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Bei der West~hal-Wilsonschen Pseudosklerose handelt es sich um 
ein vorwiegend in der sp~teren Kindheit oder der Pubert~tszeit manifest 
werdendes, familiar auftretendes Krankheitsbild. Unter dem klinisch 
und anatomisch vielseitigen Symptomenkomplex der Westphal-Wilson- 
sehen Pseudosklerose fassen wit heute zwei Krankheitsbilder zusammen: 
1. die Pseudosklerose Wes~hals, bei der nach Alzheimer anatomisch das 
,,Vorkommen riesengroBer Gliaelemente mit Neigung zum Zerfall vor- 
wiegend im Bereich des Corpus striatum, der Sehhfigel, der Regio sub- 
thalamica, der Brficke, des Nucleus dentatus cerebelli und der ttirnrinde" 
im Vordergrund steht, und 2. die Wilsonsche ,.,Degeneratio lenticularis 

'progressiva", ffir die eine ,,lJflateral symmetrische Erweichung der 
Linsenkerne mit besonderer Betefligung des Putamen bei geringerem 
Befallensein des Globas pallidus in Verbindung mit dem gleichzeitigen 
Auftreten einer Lebercirrhose" charakteristisch ist. Klinisch iiberwiegen 
bei der Pseudosklerose die an das Krankheitsbild der multiplen Sklerose 
erinnernden Symptome, w~hrend wir bei der WiIsonschen Krankheit 
vorwiegend die k]inischen Symptome des amyost~tischen Symptomen- 
komplexes finden. 

Zwar wiesen schon lange die bei beiden Krankheitsbildern gefundenen 
cirrhotischen .I~bervers auf eine einheitliche Genese hin, doch 
wurde der endgiiltige Beweis ffir die Richtigkeit dieser Annahme erst 
durch die hist0pathologischen Untersuchungen Spielmeyers (1920) er- 
braeht. Er konnte sowohl bei der Pseudosklerose wie bei der Wilson- 
schen Krankheit die schon fffiher yon Alzheimer fiir die Pseudosklerose 
beschriebenen typiaehen Alzheimerschen Zellen (Umwandlung der Makro- 
gliazellen zu den typischen ,,nackten" Alzhelmerschen Gliakernen) nach- 
weisen. Das regelm~l~ige Auftreten tier Leber- und Itirnsch~digungen 
lenkte schon frith die Aufmerksamkeit auf die Frage nach der prim~ren 
Kausalnoxe. Ich verzichte darauf, im Rahmen dieser kurzen Mitteflung 
die einzelnen erSrterten Theorien wiederzugeben. 
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1930 kam Kshrer anf Grund seiner klinisch-erbbiologischen Unter- 
suchungen, bei denen er unter den Geschwistern der Wilsonkranken 
z~hlreiche ,,abdomiIfMe Erkrankungen'" ohne sichere ~Nervenerschei- 
nungen f~nd, zu dem Ergebnis, dab vermutlich ,,eine abdominale Leber- 
erkrankung - -  recessiv hereditgrer N~tur - -  die eigentliche Ursaehe des 
Wilsonsyndroms sei". Er bezeichnete diese abdominalen Erkrankungen 
ohne Nervenerscheinungen Ms ,,Abdominalwilson". ,,D~mit f i e lde r  
Begriff einer nerv6sen Systemerkrankung zugnnsten einer fiir d~s Nerven- 
system exogenen Pr~dilektionssch~tdigung durch eine abdominal auf- 
tretende Noxe" (Schilling). Stadler gelang es spgter, bei diesen abdomi- 
nalen Erkrgnkungen im Gehirn histologisch die fJberggngsformen der 
M~krogliazellen zu den typischen ,,nuekten" Alzheimerschen Gliakernen 
nachzuweisen. Ob Mlerdings die St6rung der Leberfunktion Ms alleinige 
Ursache fiir das Symptomenbild der Wilsonschen Krankheit anzusehen 
ist, erscheint zweifelh~ft. So weisen v. Lehoczl~y, Mi~ller, Liithy u. a. 
besonders auf die Mitbeteiligung des endokrinen, hep~tolienMen und 
gastrointestinalen Organsystems hin. Schilling kommt daher auf Grund 
einer eingehenden klinisehen Analyse eines Abdominalwilson zu dem 
Ergebnis: ,,Vorlgufig kSnnen wir das WHsonsyndrom nut als ein poly- 
glandul/~res Krankheitsbild durch eine noch Unbekannte, mit Pr~di- 
lektionen einwirkende sehgdliche Stoffwechselsubstanz, die in der Regal 
dureh konstitutionelle AnomMie entsteht, bezeichnen, wodurch sowohl 
die Einheit des Gesamtbildes wie die Vielheit der orggnischen St6rungen 
am besten erklart erseheint.." 

