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Aus der grol~en Zahl der erblichen Nervenkrankheiten hat  Spatz 
eine umschriebene Gruppe als , , systematischen Atrophien" heraus- 
gehoben; diese sind charakterisiert durch die systematische Ausbreitung 
eines atrophisierenden Prozesses. Zu diesen Krankh~iten gehSren z. B. 
die Picksche Krankhei t  mit  Atrophie bestimmter Grol~hirnrindenregionen, 
die chronisch-progressive Chorea mit bevorzugter Beteiligung des Stria- 
turns, die Friedreichsche Krankhei t  mit  Atrophie der Hinterstr~nge, die 
spastische Spinalparalyse, spinMe Muskelatrophie, cerebellare Ataxie 
usw. Mit der anatomischen Diagnose einer solchen Krankhei t  ist aber 
noch nichts fiber ihre Erblichkeit ausgesagt, diese kann aus den histo- 
logischen Pri~paraten nicht erschlossen, sondern nur durch Familien- 
und Sippenforschung festgestellt werden. Von der chronisch-progressiven 
Chorea ist fffiher behauptet  worden, da~ anatomische Unterschiede, 
allerdings mehr quanti tat iver Natur,  zwischen den erblichen und nicht- 
erblichen Fiitlen bestehen sollen, aber des Studium eines grol]en Materials 
hat  einwandfrei besti~tigt, dal~ bei dieser Krankhei t  so wenig als bei den 
anderen systematischen Atrophien Unterschiede zwischen den heredi- 
t~ren und nichtheredit~ren Krankheitsbildern vorkommen. Die Beob- 
achtung der erbbiologischen Zus~mmenh~nge und die pathologisch- 
anatomische Beurteilung eines Krankheitsbildes sind zwei verschiedene 
Betrachtungsweisen, die zwar denselben Gegenstand gemeinsam haben, 
aber jede in sich geschlossen sind und nicht miteinander vermischt 
werden dfiffen ~. 

Die enge Verwandtschaft dieser Krankheitsbilder verri~t sich durch 
ihre Neigung, mit~einander Kombinat ienen einzugehen. Manche dieser 
Verbindungen sind so hs da~ man die reinen Formen nur selten zu 
sehen bekommt,  so ist es z. B. bei der spinalen Muskelatrophie und der 

1 D l l .  
2 Fiir die erbliche Form hat sich die Bezeichnung Huntingtonsche Chorea durch- 

gesetzt, well Huntington bei seiner Schilderung die erblichen F~lle im Auge hatte, 
doch ist kein Grund mehr, diese Trennung beizubehalten, da es weder im klinischen 
Bild noch im anatomischen Befund Unterschiede gibt. 
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spast ischen Spinalparalyse, die meist kombiniert  als amyotrophische 
Lateralsklerose zusammen vorkommenl ferner die Friedreichsehe Krank-  
heir und cerebellare Ataxie usw. Andere wieder gehen so gut wie gar 
nicht Verbindungen ein. Eine solche relativ reine Form stellt die chronisch- 
progressive Chorea dar;  bei ihr ist zwar eine Mitbeteiligung der Hirnrinde 
hi~ufig, aber diese geh5rt schon fast zum Krankheitsbilde, dagegen sind 
andere Kombinat ionen kaum beschrieben. 

Um MiBverst~ndnissen vorzubeugen, muB hier gesagt werden, dab eine strenge 
Beschr~nkung auf ein System fast niemals stattfindet, sondern dab auch andere 
Teile miterkrankt sein kSnnen, wenn auch weniger auffallend; so kSnnen z. B. bei 
der progressiven Chorea auch auBerhalb des Striatums andere Gebiete, wie Corpus 
Luys, Thalamus, Mittelhirn usw. ]eiehte Sch~digungen aufweisen - -  beim Rficken- 
mark ist dies sogar recht oft der Fall - -  aber diese treten gegen die weitaus schwerere 
Erkrankung des Hauptsystems, bier also des Striatums, an Bedeutung zurfick. 

v. Braunmiihl hat  im Hinblick auf die starke Schrumpfung des 
Striatums bei manchen F~llen yon Pielcscher Krankhei t  auf die M5glich- 
keit  hingewiesen, dab das Leiden auch eiumal in diesem Gebiet beginnen, 
also klinisch mit  den Erscheinungen einer Chorea einsetzen k5nne. Bisher 
is~ zwar diese Annahme nicht verwirklicht worden, aber Korbsch konnte 
einen Fall yon Piclcscher Krankhei t  mitteilen, dessert Gesehwister an 
Chorea leidet; dieser freilich ist anatomisch nicht untersucht. Grotjahn 
und Creutz/eldt beschrieben eine Huntingtonsche Chorea mit  spinaler 
Muskelatrophie, die pathologisch-anatomisch sichergestellt ist. Pause 
erwi~hnt in einer Monographie (nicht ver6ffentlicht) 1 eine anatomisch 
untersuchte amyotrophische Lateralsklerose bei einem 37 Jahre  al~ 
gewordenen Manne aus einer Choreatikerfamilie, dessen einer Bruder 
neben der Chorea spastische Zeichen an den unteren Extremit/ i ten mit  
doppelseitigem Babinski aufwies. Ferner berichtet er fiber einen 
Patienten, der im 47. Lebeusjahr mit  bulb~rparalytisehen Erscheinungen 
erkrankte,  zu denen sich allm~hlich spastische Symptome hinzugesellten; 
er starb naeh 10]/~hriger Kra~he i t sdaue r .  Er selbst hat te  keine Chorea, 
wohl aber die Mutter und die Schwestern. Bei dem Brnder des erst- 
erw~hnten Patienten bestand auBerdem eine Ptosis ; Panse weist auf eine 
Mitteilung yon Hamilton bin, welcher h~ufigeres Vorkommen yon Ptosis 
in einer Choreatikerfamilie beschrieben hat. 

Ob ein yon Emma Christinger (1913) beschriebenes komplexes Krank-  
heitsbild bei 3 Schwestern hierhergehSrt, ist fraglich. Die Hauptsym-  
ptome bestanden in Schwachsinn, schweren epileptischen Anfiillen, 
hef~igen choreatisch- athetotischen Bewegungsst6rungen und ausge- 
sprochener Ataxie. Bei alien 3 Geschwistern fand sich eine gleich- 
m/~13ige Atrophie des Kleinhirns und auch des Grol3hirns, aber die 
Kleinhirnschrumpfung fibertraf verh~ltnism/~Big die Grol~hirnatrophie 

1 Zit. bei Entres: Handbuch der Erbkrankheiten, Bd. 3, S. 221. 1940. Herr 
])ozeut Dr. Pause war so ]iebenswfirdig, uns das 1VIanuskript zur Einsicht zu fiber- 
lassen. 

Arch ly  fiir Psychiat~rie. Bd. 114. 11 
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betr/iehtlieh. Da der Befund der his tologisehenUnter~uchung nicht  bekann t -  
geworden is~ (und aueh auf Anfrage nicht  in  Er~ahrung gebracht  werden 
konnte) ,  bleibt  es ungekl/~rt, ob hier i iberhaupt  e ine  echte Chorea vor- 
gelegen ha t  u n d  welcher Ar t  die Kle inh i rna t rophie  war. Andere ana-  
tomisch nachgepriif te K o m b i n a t i o n e n  sind im Schr i f t tum n ich t  mit-  
geteilt  1. Wir  k o n n t e n  in  2 F/~llen 4as Vorkommen von  Chorea mi t  Klein-  
h i rnr indena t rophie  beobachten.  

