen als die praktiseh eugenisehe Handhabung angeht. 

B. Anatomischer Tefl. 

Von J. Hallervorden. 

Das Gehirn 1 der Gertrud K. (Fall 1) wiegt 345 g, ist 12 cm ]ang und 
9 cm breit. Die weiehen H~ute sind an der Basis gleiehm~Sig und an der 
Konvexit~t  fleckweise weiglich verdickt. An der Konvexitgt  finden sich 
im Stirnhirn rechts neben der Mittellinie am Fu8 der 2. Stirnwindung, 
ferner links mit ten im Parietalhirn und an der linken Hinterhauptsgegend 
fingerkuppengroBe Eindellungen ohne Narbenbildungen, die offenbar yon 

Cysten in den weichen H~uten 
herriihren. Die Gef~Se an der 
Basis sind zart  und dtinn, eben- 
falls an der Konvexi ta t  ; nirgends 
ist eine Gefagvermehrung festzu- 
stetlen. Die Furehen und Win- 
dungen zeigen einen normalen 
Verlauf, keinerlei Narben- oder 
Herdbildungen. Das Kleinhirn 
besi~zt eine s tark  erweiterte Ci- 
sterna cerebello- medullaris, die 
den Eindruek einer groBen Cyste 
macht  (Abb. 14). Die beiden 
Kleinhirnhemisph~ren sind in- 
folgedessen schmal und flaeh. Das 

~bb. 14. ~leinhirn. Gehirn war horizontal durch- 
schnitten; es zeigt eine starke 

gleichm/~Bige Erweiterung der Ventrilcel, besonders der Hinterh6rner. Die 
Marl~substanz ist in den hinteren Teilen bis auf einen dfinnen Streifen 
an der Ventrikelwand verschm~ilert, so dag das Relief der Hirnwindungen 
am Boden des Ventrikels zu sehen ist. Am Stirnhirn dagegen ist welt 

1 Hypophyse und Epiphyse w~ren nieht vorhanden. 
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mehr Marksubstanz erhalten, welche auf der Schnittfl~che durch graue 
Flecken und Streifen unregelm/s gezeichnet ist. An den Stammganglien 
sind keine Vcr/s sichtbar (Abb. 15). 

Zur besseren Bearbeitung wurden trotz der horizontalen Durchtren- 
nung Frontalschnitte angefertigt und je ein Schnitt aus Stirnhirn, Beginn 
und Mitre der Stammgan- 
glien und Parieto-Occipital- 
gegend eingebet tet  und im 
ganzen gesohnitten. ~ 

Auf den Schnitten aus 
allen diesen Gebieten sieht 
man schon mit blol~em Auge 
in der Marksubstanz un- 
regelm/s kleinere und 
gr5Bere aufgehellte Flecken, 
die unseharf begrenzt sind. 
Sie sind nahezu vollst/~ndig 
entmarkt ;  dazwischen ist die 
Marksubstanz iiberall un- 
versehrt (Abb. 16). Diese 
Flecken linden sich nut  im 
Marklager und in den Mark- 
strahlen, dagegen niemals 
in der Hirnrinde. Im Zell- 
pr/iparat sind an ihrer Stelle 
die Gliakerne stark ver- 
mehrt,  so dab sie im Nissl- 
Bild als dunkle Stellen her- 
vortreten. Die Gliazellen Abb.  15. GroBhirn.  H o r i z o n t a l s c h n i t t .  

sind klein und dunkel ge- 
f/~rbt, progressive Formen fehlen, Fet tabbau ist nirgends mehr zu be- 
obachten. Im Kleinhirnmark, in Briicke und Medulla oblongata sind 
solche Entmarkungsflecke nieht vorhanden. 

In der Hirnrinde f/s durchweg eine Verbreiterung der 1. Schieht auf, 
im iibrigen ist die Architektonik tiberall gut erhalten. Es finden sich 
diffuse Zellausf~lle besonders in der 3. Schicht, aber such in anderen 
Sehiehten in m/s Grade. 