Uber die Erblichkeit der Westpha'l-Wilsonschen Pseudosklerose 
liegen bereits nmfangreiche Untersuchungen vor. Schon Wilson (1912) 
betonte d~s famili~re AuRreten der Krankheit, lehnte abet eine Erb- 
lichkeit ab. 1921 wies Hall an Hand klinisch nieht ganz sieherer 
Wilsonfglle auf einen recessiven Erbgang bin. 1929 teilte De Lisi 
zwei Wilsonkranke mit, die Vettern 2. Grades waren. Kehrer (1930) 
kam auf Grund seiner umfangreichen erbbiologischen Untersuchungen 
unter Anwendung der Weinbe~'gsehen Probandenmethode zu dem Er- 
gebnis, dM3 es sieh nm ein einfach recessives Erbleiden handele. Er 
fand in fdbereinstimmnng mit den spgteren Untersuehern (Liithy, 
Stadler, Steinmann, Wol/son u. a,), ,,daf3 die Eltern der Kranken nie 
yon derselben Krankheit befallen werden, dagegen abet hier nnd dg 
Verwandte in den Seitenlinien". Daneben wurden h~ufig unter den 
Eltern und in der nahen Verwandtschaft dem Wilson ~hnliche her- 
v6se Erkrankungen sowie Erkrankungen yon seiten des endokrinen, 
hepatolienalen und gastrointestinalen Organsystems beobachtet. Diese 
Feststellungen im Zus~mmenhang mit der auffallenden Tats~che, d~] 
ein grol]er Tell der Probanden Stadlers aus Verwandtenehen (B~sen und 
Vettern) stammt, sprechen eindeutig fiir die recessive Natnr dieses 
Erbleidens. 
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D~ es sich im vor l iegenden Fa l l e  cbcnf+lls u m  eine Verwandtenehe  
hande t t  - -  noch dazu u m  die sel tencre F o r m  der  Verw+ndtenehe 0nke l -  
Nich te  - -  ha l te  ich es ~fir berecht ig t ,  diesen Einzelfal l  mi tzute i len .  Der  
vor l iegende Be+und wurde  im R a h m e n  einer Siploenuntersuchung erhoben,  
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deren  Ausgangspunk t  eine ausleseffeie Serie yon  27 Fi i l len yon sympto -  
ma t i sche r  Epi leps ie  bei  cerebra ler  K inde r l~hmung  bi ldete  (Abb. 1). 

Kasuistik. 

1.) 6. Oswald, E. TOt. Gastwir~, hat~e viel mi t  dem Herzen zu tun, st~rb 
mit 59 Jahren an Schlagan~all (?). Mit seiner /qichte (11) verheiratet. 

2.) 7. Theodor E. Tot. ttufschmied, Gastwirt. Starker Alkoholiker. ,,War 
ein Lebemann, hal  sich viel mi~ Frauen abgegeben". Hatte dreimal einen apo- 
p]ektischen Insult, war linksseitig gel~hmt. Starb mit 56 Jahren in der Richter- 
schen Privatirrenanstalt Berlin an Gehirnerweichung. 
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3.) 11: Anna E., 68-Jahre alt, fiber Kindhei~sentwicklung nichts bekannt. 
Besuehte die Dorfschule bis zur obersten Klasse, war dann beim Vater in der Gast- 
wir~sehaf~ tatig. Mit 29 Jahren den Onkel (6) geheiratet. Menarche: 14Jahre. 
Periode o.B. 4 norraale Geburten. Seit dera 50. Lebensjahr in der Menopause. 
Nie ernstlich krank gewesen, in der letzten Zeit Mufig schwindelig. 

Be/und (1938). Athletiseher Habitus, Arteriosklerose, Hypertonie: RR 210/100. 
Varicen an beiden Un~erschenkeln. Neurologisch o.B. 