1. Thomas Ci., geb. 12.12.74, gest. 8.8.34, 60 Jahre. ~ber die Todesursache 
des Vaters ist niehts bekarmt; die Mutter starb an Blutsturz; ein Bruder wurde 
27 gahre alt, eine Schwester starb mit 23 Jahren an Blutsturz, ein Bruder und eine 
Sehwester leben. 

Pat. hatte 2 Jahre aktiv gedient. Vor dem Kriege brach er sich das linke Bein; 
er wurde deshalb 1/, Jahr im Virehow-Krankenhaus behandelt. Im April 1926 
wurde er iiberfahren uud zog sieh dabei einen ]31uterguB im reehten Bein zu. Am 
15.9. 26, im 52. Lebensjahr, erfolgte seine Aufnahme in ein Obdach wegen Skorbut. 
Da er seit einigen Tagen fiber Schw/~che im reehten Bein klagte, wurde er in das 
Hospital Rummelsburg eingewiesen. 

Status vom 17.6.26. Pat. hatte einen betriibten Gesiehtsausdruek mit an- 
gedeutetem Zwangsweinen, der Gang war unsieher; beim Gehen hielt er das reehte 
Bein und Knie gestreekt, der rechte FuB hinkte etwas nach. Bei Widerstands- 
bewegungen war der linke Arm etwas schw/~cher als der rechte, das rechte Bein 
sehw/~eher als das linke. Die Reflexe waren lebhaft, Pyramidensymptome waren 
nicht naehweisbar. Es bestand eine lebhafte choreatisehe Unruhe, auch die Sprache 
war dadurch gest6rt. Der linke Arm war leieht hypertoniseh, der rechte Arm 
dagegen etwas steif. Die damalige Diagnose lautete: Chorea chroniea. 

In den folgenden 2 Jahren war der Zustand im ganzen unver/~ndert. Die In- 
telligenzpriifung fielleidlieh richtig aus. In  den ffahren 1929--1931 (55.--57. Lebens- 
jahr) war der Pat. h/~ufig verwirrt und unruhig. Er maehte einen zerfahrenen Ein- 
druck, auf Fragen antwortete er nur z6gernd, 6rtlich und zeitlieh war er nur teil- 
weise orientiert. L/~hmungserscheinungen waren nicht vorhanden. 

1932 (58. Lebensjahr) trat starkes H~ndezittern hinzu, Pat. gab undeutliche 
Antworten und war stark verwirrt. Er wurde der Pflegeanstalt Herzberge fiber- 
wiesen. Wegen der Paresen konnte er kaum gehen. Er war deprimiert und stumpf, 
die Auffassung war ersehwert, aueh zeigten sieh Wortfindungsschwierigkeiten. Bei 
den :[ntelligenzpi'iifungen versagte er vollst/~ndig. Die Spraehe war undeutlieh, ver- 
waschen und verlangsamt. Er zeigte groBe Ungesehicklichkeit und h/~ufige Ent- 
gleisungen bei einfachen Bewegungen. An den oberen Extremit/~ten bestand keine 
St6rung des T0nus und der Motilit/~t. An den unteren Extremit/~ten war bei passiven 
Bewegungen eine grol~e Steifigkeit zu iiberwinden. ]3eim t{eben der Beine und beim 
Kniehaekenversuch zeigte er eine deutliehe Ataxie, ebenso beim Fiugernasenversuch. 
Der Gang war steif und breitbeinig. Die Blut-.~nd Liquorreakti0nen fielen negati~ 
aus. - -  In  der  Folgezeit bestanden dauernd ehoreiforme Zuckungen am ganzen 
K6rper, unsieherer Gang und grol]e Unbeholfenheit. Er war mangelhaft orieutiert 
und besal~ St6rungen des Ged/~chtnisses und der Merkf/~higkeit. 

Am 4. 7.34 erfolgte die Uberweisung in die Landesanstalt Landsberg-Warthe. 
Dort war er bereits sehr hinf/illig und starb ana 8.8.34 unter zunehmender Herz- 
schw/iche. 

Das gemeinsame Vorkommen yon Syringomyelie mit Huntingtonscher Krank- 
heir (Hoffmann, Kalko// und Ranke, Duchenne, Stern) gehSrt nicht in diesen 
Zusammenhang, sagt fibrigens aueh nichts gegen die Auffassung des Begriffs der 
systematisehen Atrophien. 
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Sektion des Gehirns. Die weichen Haute sind schwach getrtibt, die Gef/~Be der 
Basis zart. Geringfiigige Atrophie des Stirnhirns. AuSer der mi~Bigen Erweiterung 
der vorderen Anteile der Seitenventrikel sind die Ventrikel sons~ mrauff~llig. Das 
Kleinhirn ist etwas kleiner als normal; Brficke und Medulla oblongata b.'B. Itirn- 
gewieht 1140 g, davon Kleinhirn allein 130 g. 

Histologische Untersuchung. Bei der Betrachtung eines Frontalschnittes dureh 
die Mitre einer Hemisph/~re sieht man aul~er tier geringen Erweiterung der Sei~en- 
ventrikel keine wesentliche Verschmi~lerung der Marksubstanz oder der Rinde. Der 
Nucleus caudatus ist leich~ nach dem Ventrikel zu vorgew61bt, aber doch etwas 

Abb. 1. Fall Ci. Aus clem Striatum, Thionin, Vergr. 200real. Ausfall der kleinen Zellen 
uncl Vermehrung tier Gliakerne. 

verschm/~lert, auch das Putamen ist schm/~chtiger als normal, so dab die inhere 
Kapsel und die vordere Commissur re!ativ breit erscheinen. 

Die wesentlichen Veranderungen finden sich im Striatum, und zwar ziemlich 
gleichmi~$ig verteilt auf den Nucleus caudatus und das Putamen. Bei t)bersichts- 
vergr6Berungen erkennt man ira Nissl-Praparat eine naal3ige relative Vermehrung 
der groBen Ganglienzellen bei sehr deutlicher Verminderung der kleinen Nerven- 
zellen. Im allgcmeinen sind die lateralen dorsalen Teile des Putamens schwerer 
geseh~'digt als die medialen unteren. Dabei tritt  auch deutlich hervor, dab tier 
Ausfall der kleinen Zellen nicht gleichm/~Big, sondern mehr fleckweise im Gesiehts- 
fold verteilt ist, derm dazwischen liegen Inseln yon besser erhaltenem Gewebe mit 
zum Tell unversehrt aussehenden Nervenzellen. Die Gliazellen sind in den betrof- 
fenen Gebieten deutlich vermchrt, und zwar sowohl die Oligodendrogliazellen als 
auch die Astrocyten, welche meist feine grfinlich gef~rbte Pigmentk6rnchen in 
ihrem Plasma erkennen lassen (Abb. 1). 