Die Gliazellen bieten nichts Besonderes, nirgends finden sich entziind- 
liche Infiltrate. Die Gef/s sind im allgemeinen etwas verdickt, an 
einzelnen Stellen sind leichte Wucherungen der Intima zu erkennen, Kalk- 
einlagerungen in die Wandschicht grSl~erer Arterien finder man in den 
Gebieten mit geh/~uften Ablagerungen, wie in den Stammganglien, aul~er- 
halb soleher Bezirke, aber nur vereinzelt, z. B. in der Pia. Eine Gef/~l~- 
vermehrung besteht nieht; die meisten Gef/~l~e sind stark mit Blur gefiillt. 
Die verdickten weiehen H/~ute enthalten reichlich Bindegewebsfibrfllen. 
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Im ganzen Gehirn linden sich kleine schollenfSrmige Kallslconkremente 
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 ttirnrinde, 
aber nur in den Tg]ern der Windungen an der Konvexit~t., dagegen nicht 

A b b .  16. A u s  e i n e m  F r o n t a l s c h n i t t  d u r c h  d e n  S t i r n p o l .  F ~ r b u n g  n a c h  l t e idenhain .  
Vergr .  5ma l .  - -  E n t m a r k u n g s f l e c k e n .  

in den Windungen an der Mittellinie. Die Kalkkonkremente sind an den 
bezeichneten Stellen fiber die ganze Rinde locker ausgestreut, reichen 
aber noch ein Stfick in die Marksubstanz hinein, gleichmgltig fiber die 
M~rksubs~anz verteilt und v611ig un~bhgngig yon den Entmarkungs- 
flecken. Im Nissl-Bild sind sie zum Teil matthellblau, zum Teil tier 
dunkelviolet{ gefgrbt, im Heidenhain-Prgparat meist schwarz, dagegen 
wechselt die Farbe wieder bei der van Gieson.Fgrbung yon Schwarz 
bis Hellrot. Sie liegen manchmal an Capillaren, aber meist frei im Ge- 
webe in Form yon Kugeln und kleinen Spiel~en, die zu bizarren Formen 
zusammengesintert sind (Abb: 17). 
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Die Ganglienzellen liegen unversehrt  dazwisehen, auch die Gliazellen 
verhalten sich diesen Gebilden gegeniiber durchaus reaktionslos. In  dieser 
Lokalisation - -  n/~mlich in den Ts der Windungen an der Konvexit/~t 
- -  sind diese Kalkkonkremente  auch in den folgenden Schnitten bis zum 
Parietalhirn anzutreffen, auch wieder in das Mark hineinreichend; der 
Sehl~fenlappen ist versehont geb]ieben. 

In  den Stammganglien sind die Kalkkonkremente besonders dieht 
gelagert, und zwar im Putamen in seinem oralen Anteil yon der Capsula 
externa bis an die Capsu]a interna heran, w/~hrend der Nucleus eaudatus 

Abb.  17. S t i rnhi rnr inde .  Thionin.  Vergr .  100mal.  I~2alkkonkremente (zum Tell d_unkel- 
v io le t t  ge fa rb t )  l iegen vo rwiegend  frei  im  Gewebe.  

freibleibt. Weiter caudal dagegen reichen die Kalkkonkremente fiber die 
Grenzen in den Globus ~altidus, in welehem sie allerdings weniger dieht 
liegen und auBerdem fiber die innere Kapsel  bis in die benaehbarten Kerne 
des Thalamus hinein, wobei die an der Ventrikelwand gelegenen Teile 
wieder freibleiben (Abb. 18). Der Zellbestand des Putamens wird dadureh 
nicht wesentlieh in Mitleidensehaft gezogen. I m  PMlidum ist neben den 
Konkrementen eine bemerkenswerte Vermehrung des physiologisehen 
Pigments der Glia festzustellen, aber wesentliehe Ausfs an Ganglien- 
zellen sind nieht zu verzeichnen. Die vegetativen Zentren des I-Iypothala- 
mus sind o. B. 

Die Subst. nigra des Mittelhirns ist v611ig unversehrt.  Vom roten Kern  
konnte infolge einer Zerreigung des Nittelhirns bei der Fixierung nut  
ein tangentialer Ansehnitt  erhalten werden, so dag sich das Zellbild 
nieht beurteilen ls 
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I m  Kleinhirn finden sich Kalkkonkremente fast nur in der Molekular- 
schicht, und zwar hauptsachlich in denjenigen Lappchen, die unmittelbar 
der Marksubstanz anliegen; in den peripheren Teilen fehlen sie gs 
(Abb. 19). In  der Molekularschicht scheinen sich die KalkkSrperehen, 
abgesehen von einzelnen Capillaren, hauptsachlich an den Ausl~ufern der 
Pur]cinje-Zellen niederzuschlagen; gelegentlich sind auch die Purlcin]e- 
Zellen selbst mi tsamt  ihren Ausls verkalkt  (Abb. 20). 