4.) 13. Frieda E., 56 Jahre alt. Sehon als Kind sehr nerv6s. Auf der Geraeinde- 
schnle raittelm~Big gelernt, aus der 2. Klasse abgegangen. Mit 17 Jahren wegen 
Os~eorayelitis des linken Unterschenkels ira Urban-Krankenhaus. Naeh der Schul- 
zeit in einer Druckerei, sp/~ter bei Siemens & Halske besch~ftig~. 1928 invalidisiert. 
Menarehe rait 16 Jahren. Periode o.B. Sei~ dera 50. Lebensjahr in der Menopause. 
Lift sehr unter aufs~eigender Hi~ze und Kopfsehmerzen. Fureh~bar leicht erregt, 
h~ufig das Geffihl der ,,Blutleere ira Kopf und Sehwindel". Mi~ 54 Jahren vorfiber- 
gehend ,,den Verstand verloren". Der Arzt stellte eine Nenrose fest. In deraselben 
Jahr  voriibergehend Zueker im Urin. In  letz~er Zeit h~ufig Kopfschmerzen nnd 
st/~rkeren Schwindel. 

Be[und (1938). Dysplastiseher Habitus, FettleibigkeR. Struma. ttypertonie: 
R g  235/125. Geringe Varieen an beiden Untersehenkeln. iXeurologisch: Deutlieher 
Derraographisraus. 

5.) 16. Paul E., 51 Jahre alt. S~raBenbahnarbeiter. Mit 7 Jahren schwere 
Pneuraonie, seitdera Stot~ern, das sieh bei Erregung steigert. Geraeindeschule in 
Berlin bis zur 3. Klasse besueht. Nach der Schulzeit bei der S~ral]enbahn angefangen. 
Wegen allgemeiner Sehw/~che nich~ aktiv gedient. 1915 als Landsturra rai~ Waffe 
ausgehoben. 1916 4Wochen wegen Malaria in einera Reservelazaret~ in Maze- 
donien. 1923 zweiter sehwerer Malariaanfa]l in Berlin. Seit dieser Zeit leieht er- 
regbar, kann keine Minute still sitzen. 1933 wegen Nephrolithiasis im Hedwigs- 
krankenhaus. 1934 wegen Magenbeschwerden im Krankenhaus Lankwitz und 
St. Josephs-Krankenhaus (R6ntgenbefund: Verdacht~ auf Uleus ira Bulbus duodeni). 
Lebt sei~dera ganz di/it. 1936 wegen der Magenbesehwerden invalidisiert. Vor der 
Erkrankung starker Nieotinabusus. 

Be[und (1938). Leptosora-athle~ischer Habitus. RE 135/83. Neurologisch o. B. 
Psyehiseh: Leichte Debili~/~, S~o~tern, hoehgradige Nervosit/~t. 

6.) 17. Bruno E., 48 Jahre alt. Zigare~tenarbelter. Norraale Kindheits- 
entwicklung. Linksh/~nder, sogar in der Sehule links geschrieben. Ans der 1. Klasse 
einer Berliner Geraeindeschule abgegangen. Seit vielen Jahren als Zigaretten- 
arbeiter t/~tig. 1911--1913 aktiv gedient. Von 1914--1918 im Felde. Mit dera 
E. K. I I  ausgezeiehne~. Von Augusb 1918 bis Kriegsende wegen Ruhr in einera 
Feldlazarett. 1925 Heirat, vor der Ehe ein uneheliches Kind. 1928 Lues nach Ge- 
sehleehbsverkehr rait einer Dirne. In deraselben Jahr  Antrag der Ehefrau auf 
Scheidung wegen perversen Geschleehtsverkehrs. 1930 Ehe wegen Ehebruehs 
geschieden. Hie ernstlich krank gewesen. Treibt viel Sport, starker Nieotinabusus. 

Be[und (1938). Athletiseher Habims. R g  145/100, neurologisch o.B. Links- 
h/~nder. 

7.) 23. Willi E.  Tot. Koch. Erstgeburb, norraa]e Kindheitsentwieklung. 
Geraeindesehule Alt-Stralau bis zur 1. Klasse besueht. Koch gelernt. ,,Zog sieh 
rait 16 Jahren Frauenkleider an und ging in der Friedriehstral]e spazieren. Spielte 
gem rait kleinen Jungen." l~it 17 Jahren Kriegsfreiwilliger bei der Marine. Starb 
17 Jahre alt im Anschluft an eine schwere Pneuraonie ira Marinelazarett~ Kiel an 
akuter gelber Leberatrophie. 

Diagnose. Abdorainalwilson. 
8.) 24. Waldemar E., Proband. Tot. Restaurateur. l~ormale Geburt und 

Kindheitsentwicklung. Als Kind schon sehr vern6s, leicht erregbar. Am ganzen 



zur Erblichkeit der WestphM-Wilsonsehen Pseudosklerose. 105. 