Die kleinen Nervenzellen zeigen verschiedenartige Ver/~nderungen. Manche 
yon ihnen haben einen leicht geschwollenen hellen Kern und ein gedunsenes Plasma 
mit plump aufgetriebenen Stummeln ihrer Ausli~ufer. Andere wieder sind ge- 
schrumpft, klein, dunkel geI/~rbt, ihrc Ausli~ufer dtinn und spitz. Einige yon ihnen, 

11" 
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aber diese sind in.der Minderzahl, zeigen auBerdem noch etwas vermehrtes Lipo- 
fusein, welches dem geschrumpften Zelleib wie ein S~ckehen anh~ngt. Die groBen 
Nervenzellen sind sehr viel besser erhalten, doeh gibt es aueh darunter Exemplare, 
welehe eine beginnende Sehrumpfung zeigen, und andere, die wabig aufgeloekert 
sind und reiehlieh Abnutzungspigment enthalten. Abet es seheinen nur unbedeutende 
Ausf~lle vorgekommen zu sein. Im Fettpraparat  naeh Herxheimer sieht man nur 
eine geringfiigige Vermehrung des Lipofuseins in den I~ervenzellen, jedoeh fast 
iiberall einzelne kleine Fetttr6pfehen in den kleinen Gliazellen. Die Markseheiden- 
biindel im Striatum sind diehter zusammengertiekt, zeigen aber keine pathologischen 
Ver&nderungen. ~ 

Im Nucleus eaudatus ist ~das,Bild das gleiche. !m Gliafaserpr&parat sind im 
Striatum Ast~ocyten mit  kurzen stummelartigen Ausl/~ufern verteilt .  Ein aus- 
gesproehener Gliafilz ist nicht vorhanden. 

Das Pallidura ist in allen Dimensionen deutlieh verkleinert. Im Markseheiden- 
pr/~parat ist keine wesentliche Abnahme der Markfasern zu erkennen. Die Nerven- 
zellen sind zusammenger~ekt, so dal] im Gesichtsfeld mehr als normal zu sehen 
sind. Neben weniger gut erhaltenen Exernplaren gibt es vie]e sklerotisehe und 
lipofuseinreiehe Zellen, doeh shld die Gliazellen reiehlieh vermehrt und enthalten 
wie im Striatura vielfach griin]iehes Pigment. 

Das Corpus Luys zeigt eine normale Verteilung der Nervenzellen ohne Ausf&lle 
und keine Vermehrung der Gliazellen. Ebenso sind aueh der rote Kern und die 
Substantia nigra f re i  yon krankhaften Ver~nderungen. - -  Im Thalamus sind die 
Ganglienzellen lipofuseinreieh und zum Teil aueh sklerotisch, aber wesentliehe Aus- 
f~lle sind nicht zu erkennen. 

:In der Rinde finden sieh m/~Bige diffuse Zellausf/~lle namentlich in der 3. Sehicht, 
aber aueh in geringerem Grade in der 5. und 6. Schicht. Aueh die 4. Sehieht ist 
vielfaeh geliehtet. Die vorhandenen Ganglienzellen sind zu einem groBen Tell 
sklerotiseh ver/~ndert und bieten teilweise das Bild der Pigmentatrophie; aueh bei 
einem Tei] der Beetzsehen Zellen ist dies der Fall.  Die Glia ist in der Rinde dureh- 
weg vermehrt,  namentlieh Astroeyten, abet aueh Oligodendrogliazellen. Nur ganz 
vereinzelt gibt es manehmal  aueh St/~bchenzel!en. tm Fettpr/~parat t r i t t  die Ver- 
mehrung des Lipofuseins in den Ganglienzellen sehr deutlieh hervor und man sieht 
auch reiehlich Fettk6rnehen in den Gliazellen. 

Im Oeeipitall~rn f ~ l t  eine sehr betr/~chtliche Reduktion in der irmeren K6rner- 
schieht auf. - -  Faserausf~lle oder eine Vermehrung der Glia finder sieh im Mark- 
lager des Gehirns nicht. 

Im Kleinhirn ist ein starker Ausfall yon Purlcinje-Zellen bemerkenswert (Abb. 2). 
Auf weite Streeken hin sind die L/~ppehen yon den Purkinje-Zellen entbl6Bt, nur hin 
und wieder sieht man einzelne, me i s t  sklerotisehe Exemplare. Uberall  ist die Berg- 
mannsehe Glia gewuehert  und bildet eine dfinne Zellreihe fiber der Sehieht der 
fehlenden Purkin]e-Zellen; fibrigens sind die Gliazellen im Herxheimer-Pr~parat 
mit feinen Fetttr6pfchen besetzt. Die Ausf~lle betreffen haupts/~ehlich die dorsalen 
Anteile des Wurms und der ~emisph/~ren, w~hrend die basalen Gebiete und die 
Flocke bedeutend mehr Purlcinje-Zellen enthalten, welehe aber auch meist skleroti- 
siert sind. Im Silberpr&parat sieht m a n  fiberall an Ste]le der fehlenden Purkinje- 
Zellen die ,,]eeren K6rbe".  :Die Molekularsehicht ist kaum verschm&lert, die K6rner- 
sehieht ist recht gut mit  Zellen besetzt, nut  gelegentlieh scheint sie etwas auf- 
gelockert zu sein. Der Nucleus dentatus zeigt keine Ausf/~lle yon Ganglienze]len, 
doeh sind diese im allgemeinen dunkler gef/~rbt als gew6hnlieh; auBerdem abet sind 
die Gliakerne innerhalb des Zellbandes vermehrt.  Auf einem M~rkscheidenpr~parat 
ist das Vlies deutlieh aufgeheilt, w/~hrend das fibrige Marklager nicht ver/~ndert ist. 

Die Hauptoliven in der Medulla 0blongata zeigen einen bedeutenden Ausfall 
ihrer GanglienzeUen, und zwar sind die oberen und seitliehen Windungen ein wenig 
mehr geliehtet als die unteren (Abb. 3). Die medialen Nebenoliven haben nur 
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A b b ,  2. Fa l l  Ci. t~ le inh i rn r inde ,  Th ion in ,  Vergr ,  30m~L Aus fa l l  der  Purkinje-Zellen ui id  
%Vueherung de r  Bergmannsehen Gli~zellen. 

_<bb. 3. Fa l l  Ci, Olive,  Th ion in ,  Ve rg r .  20real .  Aus fa l l  y o n  Nervenze l len ,  b e s o n d e r s  in  den  
d o r s a l e n  Teilen,  V e r m e h r u n g  de r  Gl iakerne .  
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unbedeutende, die dorsalen ein wenig mehr Zellverluste. Die Gliazellen in den I-Iaupt- 
oliven sind vermehrt. Die vorhandenen Ganglienzellen sind durchweg geschrumpft. 
Die olivo-cerebellare Bahh ist im Markscheidenbilde deutlich aufgehellt. 

AIs ein besonderer Befund ist noch eine symmet~ische :Degeneration der oberen 
Olive und ihres Fasersystems hervorzuheben, welche bereits yon Weisschedel in 
seiner Arbeit beriicksichtigt ist. 

Zusammen/assung. Es handelt sich um einen 60 Jahre alten !Vfann, 
welcher im 52. Lebensjahr fiberfahren wurde. 5 Monate sp/~ter t raten 
angeblich zum erstenmal choreatische Symptome auf. Nach 6 Jahren 
wurden auf~erdem noch ataktische Erscheinungen bemerkt. Er starb im 
60. Lebensjahr. 