Abb.  18. S t a m m g a n g l i e n .  t I&m.-Eosin .  Vergr .  10real. I t : a l k k o n k r e m e n t e  in  d i ch t e r  Aus-  
s a a t  i m  P u t a m e n  (Pu) ,  besonders  an  der  Grenze z u m  P a l l i d u m  (Pall.); weir  lockerer  i m  

P a l l i d u m  n n d  in  den aui~eren T h a l a m u s k e r n e n  (Th).  (Ohen ein Einr i~  i m  Pr f ipa ra t ) .  

Die Marksubstanz des Kleinhirns ist stark verschm~lert und ist reich 
an kleinen dunklen Gliakernen. Der Nucleus dentatus ist vollkommen 
erhalten und vSllig frei yon Kalkkonkrementen.  Die KSrnerschicht ist 
offenbar etwas gelichtet, die Purkin]e-Ze!len sind im wesentlichen erhalten. 
I m  ganzen sind die L~ppchen sehm~ler und diirftiger ausgebildet als normal. 

Die Nervenzellen in der Bri~clce und in der Medulla oblongata sind 
unversehrt.  Die Pyramidenbahnen sind ge!ichtet, Kalkkonkremente 
linden sich bier nirgends. 

Eine Ependymi t i s  granularis besteht nicht, doch befindet sich das 
Ependym derVentrikel in einem Reizzustand, wie versehiedene progressive 
Gliaformen an der Ventrikelwand erkennen lassen. 

Zwei auff~llige, anscheinend voneinander unabh~ngige  Befunde 
beherrsehen das Bild: die Entmarlcungs]lecke in der Marlcsubstanz des 
Gro[3hirns und die Kallcablagerungen. 
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Abb. 19. ~leinhirnwindungen in unmittelbarer Nachbarschaft des ~Wiarklagers. Thionin. 
Vergr. 100real. -- KalkkSrper in der Molek~larschicht, vornehmlich an den I)endriten der 
Purkinje-Zellen; Verschmfilei'ung der ~Vindungen, A~flocker~ng ~nd l~arefizierung der 

KSrner. 

Abb. 20. Verkalkte Purkinje-Zelle mit ihren ebenfalls verkalkten Dendriten. Thionin. 
Vergr. 200real. 
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Die Entmarkungsfleeke sind naeh ihrer Art und Ausbreitung zweifel- 
los Ms gefgBbedingte VerSdungsherde aufzufassen. Die besehriebenen 
geringfiigigen Ver~nderungen der Gef~Be, die nirgends zu nachweislichen 
Versehliissen gefiihrt haben, k5nnen nicht die Ursache davon sein. Es 
handelt sich um l~ngst ausgeheilte alte Narben, nirgends sind Anzeichen 
einer frisehen Gliareaktion oder noch irgendwelche Reste yon Abbauer- 
scheinungen vorhanden. Infolgedessen sind Riieksehliisse auf die Ent-  
stehung dieser Herde nur aus ihrer Form und Lage mSglieh; so kSnnte 
es sieh um kleine unvo]lst~ndige Erweichungen nach Embolie, wie z. B. 
bei Endokarditis, oder venSse Thromben bei einer entziindlichen Erkran-  
kung oder um Blutungen gehande]t haben, aber dann bleibt immer noeh 
merkwiirdig, dab sie nieht auch in der tIirnrinde vorkommen. Trotzdem 
dr~ngt sich der Gedanke an eine entziindliche E@rankung im frfihesten 
KindesMter auf, wenn man die starke Verdickung der Meningen und die 
Reizerscheinungen am Elgendym in Betracht  zieht. Die Gef/~Bvers 
n~m]ich die leichte Verdickung und Endarteritis, kSnnen sehr wohl die 
Folge einer entziindiichen Erkrankung sein, jedenfMls kommt  eine 
prims Erkrankung der Gef/~Be, wie etwa eine luische, nicht in Frage. 