K6rper schnell gezittert, wenn er aufgeregt war. Mit 6 Jahren eingeschult, mit 
8 Jahren zur Mittelsehule, mit 12 Jahren wegen Schwierigkeit bei Erlernung der 
l~remdspraehen wieder ausgesehult. Aus der 1. Klasse der Gemeindeschule Alt- 
Stralau abgegangen. Nach der Schulzeit im Restaurationsbetrieb tier Mutter tatig. 
Mit 17 Jahren 1/2 Jahr wegen Leberschwellung bei Prof. Zondeck in Behandlung. 
P15tzlich graugriines Aussehen im Gesicht, beim schnellen Gehen Schmerzen und 
Driicken in der Magengegend, Stuhl war schwarz (?), Urin braunlich. Danach 
wurde er am ganzen K6rper und vor allen Dingen in den Augen gelb. Starkes Haut- 
jucken. ~Tach 1/2 Jahr Besserung. Mit 20 Jahren viel mit den Frauen zu tun. 
,,Staeh einer Frau mit einer Nadel in die Gesehlechtsorgane, sprang ins Wasser, 
erwiirgte Enten und drehte Hiihnern den Kopf ab." Mit 24 Jahren - -  im Friihjahr 
1927 - -  im AnsehluB an eine Grippe bemerkte er beim Aufnehmen yon leichten 
Gegenstanden unbedeutendes Zittern tier rechten Hand. Fuhr im Jnni 1927 naeh 
Bad Altheide, erhielt dort Fichtennadelb~tder und kalte Abreibungen, worauf 
Besserung eintrat. Erk~ltete sich dabei und bekam nun das  Zittern in beiden 
Beinen, im rechten Arm und im Kopf. Als er im Oktober 1927 nach Berlin zurtiek- 
fuhr, zitterte er am ganzen KSrper, so dab er gefiittert werden mu$te, konnte aber 
noeh laufen. I-Iinzu kam eine Verschleehterung tier Spraehe, sie wurde zitterig, er 
stieB mit tier Zunge an. Veto Hausarzt ohne wesentlichen Erfolg mit Sedobrol 
behandelt, gleiehzeitig liel~ sein Interesse an der Wirtschaft immer mehr naeh. Er  
hatte kein Verlangen naeh dem Rudersport mehr, traf sich nicht mehr mit seinen 
Bekannten, gab jeden weibliehen Verkehr auf. Weihnachten 1927 erneute Er- 
kaltung, hohes l~ieber, konnte niehts essen, well er sofort erbrach. Prof. Zondeck 
verordnete im Januar 1928 Tabletten und Tropfen, ira Februar versehrieb Bin anderer 
Arzt Pillen, worauf Doppelsehen eintrat, die Unruhe liel] aber naeh. Im Juli 1928 
erneute fieberhafte Erkrankung mit Kopfschmerzen and Erbreehen. Danaeh 
starkes Zi~tern, so dab er nicht mehr laufen konnte. Aus diesem Grunde Aufnahme 
in die Charit6. (Fiir die ~berlassung der Krankengesehichte bin ich der Psychi- 
atrischen und Nervenklinik der Charit6 zu gro$em Dank verpflichtet.) 