Aut~er einer m/~13igen Erweiterung der Seitenventrikel vorne land 
sich eine Verkleinerung des Cerebellum. Die histologische Untersuchung 
zeigt eine deutliche Schrumpfung der Stammganglien mit betr/~chtlichen 
AusfKllen der kleinen Nervenzellen mit Vermehrung der Gliakerne und 
des Pigments im Striatum. I)as Pallidum ist nut  wenig geschiidigt. In  
der I-Iirnrinde linden sich diffuse Ausf/~lle yon Ganglienzellen in ver- 
schiedenen Schichten. Im Kleinhirn gibt es einen ausgedehnten Verlust 
der Purkinje-Zellen, besonders in den dorsalen Anteilen. In  den Haupt-  
oliven sind die :Nervenzellen stark reduziert, vorwiegend im oberen Tell. 
Die olivo-cerebellare Bahn ist gesch/idigt. 

Der Befund im Striatum ist in jeder Weise charakteristisch fiir die 
chronisch-progressive Chorea. Die Sch/~digung des Kleinhirns mit Aus- 
fall der Purkin]e-Zellen in den dorsalen Gebieten des Wurms und der 
Hemisph/s bei Erhaltung des Nucleus dentatus stellt jene Kleinhirn- 
rindenatrophie dar, welche wegen des quantitativ und lokalisatorisch 
parallel gehenden Unterganges der Zellen der t tauptoliven als ,,Olivo- 
cerebellare Atrophie" bezeichnet wurde. Aus den Untersuchungen yon 
Bielschowsky u. a. wissen wir, dal] diese Olivensch/~digung durch retro- 
grade Degeneration infolge des Ausfalls der Purkinje-Zellen zustande 
kommt, i)iese Form systematischer Degeneration stellt die Mariesche 
Krankheit  (Heredoataxie cerebelleuse) dar ; solche F/~lle sind yon Gordon- 
Holmes, Thorpe und Richter beschrieben worden, die Beobachtungen da- 
gegen, aus denenMarie dieses Krankheitsbild ableitete, erwiesen sich sp/~ter 
als Kombination mit der Friedreichschen Ataxie. Die Kleinhirnrinden- 
atrophie kommt aber auch isoliert als nicht erbliche Krankheit  vor, diese 
F/~lle sind sogar die h/~ufigeren; sie wurden als ,,Atrophie lamelleuse des 
cellules de Purkinje, '  (Thomas) oder als ,,Atrophie c@rdbelleuse tardive a 
pr@dominence cortieale" (Foix und Ala]oUanine) bezeichnet. Da es sich 
oft um eine Erkrankung des hSheren Lebensalters handelt, wurde ihr 
auch der Name einer ,,Sp/~tatrophie des Kleinhirns" zugelegt. Eine grof3e 
Zahl sehr verschiedenartiger ,,Ursachen" wurde beschuldigt, abet gerade 
dies spricht ffir ihre anlagem/~i~ige Bedingtheit (Scherer). 

Die Erkrankung beginnt regelm/~i~ig in dem dorsalen Tell des Wurms 
und de~ Hemispharen und breitet sich gewShnlich in den Hemisph~ren 
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aus. Die i ibrigen Tefle des W u r m s  u n d  die Flocke  w erden nur  wenlg 
oder sp/~t betroffen. Auch  ~ d i e  K6rnerschieh~ wird 'in den befal le 'nen 
G e b i e t e n  mi t  der Zeit ill Mitleidenschaft  gezogen u n d  erscheint;.i d a n n  
gelichtet. I n  unserem Fal le  sind die basalen Tefle der Kleinhirnh/~lften, 
F locken u n d  un te ren  Tefle des Wurms  noeh reeht gu t  erhalten,  die 
K6rnerschicht  nu r  wenig aufgeloekert, auch sind in  den gesch/~digten 
Gebieten immer  noeh einige Purkin]e-Zellen zu l inden.  Man k a n n  daraus  
schlieBen, dab der Prozel] hier noch n icht  sehr lange besteht ,  wie dies 
auch mi t  dem kl inisehen Verlauf i ibere ins t immt.  Man sieht dies aueh 
an  den Oliven, welehe entsprechend st/~rkere Ausf/flle in  ihren dorsalen 
Teilen zeigen, wobei aber auch noch viele Nervenzel len erhal ten  geblieben 
sind. 

Eine Besonderheit stellt der Ausfall der oberen Olive und ihres Fasersystems 
dar. Weisschedel hat an einer Reihe yon 8 Beobaehtungen bei ehronisch progres- 
siver Chorea und bei Friedreichscher Ataxie nachgewiesen, dab dieses Zentrum mit 
seinen Verbindungen unabh/ingig yon anderen einer Atrophie anheimfallen kann. 
Darin offenbart sich wieder die Neigung der systematischen Atrophie zu Kombi- 
nationen. Welche klinisehe Bedeutung diesem Befunde zukommt, ist noeh nicht 
sicher festgestellt, mit einer H6rst6rung hal dieser Ausfall aber nichts zu tun. 

Es ha t  sich also hier im Verlaufe einer ehronisch progressiven Chorea 
eine Kle inh i rn r indena t roph ie  entwickelt .  

DaB auch der umgekehr te  Hergang vo rkom me n  kann ,  lehrt  die fol- 
gende Beobachtung.  

2. Gustav Eg., geb. 17. 5.99, gest. 3.2.29; 30 Jahre. Pat. lernte mit 11/2 Jahren 
laufen. Obwohl er angeblich als Kind nie ernstlieh krank war, blieb er doeh immer 
schw/~ehlich; in der Schule lernte er sehwer. 1914 wurde er an der l~ase operiert. 
Im folgenden Jahre (16. Lebensjahr) bemerkte er eine allm/~hliehe Steifigkeit im 
ganzen K6rper und eine Sehw~ehe im linken FuB. In der Folgezeit konnte er nieht 
viel laufen und schleeht Treppen steigen, er ging schlieBlieh auf Kriicken. Die 
Spraehe wurde aueh schleehter, er konnte nicht mehr so laut sprechen und ermiidete 
leieht dabei; vorher hatte er immer glatt und flieBend gesproehen. Von 1915--1918 
machte Pat. noeh leiehte Landarbeit, yon 1918--1919 war er als Hausdiener t/~tig, 
dann versehlimmerte sich jedoeh der Zustand, das Gehen auf dem linken Fu$ wurde 
noch sehlechter und die Steifigkeit im ganzen K6rper nahm zu. Wegen Lungen- 
krankheit war er nun ~/4 Jahr in der Lungenheilst/~tte Grabowsee in Behandlung. 
1920 wurde er fiir invalide erkt~rt und hal seit dieser Zeit nicht mehr gearbeitet. 
Es setzte ~ danh eine weitere Verschlechterung des Zustandes ein, di e Stimme, welehe 
friiher immer hoch geblieben war, wurde in letzter Zeit etwas ~ dumpfer und undeut- 
licher, aueh die Sprache.wnrde langsamer und weniger laut. Beim Spreehen ermiidete 
er noch schneller als frfiher und die Gliedersteifigkeit n~hm Zu. 