Die Beschrgnkung der t terde auf das Mark ist abet charakteristisch 
fiir jene Erweiehungen und Narbenbildungen, die bei Geburtssch/~den 
oder friihkindlichen Erkrankungen durch Thrombosen oder Stauungen 
im Gebiet der Vena magna GMeni auftreten, well diese das AbfluBgebiet 
fiir das Marklager darstellt. Allerdings ist aueh da wieder eine Ein- 
sehr/~nkung notwendig, denn diesr Erweichungen pflegen viel gr6gere 
und zusammenh~ngendere Narben zu hinterlassen, so dab fast das ganze 
Marklager bis an die U-Fasern in eine Narbe aufgegangen ist. Dies Bild 
erinnert trotz der Schmalheit der Narben/~uBerlich an die diffuse Sklerose, 
so dab Marie und Foix solche F~]le, die immer stationgr bleiben, irrtiim- 
lieherweise als eine besondere Form dieser Krankhei t  aufgefaBt und als 
,,Scl6rose diffuse centrolobMre ~ tendenee symm6trique" besehrieben 
haben. Wegen der geringen GrSBe der t terde bei unserer Beobachtung 
bestehen aber Bedenken, sie mit  dieser Form der Marknarben gleiehzu- 
stellen. Ihre Entstehung muB also ungeklgrt bleiben, so wenig befriedi- 
gend dieses Ergebnis auch ist. Klinisch freilieh kommt  die Summe dieser 
VerSdungsherde mit  ihren grSl~tenteils geseh/~digten Aehsenzylindern 
einem ausgedehnten Markausfall gleich, so dab die di]]erentialdiagno- 
stische Erwiigung einer di]fusen Sklerose darin eine gute Begriindung finder. 

Die Kalkkonkremente. Um die Besonderheit dieser Ablagerungen zu 
verstehen, mug man sich daran erinnern, dab im Gehirn unter patholo- 
gisehen Verh~ltnissen KMkkonkremente z vorkommen:  

z Dabei ist zu bemerken, dM3 sieh KMksMze nicht frei im Gewebe ausseheiden, 
sondern in einem organischen, offenbar eiweiBhMtigen Substrat niederschlagen, 
welches n~ch Herausl6sen des KMkes mit Sguren zurtickbleibt und die gleichen 
fS.rberischen Reaktionen gibt, wie sie dem Kalk zugeschrieben werden. Diese Sub- 
stanz [,,Pseudokalk" (Spatz)] ist oft Mlein vorhandcn, oder durehtr/~nkt sich nach- 
tr~glich mit KMksMzen; normMerweise finder man sie im Globus pallidus. 
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1. In  alten Narben Und nekrotischem Gewebe sowie bei Lymph-  
stauungen (in der N~he yon Tumoren). 

2. Bei der Sturge-Weberschen Krankheit .  
3. Bei der ,,idiopathischen nichtarteriosklerotischen Gef~Sverkalkung" 

(Fahr). 
Zu 1. Abgestorbene Nervenzellen, KSrnehenzellen oder andere Ge- 

webeelemente in den Narben sind hier nicht mit  Kalksalzen impr/~gniert, 
wie man dies h/~ufig in alten Erweichungen gerade bei Kindern findet. Die 
Kalkkonkremente  sind bier auch nicht an das Narbengewebe gebunden, 
sondern ganz unabh~ngig davon fiber gesunde und vernarbte Gebiete aus- 
gestreut. Die seltene, bier vorkommende Impr~gnierung der Purkin]e. 
Zellen und ihrer Dendriten liegt augerhalb der Narben und stellt eine 
Besonderheit dar. 

Zu 2. Bei der Sturge-Weberschen Krankhei t  sind Kalkablagerungen 
in der I~inde vorhanden und auch da nut  unmittelbar unter angiomatSsen 
Bildungen der weichen Hs mit  denen sie in einem gewissen Zusammen- 
hang stehen. Die Form und die Ausstreuung der Kalkablagerung ist in 
unserem Falle der Sturge.Weberschen Krankhei t  nicht un~hnlich; dort 
bilden sie ebenso wie hier eigentiimliche SpieSe und Keulen. Dagegen 
p a s t  es nicht in dieses Bild, daS sich die Kalkablagerungen auch in die 
Marksubstanz und sogar in die Stammganglien erstreeken und dab sie 
in den oberen l~indenschiehten sehr vie1 weniger dicht liegen als in den 
unteren. Vor allen Dingen feh!en hier die Gef/~l~konvolute, welche das 
Wesen der Sturge-Weberschen Krankhei t  ausmachen. 