Be]und. GroBer kr/~ftiger Mann. I-Iau~ und Schleimh~tute gut durchblutet. 
Kein Ikterus, keine Exantheme, keine 0deme. Leber nnd Milz nicht vergr6f~ert. 
Leib welch, eindrfiekbar, keine Druekpunkte. Kopf: Bei Vet- und Rfickw/~rts- 
bewegungen leiehter federnder Widerstand. Gesieht: Haut glanzend, fettig ge- 
spannt, wenig Mimik. Augen: Breiter, grfingelblicher Fleiseherscher Corneatring. 
Fundus o .B.  Augenbewegungen frei. Bei Bewegungen des K6rpers und Kopfes 
zuweilen rotatorische oder k!eine nystagmisehe Zuckungen beim Blick in die End- 
stellungen. Hirnnerven: VII  reehts sehw~cher innerviert als links. XII  beim 
IIerausstreeken tier Zunge leichter Tremor. Spraehe: Skandierend. Arme: Tonus 
wegen der Unruhe schwer zu priifen, offenbar kein Rigor oder TonuserhShung. 
Grebe Kraft  trotz der groSen Bewegungsunruhe erstaunlieh gut. Reflexe reehts 
gleich links ~-. Diadoehokinese beiderseits sehr ungesehiekt. Bei FNV. beiderseits 
deutlicher Intentionstremor. BDR. und CR. beiderseits + .  Beine: Wegen tier 
hoehgradigen Unruhe erschwerte Priifung. Jedoch scheint auch hier in der be- 
wegungsarmen Zeit kein Spasmus und kein Rigor zu bestehen. KHV. : ttochgradige 
Unruhe, so dab keine Beurteilung m~glieh ist. Sensibilit~tt o. B. Gang etwas breit- 
beinig. Solange er l~tuft, f~llt die Bewegungsunruhe tier Beine fort. Wenn er ruhig 
steht, hoehgradige Unruhe in den Beinen; beginnt dann, yon einem Bein auf das 
andere rhy~hmisch hin und her zu trippeln. In seinem psyehisehen Verhalten 
5rtlieh und zeitlich orientiert, w~hrend der Untersuchung aufgeregt, dadurch Zu- 
nahme der Unruhe. Erz~hlt ohne affektive Beteiligung, fehlende Krankheitsein- 
sieht in die Schwere seiner Erkrankung. Intellektuell leieht debil. Wahrend der 
Untersuchung starke Bewegungsunruhe. Der Kopf wackelt in leichten Ausschl~gen, 
die bei Auftragen zunehmen and grobschlagiger werden. In tier Rumpf- und Hals- 
muskula~ur zuckende, drehende Bewegungen. In  den Armen hochgradige Unruhe, 
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die alle Muskelgruppen betrifft und sie in drehende, schlagende Bewegungen ver- 
setzt. Zuweilen an den Hgnden myoklonische Zuckungen. Die Beine befinden sich 
dauernd in ganz leichter Unruhe, sie waekeln im langsamen Rhy~hmus hin und her. 
Er  kann willk~irlich die Unruhe hemmen, wenn er die unruhige Extremitat fixiert, 
alas gleiehe erreicht man, wenn man sie festhglt. 

Laboratoriumsbefunde. Liquor: Farbe: leichte Opalescenz. Keine Zellver- 
mehrung, normale Croldsolkurve, Wa.R., Sachs-Georgi, MTR. : - - .  Urin: Urobili- 
nogen leieht vermehrt. Blur: l ib .  84%. Ery.: 4600000. FI . :  0,9. Blu~ausstrich 
o.B~ Leuko: 4400. Leberfunktionspriifung: o.B. Duodenalsondierung: reiehlich 
hellgelbe Galle. Urobilinogenoeholie, Albuminocholie, mikroskopisch o.B. Pitu- 
glandolversueh. - - .  Fraktionierte Magenaushebung: nfiehtern und nach Coffein. 
frfihsttick: normale Sgurewerte. 

Diagnose. Pseudosklerose, symptomatisehe Psychose. Am 5. 9. 28 ungeheilt 
entlassen. Naeh der Entlassung zunaehst befriedigendes Allgemeinbefinden. Ver- 
dauungsvorggnge bis auf leiehte Stuhltr~gheit in Ordnung, a13 vorwiegend Obst 
und G-emiise. D a s  Zittern haste etwas nachgelassen. Er konnte wieder allein auf- 
stehen und sieh im Hause bet~tigen. Nur Suppe und dergleichen Verschiittbares 
mu~te ihm gereicht werden. G~wann wieder Interesse ffir seinen Beruf. Die Stim- 
mung war ausgeglichen. Am 18.1.29 stand er naeh schlecht verbrachter ~acht  mit 
Kopfsehmerzen und t3belkeit auf. Am Abend vorher hatte er zuviel Kuehen und 
dazu 01sardinen gegessen. ]31ieb am Tage aber auSer Bert. SaJ3 so herum, aB den 
ganzen Tag niehts. In der folgenden Nacht bekam er Fieber, phantasierte, redete 
mit weir entfernten Verwandte n, spraeh yore Stsrben, verkannte die Personen der 
Umgebung. Da die Erregung sich steigerte, wurde ein Arzt gerufen, der eine Be- 
ruhigungsspritze gab und die Aufnahme in die Klin~k veranla~te. 

Zweite Aufnahme in der Charit6 am 20. 1.29. Bei de r  Aufnahme sprach er 
wirr durcheinander, spuck~e das Personal an, erging sieh in Sehimpfworten, hatte 
die Tendenz, sieh zu entblSl]en. Zeitweise orientiert. 