Im 23. Lebensjahr wurde er in der Charit6 behandelt. Es bestand Hypogenitalis- 
mus und Infantilismus. Pupillen o. B., kein l~ystagmus, Sprache undeutlieh ver- 
wasehen, schwierige Probew6rter vermochte er gar nicht wiederzugeben, doeh es 
bestand kein eigentliehes Silbenstolpern. Tonus und Trophik der Arme normal, 
keine Paresen. Beim Fingel~asenversuch bds. deutliche Ataxie. Adiadochokinese 
war deutlich vorhanden. Patellar- und Achillessehnenreflexe bds. sehr lebhaft. 
Leiehte Ataxie beim Kniehaekenversueh, li. st/~rker als re. Der Gang war sehr 
unsicher, breitbeinig, taumelnd, mit der Tendenz, nach vorn zu fallen (cerebellarer 
Gang). Deutliche Babinskistellung der groBen Zehe, doch erfolgte Plantarflexion 
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ohne die gro]e Zehe. Sensibilit~tsst6rungen waren nirgends vorhanden. W~hrend 
seines Krankenhausaufenthaltes ging sein Zustand welter zurfick. Die Ataxie nahm 
zu, es kam zu einem Waekeln des Rumples und zu einem grobschl~gigen Tremor 
des Kopfes. Der Tonus der unteren Extremit~ten war herabgesetzt. ]~eim Sprechen 
maehte sich eine schlechte Artikulation bemerkbar. An seiner Umgebung nahm 
er nur noch wenig Interesse. Er  wurde am 23.4.23 in das Siechenhaus Kfistrin 
fiberwiesen, yon we aus er am 6.10.28 wegen ,,Friedreichscher Ataxie mit Ver- 
bl6dung" in die Landesanstalt Landsberg-Warthe verlegt wurde. Hier fielen 
zungchst die starken choreatischen Bewegungen auf. Nach Angabe des Bruders 
haben die Zuekungen erst im letzten halben Jahre vor der Aufnahme in Landsberg 
begonnen, auch die Spruche babe sich in dieser Zeit auffallend verschlechtert. Der 
Pat. hatte eine so intensive choreatische Unruhe, dab er keinen Augenblick ruhig 
bleiben konnte, sondern sieh dauernd hin und her wMzte. Die Gesichtsmuskulatur 
war in st~ndiger Bewegung, so da~ es ihm trotz aller Bemfihung nieht m6glich war, 
ein Wort  herauszubringen, er war dabei vor Anstrengung siehtlich ersch6pft. Der 
Gang, welcher fiberhaupt nur mit  fremder Hilfe m6glich war, war breitbeinig mit  
ausfahrenden Bewegungen. Es bestand eine sehr ausgesprochene Ataxie in Armen 
und ]3einen. Die Sehnenreflexe waren gesteigert, Babinski nicht vorhanden. Die 
Unruhe lie~ unter Scopolamingaben etwas nach, Pat.  verfiel znsehends und starb 
am 5 .2 .29 .  

Sektion. Hirngewicht 1060 g, das Grol~hirn ist m~Sig atrophiseh, das Kleinhirn 
relativ zu klein. Es erreicht die Hinterhauptspole nicht. Die Meningen sind fiber 
der ganzen Konvexit~t getrfibt. Die Gef~t~e der Basis sind zart. Auf Frontal- 
schnitten zeigt sich eine erhebliche gleichmal~ige Erweiterung der Seitenventrikel 
in allen Teilen, die nach dem Hinterhorn bin noch etwas zunimmt. Auf Frontal- 
sehnitten des Kleinhirns sieht man eine leiehte Verschm~lerung der Lappchen. 
Rfickenmark o .B .  

Aus dem Befund an den inneren Organen: hoehgradige diffuse groBtropfige 
Veffettung der Leber, Stauungserscheinungen in Leber und Milz. Interstitielle 
Myokarditis mit feintropfiger Veffettung. Struma colloides nodosa (Sehilddriise 
nicht vergr6ltert). In  den bohnengro]en atrophisehen Hoden st~rke Vermehrung 
des interstitiellen Gewebes mit  sp~rlichen Tubuli, in welchen Samenzellen nicht 
nachzuweisen sind. In  der verkleinerten I-Iypophyse finder sich als Ausdruck einer 
Atrophie des Vorderlappens fleckweise Verminderung der eosinophilen und base- 
philen Zellen. 

Histologische Untersuchung. Auf einem Frontalschnitt  durch den vorderen Teil 
des Gehirns, welcher kurz ve t  den Corpora mammillaria liegt, sieht man  im Mark- 
scheidenpr~parat die starke Erweiterung des Vorderhorns und eine Abfiachung des 
Nucleus caudatus. Auch das Putamen ist deutlich verschm~lert, so dab die inhere 
Kapsel und die vordere Commissur relativ breit erscheint. Das Markscheidenbild 
zeigt mit  blo~em Auge sonst keine Ver~nderungen, aul~er dab die Markbfindel des 
Putamens etwas dichter liegen als gew6hnlich. 

Im Zellbilde des Putamens (Abb. 4) f~llt eJ~ fleckweiser Ausfall der kleinen 
Nervenzellen in die Augen. An ihrer Stelle sind die Gliazellen betr~chtlieh ver- 
mehrt, und zwar handelt es sich ganz vorwiegend urn Astrocyten mit grol~en hellen 
Kernen yon verschiedenen Formen, tells rundlich, tells eckig oder l~ngsoval. H~ufig 
ist eineAndentung vonProtoplasma zu sehen, immer aber fiihren sie kleine gelblich- 
grfine Pigmentk6rnchen bei sich, we]the stellenweise in groBer Menge vorhanden 
sind und dann die Form der Protoplasmaausstrahlungen wiedergeben. Die vor- 
handenen kleinen Nervenze]len sind zum groBen Teil gesch~digt, h~ufig sieht man 
nur den gro0en gebl~hten, meist hell gef~rbten Kern, mit geringen Andeutungen 
des Zelleibs, welcher dann unseha.'_'f begrenzt und wie aufgelSst erscheint. Au~erdem 
gibt es Zellen niit zahlreichen kleinen Vakuolen. Es fehlen sklerotische Zellformen 
und pigmentatrophische. Andererseits gibt es ganze Gruppen yon Zellen (kleinen 
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Zellen), welche nur unbedeutende oder gar keine Ver/~nderungen aufweisen. Aber 
auch die grogen Zellen haben teilweise gelitten. Man finder Exemplare mit  rand- 
st/~ndigem Kern und vermehrtem Lipofuscin oder abgerundete Formen mit  ab- 
gesehmolzenen Forts/~tzen. Im allgemeinen kann man sagen, dab die oberen und 
~ul~eren Teile des Putamens mehr geseh/~digt sind als die unteren und dem Pallidum 
benachbarten Absehnitte. Sehr auff~llig ist die Zunahme des Pigmentes in den 
Gliazellen naeh dem Pallidum zu. Alle diese Ver~nderungen sind in gleieh starker 
Auspr/~gung in den beiden Absehnitten des Striatums im Nucleus eaudatus und im 

~kbb. ~. Fall Eft. Aus dem Striatum, Thionin, Verg'r. 200mal (wie Abb. 1). Ausfall tier 
kleinen Nerxrenzellen, Zusammenrttcken der grollen, Vermehrung der Gliakerne. 

Putamen vorhanden. Im Fettpr~iparat finder man im Putamen sp~rliche Fett- 
tr6pfehen in den Gliazellen. Die Markbfindel im Putamen sind zum Tell stark 
aufgehellt. 

Das Palliduno ist deutlieh versehmMert und seine Gewebsbestandteile zu- 
sammengeraekt. Die Nervenzellen liegen daher diehter als gew/)hnlieh, doch lassen 
sich stellenweise einzelne Ausf/ille naehweisen. ]3esonders reiehlieh sind bier wieder 
Astroeyten mit  betr/~ehtliehen Pigmentmassen vorhanden. 

Der unterhalb des Pallidums gelegene Nucleus substantiae innominatae zeigt 
im Gegensatz dazu ein ganz normales Bild. Im Thalamus sind keine wesentliehen 
Abweiehungen zu verzeiehnen. 