Zu 3. Bei der ,,idiopathischen Gef/~Sverkalkung" (Fahr) t reten zuerst 
im Adventi t ialraum der Gef/~Se - -  seltener in der Gef/~Swand selbst - -  
freie Kalkkonkremente  in Form yon kleinsten kokkenfSrmigen KSrnern 
auf. Diese sintern allm/~hhch zusammen, kSnnen das ganze Gef/~Srohr 
einschlieSen und endlich auch die Wand durchsetzen; dutch weiteres 
Zusammenbacken kSnnen sie so bis zu betr~chtlichen Steinen anwachsen. 
Dieser Vorgang verl/~uft progressiv und stellt ein eigenes Krankheitsbild 
dar (Volland). (Hierhin geh5rt z .B .  die oben erw~hnte Beobachtung 
yon Fritzsche an di'ei Geschwistern). 

Dabei bilden gewShnlich die Stammganglien das Zentrum der 
schwersten Verkalkung. Von da aus reicht der Verkalkungsbezirk meist 
in die Marksubstanz und bis in die Rinde der Windungst~ler, soweit 
diese tier in alas Mark einschneiden. Gleichzeitig besteht ein ebensolches 
Verkalkungszentrum im Nucleus dentatus mit  dem Mark des Klein- 
hirns und den anliegenden L~ppchen. Wahrscheinlich liegt diesen Ver- 
~nderungen eine StoffwechselstSrung zugrunde, deren Ursache uns noch 
unbekannt  ist. 

Mit diesem Krankheitsbild hat  unsere Beobachtung eine unverkenn- 
bare Xhnlichkeit: die Ansammlung der Kalkkonkremente in Stamm- 
ganglien und Hh'nrinde sowie auSerdem im Kleinhirn. Zwar ist in diesem 
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nur die Rinde stat~ des Markes betroffen und im Grol]hirn die Kalkkon- 
kremente mehr verstreut, als sonst fiblich, aber diese Differenzen treten 
hinter den gemeinsamen Zfigen zuriick, so da6 man wohl dieses Kranl~heits- 
bild der idiopathischen Ge]difiverkall~ung anreihen dar]. Das Besondere 
unserer Beobachtung liegt aber in der Kombination dieses Leidens mit den 
VerSdungsherden im Marlc. Ob dies ein zufglliges Zusammentreffen ist, 
oder ob es eine iibergeordne~e Ursache ffir die beiden so verschiedenartigen 
Befunde gibt, muft dahingestell~ bleiben= Solange wir die Entstehung 
nicht kennen, so lange miissen wir uns mit  dieser Zuordnung begniigen. 

Jedenfalls steht unsere Beobachtung der idiopathischen Gefgftver- 
kalkung weir n~her als ein Fall yon Slauc/c und S~patz 1. Diese besehrieben 
ein 2 Jahre  alt gewordenes Kind mit  epileptischen Anfgllen und Starre, 
dessen beide Geschwis~er unter denselben Erseheinungen starben. ,,Unter 
dem Ependym der Seitenventrikel lagen obeffl~chliohe, vielfach mit  dem 
Ventrikel in Verbindung stehende ttShlen, die mif Konkremen~massen 
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 yon oral nach caudal verlau- 
fend. Die Konkrementmasse war zum Teil amorph, zum Teil konnte man  
petrifizierte ~ervenfasern und Pigmenfansammlungen identifizieren." 
Die Autoren weisen auf die ~hnlioh lokalisierten Gebur~ssch~digungen 
hin, wie sie vorher erwghn$ wurden, doch lieft sich daffir kein Anhalts- 
punkt  finden, denn die Geburt war leioht, aul3erdem begann das Leiden 
erst, nachdem eine normale Entwicklung eingesetz~ hatte, t t ier  steht die 
Verkalkung - -  im Gegensatz zu unserer Beobaohtung - -  in engster 
Beziehung zu den Narben;  sie betrifft vorwiegend die abgestorbenen 
Gewebselemente und hat  keinen Zusammenhang mit  den Gef/~ften, sie 
wiirde also morphologiseh zu der zuerst genannten Form yon Kalkab-  
lagerungen im Gehirn zu rechnen sein. Aul~erdem ist die Lokalisation 
eine andere. Die Konkremente beschrSnken Sich auf eine schmale, sub- 
ventrikul/~r gelegene Zone und greffen nicht auf das Marklager fiber. 