Be/und. Die Spraehe lallend, das Gesicht eyanotisch und schweil3ig. Lag ge- 
wShnlich mit halb geschlossenen Augenlidern und sehnarchender Atmung im Bett. 
Die Pupillen fiber mittelweit, reagierten auf L u n d  C. Ein eigentlicher Nystagmus 
war nicht vorhanden. Hirnnerven: VII linke Seite mehr innerviert, dabei gr0b- 
schlggige Zuckungen. XI I  grobschlggige Zuckungen in der L~tngsrichtung der 
Zunge am Insertionsgrund. Spraehe dutch die Offenheit des Mundes auffallend 
behindert. Keine aphatisehen Erscheinungen. PSR. und ASR. reehts und links 
schwer ausl6sbar. Xein Klonus, dagegen bei aktivem Spannen Eintrit t  yon grob- 
schlggigem Tremor. Koordination: Im Verlauf jeder Bewegung dem Ausma~ der 
dabei aufgewandtsn Kraft  entsprechend mehr oder weniger grobschlggiger Tremor. 
Oszillieren der Zuckungen um die Zielrichtung. In der Ruhe keine Tremorerschei- 
nungen. Motilit~t: Pat. lag sehlaff da, alle Bewegungen erfolgtsn kraftlos. Tonus 
nieht prfifbar, da Pat. nicht zum Entspannen zu bringen war. Kein Rigor oder 
Spasmus im Moment vSlliger Ruhe. 

Internistische Un~ersuchung: Pneumonie, Kreislaufsehw~ehe. 20.1. W~Izt sich 
im Bert umher, schimpft und spuck~, deckt sich dauernd auf, erhglt zur Beruhigung 
Seop. 21.1. Zittert sehr stark, nur fliissige Nahrungsaufnahme mSglich. 24.1: 29. 
Unter zunehmender Herz- und Kreislaufsehwgche Exitus. Klinische Diagnose: 
Pseudosklerose. 

Sektionsbefund: ~akroskopiseh: Hyperplasie des Striatums und des Pallidums. 
Leiehter Hydrocephalus in- und externus. Entwieklungshemmung am linken 
Uncus. Erweiehung lateral vom linken Pulvinar. Blutungen im Balken, Binde= 
armen, H6hlengrau und Boden der l%autengrube. Hoehgradige kn0tig-SdematSse 
Hyperplasie der Leber, starker chroniseher Milztumor. Traeheitis und Bronchitis. 
Ausgedehnte spindelfSrmige Bronehiektasen. Ausgedehnte Pneumonie in beiden 
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Llnterlappen. M/~Biges 0dem und Emphysen der Oberlappen. Ausgedehnte fl/~chen- 
hafte Verwaehsungen der reehten Lunge. Mikroskopiseher Befnnd liegt nieht vor. 

Diagnose. Westphcd- Wilsonsehe Pseudosklerose. 

9.) 32. Kurt Th., 22 Jahre alt, Friihgeburt. Lernte mit 11/~ Jahren lanfen, 
konnte sehon Worte wie ~ama spreehen, Die Z/~hne waren his auf die Baekz/~hne 
durehgebroehen, als mit 11/4 Jahren pl6tzlieh K_r/~mpfe auftraten. Er lag damals die 
ganze Naeht und einen Vormitt ag in Kr/~mpfen. ,,Hatte die Glieder yon sieh gestreekt, 
die Augen waren naeh links geriehtei". Als die Kr/~mpfe aufhOrten, konnte er nieht 
mehr anftreten. Die Mutter merkte, dab das linke Bein ,,l~tnger und der linke Arm 
gel/ihmt war". Lernte erst wieder mit 2 Jahren laufen, etwas sp/iter spreehen. In den 
,sp/s Jahren wiederholt Anf/~lle, bei denen er blog die Augen nach links verdrehte. 
Mit 6 Jahren eingesehult. G~meihdesehule bis znr 5. Klasse besueht. Sehr sehwer ge- 
lernt, aber nieht sit zen geblieben. In der Sehule sehr unruhig und verlogen. Im iibrigen 
war er lebhaft, zappelig, konnte keine Minute still sitzen. Wurde leieht wtitend, war 
ungehorsam und ungezogen. W&hrend dieser Zeit tgglieh 2--3 leiehtere Anfglle, 
,,drehte entweder die Augen ngeh links, dann war wieder alles gut, oder er fing an 
zu wanken". Daneben sehwerere AnNlle. Zu Beginn Aufsehreien oder Erbreehen, 
dann klonisehe Zuekungen in der ganzen linken Seite. Wegen der Kr/~mple veto 
Jugenderziehungsamt mit 11 Jahren naeh Sehlol3 Pilgramsheim gesandt. I-Iier 
gelang es nieht, ihn in seinen SehulMstungen wesentlich zu f6rdern. Die Zahl der 
Anf/~lle lieg ganz erheblich naeh. 1931 wieder naeh HHause entlassen, erlernte keinen 
Beruf. Am 1.11.32 wegen ungeordneter h/~uslieher Verh/~ltnisse Aufnahme in 