Die Substantia nigra ist im allgemeinen unversehrt, abet es finden sieh in den 
mittleren und seitliehen Zellhaufen einige wenige Pigmentaussgreuungen. 

In  der tt irnrinde gibt es m/s Zellausf/~lle besonders in der 3. Sehieht, gelegent- 
lieh aueh in der 4. und 5., aber ohne systematisehen Charakter. Im Oeeipitalhirn 
ist besonders die 4. Schieht betroffen, hier sind aueh mehr Astroeyten anzutreffen. 
3larkseheidenlor/~parate zeigen keine Markausf/~lle im Mark des Oeeipitallaploens. 
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Ira Kleinhirn (Abb. 5) sind fast s~rat!iche Purkin]e-Zellen ausgefallen (Abb. 6) 
und nur noeh ganz ~enige Exeraplare aufzufinden, das gilt sowohl ffir die neo- sowie 
fiir die pal~o9erebell~ren )xnteile. Die!Bergmannsche Glia ist iiberall glr 
gewuchert. Die Molekularsehicht ist bedeutend verschmi~lert, auch enthalt sic mehr 
Gliazellen als gewShnlich. Die KSrnerschicht ist sichtlieh reduziert und getiehtet. 
In  der Marksubstanz gibt es keine Ausf/~lle~ nur ist das Vlies nm den Nucleus den- 
tatus aufgehelR, w/~hrend das Ursprungsgebiet des Bindearras einen normalen 
Markgehalt aufweist. Der Nucleus dentatus dagegen ist *nit norraal aussehenden 
Nervenzellen gut besetzt, die Gliakerne in seinem Vlies reichlich verraehrt. Bei der 

_&bb. 5. Fall ]~g. ]~leinhirn. Frontalschnitt, Thionin, Vergr. 2real. Versehm/~lel~ng tier 
L~ppchen, Sch/~dignng der Oliven. 

Silberimpr~gnation nach Bielschowsky sieht man an Stelle der Purkinje.Zellen iiberall 
die leeren K6rbe. In  der Briicke linden sieh keine Veranderungen, auch das Systera 
der oberen Olive ist nicht geseh~digt. 

In  den Hauptoliven sowohl wie in der Nebenolive ist nicht eine einzige Ganglien- 
zelle raehr anzutreffen (Abb. 7). Die Struktur dieses Gebietes ist lediglich an den 
dort angehguften Gliakernen zu erkennen, welche zura Tell einen progressiven 
Charakter haben. Es finder sich eine entsprechende sehr starke Gliafaserwucherung. 
Ira iibrigen bestehen in der Medulla oblongata keine wesentlichen Ver/~nderungen. 

I)as Riickenraark zeigt eine geringe, aber deutliche unsysteraatische Aufhellung 
an der Peripherie des gesaraten Querschnitts ira Markscheidenlor/iparat, welche 
yore I-Ialsmark bis zura Lendenmark zu verfolgen ist. Eine systeraatisehe Degenera- 
tion besteht nicht; aueh eine Lichtung in den Hinterstr/~ngen, welche raitunter 
bei der progressiven Chorea gesehen wird, ist hier nicht vorhanden. Ira Gliaf~ser- 
preparer wird eine Verst~rknng der Gliafaserziige in allen Teilen der weil~en Sub- 
stanz deutlich, besonders ira Gebiet der Vorderseitenstrange. 

Zusammen/assung. Der 30j/~hrige, ~usgesprochen infant i le  Pa t i en t  
e rkrank te  16j/~hrig mi t  a tak t i schen  Erscheinungen,  die sich innerha lb  
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von 4 Jahren z u m  yoliSt~ndigen Bilde der cerebellaren Ataxie ent- 
wickelten.: Im'29;:Lebens~ahrd~r~tdazu noch eine lebhafte choreatische 

Abb. 6. Fal l  Eg. Aus dem Kleinhirn, Thionin, Vergr. 30real (vgl. Abb. 2). Villliger ~uss 
tier Purkinje-Zellen. 

Abb. 7. Fall  Eg. Olive, Thionin, Vergr. 20m~l (wle Abb. 3). Versehmglerung der Olive 
mi t  volistgndigem A.usfall tier Nervenzellen und Wucherung tier Glia. 

BewegungsstSrung. Tod im 30. Lebensj~hr nach etwa 14ji~hriger Krank- 
heitsdauer. 
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Auger einer geringen Atrophie des Grol~hirns bestand eine erhebliehe 
Atrophie des Kleinhirns. Das Striatum war betr~chtlieh geschrumpft 
und zeigte einen fleckweisen Ausfall der kleinen Nervenzellen mit starker 
Vermehrung der Astrocyten. In der l%inde gab es Zellausf~lle, haupt- 
s~chlich in der 3., aber auch in der 4. Schicht. Im Kleinhirn waren fast 
alle Purlcin]e-Zellen zugrunde gegangen und die KSrnersehicht verdiinnt 
und aufgelockert. In den Haupt- und Nebenoliven fehlten alle Ganglien- 
zellen. 

:Die Kleinhirnrindenatrophie ist in diesem Falle bedeutend welter 
fortgeschritten als in der ersten Beobachtung und umfal3t die gesamte 
l%inde, auch ist die KSrnerschieht gesehrumpft und gelichtet, sowie die 
~olekularsehicht merklich verschm~lert. Bern entspricht der vollsti~ndige 
Ausfall der Nervenzellen in den Oliveni Bei dem frfihen Beginn und der 
langen Dauer der Erkrankung ist dies nicht verwunderlich. 

Im Striatum sind zwar vide kleine Zellen zugrunde gegangen und 
schwer erkrankt, aber noch manche Inseln gesunder kleiner Ze]len lassen 
erkennen, da~ der Prozel~ bier noeh relativ irisch ist. Vergleicht man die 
histologisehen Bilder des Striatum mit denen der vorigen Beobachtung, 
so tritt die ungleich st~.rker e Seh~digung bei dem ersten Fall deutlich 
hervor. Bei unserem Patienten Eg. ist is auch anamnestisch mit Sieher- 
heit erwiesen, dal~ die choreatisehe BewegungsstSrung sich erst gegen 
Ende seines Lebens entwickelt hat, die dann allerdings eine ungewShn- 
lieh starke Ausprs erreichte. 

Die Vergnderungen im Riiekenmark bediirfen noeh einer Erw~,hnung. 
Bei der hgufigen Kombination der Kleinhirnatrophien mit Strang- 
degenera~ionen im l%iiekenmark naeh Art der Friedreichschen Ataxie 
konnten hier Ver~nderungen erwartet werden. Die aufgefundenen un- 
systematischen Aufhellungen in der Peripherie sind aber hi~ufige Begleit- 
erscheinungen der chroniseh progressiven Chorea, wie sie schon friiher 
beschrieben wurden, als man die Grundlage der Erkrankung noch nicht 
in den Veriinderungen des Striatum erkannt hatte. In neuerer Zeit hat 
Spielmeyer wieder darauf die Aufmerksamkeit gelenkt. Er hglt sie wegen 
ihres hi~ufigen Vorkommens ftir so wiehtig, da~ er sie ffir die Differential- 
diagnose zu verwerten geneigt ist. Mit einer Systemerkrankung hat diese 
Beteiligung des Riiekenmarks ,,gan z und gar niehts zu tun";  er sagt 
dariiber: ,,Es handelt sich bier regelmgfiig um diffuse Liehtungen, be- 
sonders in demVorder- und dem Seitenstrang. Sie nehmen vielfach gerade 
die Peripherie ein, sind mitunter abet auch nach innen davon starker 
ausgepr~gt." Wenn einmal die Hinterstri~nge beteiligt sind, dann pflegt 
ihre Mitre in der Umgebung der mittleren und vorderen Partie des Sep- 
turns betroffen zu sein. Bei den Seitenstrangen ist h~ufig die vordere 
ttalfte mehr betroffen. Diese Angaben yon Spielmeyer haben sieh in 
einer grol~en l%eihe yon Choreaf~llen nachweisen lassen. Schr6der ist der 
Ansieht, daI~ die ataktisehen Erscheintmgen im Bilde der progressiven 
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Chorea darauf bezogen werden kSnnten, weft diese peripheren Liehtungen 
die Kleinhirnseitenstrangbahnen seh~digen. 