Zusammen]assend ist also zu sagen, daft unsere Beobachtung sioh am 
ehesten der Gruppe der ,,idio~oathischen Gef~/3verkallcung" (Fahr) an- 
gliedern l~ftt. Doch geh6ren die zahlreichen VerSdungsherde im Mark- 
lager des Grofthirns nichf zu diesem Krankheitsbilde. 

Die FerSdungsherde sind ihrem hisgologischen Bilde naeh sgmglieh 
l~ngst vernarbt ;  wahrscheinlich sind sie alle ziemlich gleiehzeitig ent- 
standen, und zwar in einer fffihen Zeit. E ine  Geburtssch~digung kommt  
naeh der Vorgesehiehte urs~chlich wohl kaum in Betracht,  aber es ist 
wohl m6glich, daft die in den ersten Lebensmonaten besehriebene Erkran-  
kung damit  zusammenh/~ngt. Irgendwelche charakteristischen Lokal- 
symptome wurden nicht beobach~et, nur allgemeine Zeiehen einer eere- 

1 tterrn Prof. Spatz bin ich far die Oberlassung der Pr~parate dankbar. 
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bra len  Reizung,  wie Erbrechen ,  Kr/~mpfe usw. Vor ahem aber  zeigt  das  
Zur i ickble iben  des Sch~dels an,  dag  das  W a c h s t u m  des Gehirns  eine 
H e m m u n g  e r l i t t en  h a b e n  m u g  - - d i e s  w/~re durch  d ie  mul t ip l en  Erwei-  
chungsherde  im Mark  auch erkl/~rbar. I m  i ibr igen m u g  freil ich Iestge- 
s te l l t  werden,  dab  die Mikrocepha]ie  keineswegs als regelm/~Bige Folge  
yon  mul t ip len  Erweichungsherden  im Mark  im f r i ihkindi ichen Al te r  
gel ten  kann .  Zu ihrer  E n t s t e h u n g  sind wohl  noch besondere,  n ich t  ge- 
nauer  b e k a n n t e  und  auch in unseren  F/~llen n ich t  aufkl/~rbare F a k t o r e n  
notwendig .  Jedenfa l l s  is t  die Mikrocephal ie  ein auff/~lligesMerkmal unserer  
F/~lle. Durch  Aushei lung und  Verna rbung  der  Herde  mul3te der  Prozel~ 
zum S t i l l s t and  gekommen  sein. I m  kl in ischen Bi ld  is t  das  aber  n ich t  
e rkennbar ,  denn  da  se tz te  bere i ts  jener  andere  K r a n k h e i t s v o r g a n g  ein. 
Die id iopa th i sehe  Gef/~gverkalkung ist  ein l angsam for t schre i tendes  
Leiden,  welches h/~ufig mi t  einer  zunehmenden Veratei/ung einhergeht .  
Diese erk l~r t  Sich aus  der  Beeintr/~chtigung der  F u n k t i o n  der  S tammgang-  
lien; auf welchen Teil  besonders  diese Ausfa l lserscheinungen zu beziehen 
sind, is t  n ich t  e indeut ig  anzugeben,  da  P u t a m e n ,  Pa l l i dum und  Tha l amus  
verschieden s t a rk  bet roffen  sind und  sich d i e  Funk t ions t i i ch t i gke i t  des 
zwischen den K o n k r e m e n t e n  e rha l t en  gebl iebenen nervSsen Pa re nc hyms  
k a u m  beur te i len  1/~l~t. Die gleichzeit ige Schadigung der  Gehi rnr inde  und  
des Kle inh i rns  k o m m t  erschwerend  hinzu.  Jedenfal ls :  f inder  der  kl inisehe 
Verlauf  in dem ana tomischen  Befund  eine h inre ichende  Erkl/~rung, wenn 
auch die Grund lagen  und  Zusammenh/~nge der  Ver/~nderungen n ieht  rest-  
los aufgedeckt  werden konnten .  
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