�9 Wuhlgarten. In der G/~rtnerkolonne besehgftigt, maehte er allerlei Dummheiten 
und Neekereien und warf sieh bei Zureehtweisung wiitend auf die Erde. Arbeitete 
.danr~ in der Feld- und Essenfahrerkolonne. Wghrend der Zeit durehsehnittlieh 
2--3 Sehwindel- und Krampfanf~tlle im Monat, die folgendermaften besehrieben 
werden: ,,Patient kam vom Korridor ins Zimmer, blieb an seinem Bert stehen und 
hielt sieh mit beiden H/~nden lest. Xnrzer Aufschrei, fiel dann langsam zu Boden. 
Klonisehe Zuekungen nut in der linken G~:siehtshglfte, Mundwinkel dabei naeh 
links verzogen. Gesieht blag, Augenlider gesehlossen, Aug/~pfel weft naeh l inks  
gedreht. Pupillen mittelweit, keine 1%aktion auf L. Babinski links + .  Kein 
Zungenbil], kein Einn/~ssen. Naeh dem Anfall benommen, nest~elte an seinem Hemd 
herum." D~ er sieh in der letzten Zeit gu~ fiihrte, wurde er 1935 versuehsweise ent- 
]assen. Zu I-Iause ging es zun/~ehst ganz gut, war etwas halsstarrig und sehwer zu 
lenken, tIatte in der ersten Zeit wenig Anf/tlle. Da diese aber bald h/tufiger auf- 
traten und es an h/~uslicher Pflege mangel~e, wurde er Januar 1936 wieder in Wuhl- 
garten aufgenommen. Arbeite~e weiter in der Essenfahrerkolonne. Ist besonnen, 
orientiert, etwas plump vertraulieh. Die Reaktionen erfolgen bereits deutlieh ver- 
langsamt, zeigt gelegentlieh ehoreiforme, athetoide Unruhe im linken Arm. Maneh- 
mal tibermiitig, gelegentlieh gereizt, priigelt sieh dann mit den anderen Kranken. 
In den letzten Jahren durehsehnittlieh 2--3 Sehwindel- und Krampfanf/~lle im 
Monat. 

Be/und (1939). Athletiseher Habitus, Diastase der Schneidez/~hne. Infantile 
spastisehe Hemiparese links. Linker Arm im Ellenbogengelenk in leiehter Beuge- 
kontraktur. Pf6tehenstellung der linken Hand. Zuweilen athetoide ehoreiforme 
Bewegungen im linken Arm. Leichte SpitzfnBstellung links. Arm- und Beinreflexe 
links spastiseh gesteigert. BDI~. seitengleieh, gut ausl6sb~tr. Babinski, Oppenheim, 
Gordon links q-. Gang spastiseh-paretisch. Grebe Kraft links deutlieh herabgesetzt. 
-Keine sichere StOrung der Sensibilit/~t. 

Diagnose. Infantile spastisehe Hemiparese links, symptomatisehe Epilepsie. 
I-Iemiathetosis posthemiplegiea. 
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Zusammenfassung. 
Es wird berichtet fiber eincn E~nzelfall yon Westphal-Wilsonscher 

Pseudosklerose (24), aus einer Verwandtenehe Onkel-Nichte (6, 11). Ein 
~lterer Bruder des Probanden litt an einem schnell zu Tode fiihrenden 
Abdominalwilson. Bei beiden Brfidern zeigten sich Triebanomalien: 
Homosexualiti~t (23), Sadismus (24). Eine Schwester (25) des Probanden 
starb 3 Wochen alt an Lebensschw~che, ein Bruder (26) ertrank mit 
5 Jahren. 