Eine ausgeprggte konstitutionelle Komponente offenbart sieh in dem 
auff~lligen Infantili.smus. Dieser ksm nicht blog in dem Habitus des 
Pstienten zum Ausdruck, sondern die zugrunde liegende endokrine 
StSrung lieB sich nachweisen: Es bestand eine weitgehende Hoden- 
atrophie und degenerstive Vers im Vorderlappen der Hypo- 
physe. In diesen letzter.en darf man wohl die Ursaehe der Hodenatrophie 
sehen, dean die Abhgn~igkeit dieser beiden innersekretorisehen Orgsne 
ist js weitgehend 'gesichert. 

Es entwiekelte sich also in diesem Falle im Verlsufe einer cerebellsren 
Ataxie infolge l~indenatrophie des Kleinhirns eine chronisch progressive 
Chorea. Dss ist genau der umgekehrte Verlauf als bei dem zuerst be- 
schriebenen Patienten. Der anatomische Befund stimmt damit aus- 
gezeichnet iiberein, wie wir gesehen hsben: Bei dem ersten Patient.en 
sind die frischeren Ver~nderungen im Kleinhirn, bei dem letzteren im 
Striatum vorhanden. 

Diese Kombination des Substrstes einer chroniseh progressiven 
Chorea mit Kleinhirnrindenatrophie wird bier zum ersten Male ana- 
tomisch festgestellt. Kliniseh ist allerdings schon mehrfach auf cere- 
bellsre St6rungen bei der Huntingtonsehen Chorea aufmerksam gemacht 
worden. Kehrer hat in seiner Monographie darsuf hingewiesen und die 
Schwierigkeit der Differentisldiagnose zwischen ataktischen und chore- 
atisehen Symptomen er6rtert. 

Im Handbuch der Erbl~'ankheiten ~ugert sich Kehrer neuerdings 
fiber diese Zusammenhgnge. Er sieht in dem Hervortreten einer atskti- 
sehen Komponente der H'tentingtonsehen Chores nur eine Variet/~t des 
Krsnkheitsbildes. ,,Er glaubt nicht, dab diese F~lle yon dominant 
vererbter Choreast~xie auf einer Misehung zweier selbst/~ndiger Erb- 
krankheiten, des Erbveitstanzes und der Heredoatsxie, infolge konver- 
gierender Vererbung beruhen, sondern auf einer versehiedenen 5rtlichen 
Auswirkung des Erbveitstsnzprozesses, sowie ja such alle die snderen 
bildmggigen Abweiehungen yore Durehschnittsbilde des Erbveitstanzes. 
Er h~lt es daher such fiir fslseh, yon einer ,,Kombinstion" des Erbveits- 
tsnzes mit Heredoataxie zu sprechen." Wenn hier aber trotzdem yon 
einer Kombination gesproehen wird, so gesehieht dies nicht wegen der 
M6glichkeit einer konvergenten Heredit~t, fiber die gar nichts susgesagt 
werden kann, sondern nur um alas seltene Nebeneinandervorkommen 
zweier Symptomenkomplexe zu kennzeiehnen. Es ist durchaus wahr- 
scheinlieh, dab dieselbe Erkrankung die Vers im Stricture 
wie im Kleinhirn hervorruft. Wie bei allen systema~isehen Atrophien, 
welche versehiedene Organteile des Gehirns ,,kombiniert" in Mitleiden- 
schaft ziehen, diirften auch bier die Vergnderungen in den beiden Zentren 
durcll den gleichen atrophisehen Prozeg hervorgerufen sein, nur begsnn 
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er das ein6 Mal in den Stammganglien, das andere ~a l  im Cerebellum. 
Aber auch diese Feststellung beriihrt die Frage der Erblichkeit nicht. 
Severin hat fiber eine Chorea mit ausgesproehenen cerebellaren Erschei- 
nungen berichtet. Lenz hat in einer neueren Arbeit zwei choreatische 
Schwestern beschrieben mit deutlicher Ataxie, deren eine Pyramiden- 
zeichen rechts und einen m~$ig stark ausgepr~gten ttohlful~ rechts 
besal~. 

Umgekehrt sind nieht selten bei kliniseh diagnostizierter Friedreich- 
scher At~xie, die ja sehr oft mit Kleinhirnvergnderungen einhergeht, 
leiehte choreatisehe Symptome beobachtet worden (Vork~'tner) und 
haben der pathophysiologisehen Deutung Schwierigkeiten gemacht, 
weft man sie mit der Strangerkrankung in Einklang bringen wollte. Eine 
genaue anatomische Untersuchung wtirde, wie in unserem zweiten Falle, 
wohl eine Beteiligung der Stammganglien in dem atrophisierenden 
Prozel~ aufdeeken. Eine solche Miterkrankung der Stammganglien kann 
bei einer anderen Form der systematisehen Atrophien, welehe ebenfalls 
das Kleinhirn in Mitleidensehaft zieht, und bisher meist in dem Bride 
der eerebellaren Ataxie aufging, ns bei der systematisehen Atrophie 
des Brfickenful3es (WettQ manehmal gefunden werden. Hierbei kommt 
es durch Atrophie der Brfickenful3kerne und der Oliven und ihren zum 
Kleinhirn aufsteigenden Fasern (,,olivoponto-eerebellare Atrophie") zu 
einem Schwund des Kleinhirnmarks; daneben treten ab~r auch Seh~di- 
gungen in der Substantia nigra und gelegentlich in den Stammganglien 
auf, so dal~ neben ataktischen Symptomen aueh extrapyramidalmoto- 
rische Erscheinungen beobachtet werden kSnnen (Scherer). 

Familienbes~rechung. 
In  beiden F~llen wurde aueh versucht, die Sippen der beiden Patienten 

zu erfassen. 
Wegen des Patienten Ci. wurde bei der Landesversicherungsanstalt 

Berlin, bei den Versorgungss Berlin, Stettin und Frankfurt/Oder, 
bei den Einwohnermelde~mtern Bertiu und Stettin, bei der Landes- 
anstalt Landsberg-Warthe und bei der Tochter des t~atienten angefragt. 
Bei keiner Stelle gel~ng es, irgend etwas fiber die  AngehSrigen des 
Patienten in Erfahrung zu bringen. Auf die erbbiologische Auswertung 
dieses F~lles mul~ daher leider verzichtet werden. 

]~ei dem P~tienten ]~g. wurde ein Stammbaum yon 40 Personen ver- 
fa~t. Von den 16 Lebenden wurden 12 selbst untersucht. Dabei ergaben 
sich folgende Befunde: 

4. E. G., etwa 70 J~hre t,  Altersschwgche ? 
5. l~osine He., 71 Jahre t ,  Altersschwiiche ? Hatte in der Jngend die Pocken. 