Bei den Eltern konnten nerv5se, dem Wilsonsyndrom iihnliche 
Erkrankungen sowie St5rungen yon seiten des endokrinen, hepatolienalen 
und gastrointestinalen Organsystems nicht nachgewiesen werden. Der 
Vater (6) starb an einem Schlaganfall (?); bei der Mutter ergab die 
Untersuchung eine Arteriosklerose und tIypertonie. Dagegen finden 
sich in der Sippe (50% der lebenden SippenangehSrigen wurden yon 
mir persSnlich untersueht) bei 2 SippenangehSrigen nervSse und kSrper- 
liche StSrungen, wie sie auch Kehrer, Stadler und Steinmann in ihren 
Sippen gefunden haben: eine Base (13) der Mutter des Probanden ist 
yon Kindheit an nerv5s und leicht erregbar, ,,einmal hatte sie sogar den 
Verstand verloren". Auf kSrperlichem Gebiet sind deutliche endokrine " 
StSrungen :nachweisbar. Ein Vetter (16) der Mutter stottert seit dem 
7. Lebensjahr und ist auf der Schule nicht richtig mitgekommen. Seit 
einer Malariainfektion im Kriege ist er hochgradig nerv5s. Seit vielen 
Jahren leidet er an Magenbeschwerden und ist deswegen invalidisiert. 
Auf Grund unserer bisherigen Kenntnisse dfiffte anzunehmen sein, 
datl es sich in beiden F~llen um Anlagetr~ger des Wilsonsyndroms handelt. 

Aul3erdem waren in der Sippe zwei weitere Fi~lle mit organischen 
Nervenkrankheiten naehweisbar: ein Bruder (7) des Vaters starb an 
progressiver Paralyse; ein Vetter des Probanden (32) leidet an sympto- 
matischer Epilepsie bei cerebraler Kinderl~hmung. Bereits Kehrer, 
Stadler und Steinmann haben auf diese eigenartige, schwer mit der 
Westphal- Wilsonschen Pseudosklerose in Beziehung zu setzende Belastung 
hingewiesen. Auch im vorliegenden Falle dfirfte bei diesen Krankheits- 
bildern ebensowenig wie bei der Linkshs (17) ein urs~ichlicher 
Zusammenhang mit der Westphal-Wilsonschen Pseudosklerose vorliegen. 
Auch glaube ich nieht, dab ursiichliche Beziehungen zwischen den 
athetoiden Choreiformen Bewegungen bei der cerebralen Kinderl~ihmung 
(32) und dem Wilsonsyndrom bestehen. Vielmehr dfirfte es sich dabei 
um eine h~ufig bei cerebraler Kinderliihmung beschriebene cerebrale 
Reizung im Sinne einer Hemiathetosis posthemiplegica handeln. 

Beriicksichtigt man, da]3 ein Bruder des Probanden an einem Ab- 
dominalwilson litt, die blutsverwandten Eltern keine gleichartigen Er- 
krankungen durchgemacht haben, so liegt ein recessiver Erbgang vor, 
bei dem nach Stadler ,,nieht die organische Erkrankung des ZNS. als 
solehe vererbt wird, sondern die Anlage zu einer (polyglandul~ren) 
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StoffwechselstSrung, in deren MittelpurLkt anscheinend das hepatolienale 
System (mit einer Kohlehydrats toffwechselstSrung besonderer Art?): 
.steht und  die sich nach den verschiedensten Richtungen bin sowohl 
kSrperlich wie geistig-seelisch auswirken kann" .  

Eine mSgliche Anwendung des G.z.V.e.N. (Stadler) diirfte in An- 
be t rach t  der Tatsache,  dal~ es sieh bei der West/phal-Wilsonschen Pseudo- 
sklerose um ein in d e r  Regel im jugendlichen Alter auftretendes und  
schnell zum Tode fiihrendes Krankhei tsbi ld  handelt ,  meines Erachtens  
nu t  bei den F~llen yon  Sp~tpseudosklerose in Erw~gung zu ziehen sein, 
bei denen gleichartige Erkrankungen  in der Nachkommenschaf t  sicher 
nachgewiesen sind. D~ ein grofler Tell der Wilsonkranken - -  vielleicht 
ein grSl~erer als bisher bekannt  - -  aus Verwandtenehen s tammt,  wird ein 
sieherer Rfiekgang der Krankhei t  entspreehend der dutch  die rassen- 
hygienische Aufkl~rung der BevSlkerung bedingten Abnahme  der Zahl 
tier Verwandtenehen zu erwarten sein. 
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