Sonst angeblich gesund gewesen. 
6. Dienegott He., 47 Jahre t, Brustkrankheit. Sonst angeblich immer gesund 

gewesen. 
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7. Heinrich Eg., etwa 1868 geboren, Landwirt. Angeblieh immer gesund 
gewesen. Gestorben ? 

8. Gottlieb Eg., etwa 1864 geboren, angeblich gesund gewesen. Gestorben? 
9. Mine Eg., etwa 18 Jahre t ,  Typhus (Epidemie). 
10. Gustav Eg., 64 Jahre t ,  Kieferkrebs. War frfiher stets gesund, war gut 

begabt, hatte ordentlich gelernt. Hatte eine eigene Landwirtseha~t. 
11. Auguste Sehm., geboren 1864. Abgesehen yon Magenbesehwerden and 

gelegentlichem Gelenkrheumatismus angeblich hie krank gewesen. Hat  auf der 
Dor~sehule sehr schwer gelernt, mehrfaeh sitzen geblieben. Von jeher starke Ge- 
witterangst, Vom 27. Lebensjahr bis zum Klimakterium typisehe Migr~ne. Seit 
dem 60. Lebensjahr sehwerhOrig. Be/und: Stark hypoplastische Mammae, sehr 
sp~rliehe P~bes, Axillarhaare ~ul~erst sp~rlich, t~R. 210/90 (mit entspreehenden 
subjektiven Besehwerden). Arterien hart. Beiderseits m~Biger Katarakt.  Grob- 
schl~giger Tremor der I{~nde. Intelligenz: l~echnen, geographisehe Kenntnisse 
und Gedachtnis sehr sehwach, Allgemeinkenntnisse seha" m~i~ig. Unterschiedsfragen 
(Kind-Zwerg, Baum-Straueh) werden nur unvollst~ndig oder iiberhanpt nich~ 
beantwortet. Diagnose: Debilit~t, Migrane, hypogenitale Zfige, arteriosklerotische 
ttypertonie, starker Tremor, AlterssehwerhSrigkeit. 

12. Wilhelmine He., 77 Jahre t ,  Alterssehw~che, hatte Magenkri~mpfe. 
13. Wilhelm He., Sehmied, 76 Jahre t ,  Alterssehw~ehe. t tabe im Alter an- 

geblich mehrere Seh]aganf~lle gehabt. Hatte immer gut gehSrt. 
14. Gottlieb He., 70 Jahre t ,  I-Iitzsch]ag, landwirtschaftlieher Arbeiter, war 

ffiiher immer gesund. 
15. Traugott He., B(~ttcher, 32 Jahre t ,  Kehlkopfsehwindsueht. In  der Sehule 

normal gelernt, t ta t te  schlimme FiiBe, es kamen immer kleine Knoehenstfiekchen 
heraus (Osteomyelitis, The, ?). 

16. Dienegott ]=Ie., geboren 1857, Landwirt. Angeblich immer gesund gewesen. 
Mit 77 Jahren 2 Sehlaganf~lle. Dorfschule unregelm&l]ig besueht. Beim Milit~r 
2. Ersatz, ,,da er in den Gelenken zu schwach war". Be/und: Arthritis deformans, 
Alterskyphose der Brust- und Lendenwirbels~ule, Aneurysma der reehten Arteria 
braehialis, Myodegeneratio eordis, ~R.  190/100, Arterien deutlich verh~rtet. 
Linsentriibung. Umgangsspraehe re. 5 m, ]i. 5 m. Flfistersprache re. 30 cm, ]i. 
50 era. Leiehter grobsehlagiger Tremor der Finger. ASR. nieht ausl6sbar. Diagnose: 
Arthritis deformans, Arteriosklerose, Altersstar, Altersschwerh6rigkeit, Tremor der 
Finger, Alterskyphose. 

17. Johann He., 23 Jahre t ,  Lungenleiden, angeblich naeh einem Pferdeschlag. 
War vorher angeblieh immer gesund. 

18. Proband. 
19. Friedrieh Eg., geboren 1891, Maurer, ]etzt Kaufmann. Angeblieh hie e1~st- 

lich krank gewesen. In der Sehule gut gelernt. 2 Jahre aktiv gedient, im Kriege 
UnterschenkelsehuI~. Seit dem ]~riege bin und wieder Kopfschmerzen. Zittern bei 
Aufregungen, leichter erregbar, w~hrend der Nacht Sehweit]ausbrfiche. ~ach dem 
Kriege (naeh Erk~ltungen ?) Schwerh6rigkei~. Januar 1934 wurde Tbe. festgestellt. 
Be]und: Arterien mal~ig verh~rtet. Auf der Auitenseite des ganzen li. Beines an- 
geblich taubes Gefiihl. Reehtsseitige Lungentbc. Geringe linkskonvexe Skoliose 
der oberen Brustwirbels~ule. ]~eiderseitige reine InnenohrsehwerhSrigkeit mittleren 
Grades (Ohrenklinik der CharitY). Diagnose: Innenohrsehwerh6rigkeit, re. Lungen- 
tuberkulose. 

20. I-Iedwig Bo., 29 Jahre t ,  ,,Kopfgrippe". Sei damals h6ehstens 8 Tage krank 
gewesen. Die Krankheit begarm angeblich mit Erkaltung, starken Kopfschmerzen 
und allgemeiner Mattigkeit. Die li. Seite war gel~hmt. War 2 Tage ohne Besinnung. 
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Sie habe gewimmert und gestShnt, wenig Husten. Angeblich friiher nie ernstlich 
krank gewesen. Normal begabt und gelernt: In  der Sehulzeit hat das Ohr mal 
gelaufen, war damals schwerh6rig. Hat sp~ter normalgehSrt. Von Beruf Bauern- 
magd. ,,Kopfgrippe" hgtte sie angeblieh schon einml frfiher gehabt. 

21. Hermann He., etwa 35 Jahre t ,  Kehlkopfschwindsueht. 
22. Emma No., naeh der Entbindung gestorben, war sonst angeblich gesund. 
23. Fritz He., etwa 25 Jahre t ,  Lungenentzfindung. 
24. Emil He., als Bergmann verunglfiekt. 
25. Gustav He., 7 Jahre t ,  Diphtherie, sonst angeblich gesund. 
26. Ernst He., 21/2 Jahre t ,  Diphtherie, sonst gesund. 
27. Max He., etwa 1/2 Jahr t (Zahnkr~mpfe ?). 
28. Olga He., Hasp]erin. In  der Kindheit Masern und Diphtherie, sonst hie 

ernstlich krank. In der Schule mittelmg~ig. Be/und: Starke Kyphoskoliose der 
Brustwirbelsgule (~bergang zur Halswirbelsgule), Spaltbildung am ersten Kreuz- 
beinwirhel, geringer SenkfuB, leichte Varicen an beiden ]~einen, Chvostek ~ Jr-~. 
Diagnose: Latente Tetanie, Spina bifida occ., Kyphosko]iose (Status dysraphieus). 

29. Hedwig Fr., geboren 1894. Als Kind Masern. 17j~hrig Gelenkrheumatismus, 
sonst angeblich stets gesund. In  der Dorfschule gut gelernt. Bekommt anfalls- 
weise tterzklopfen. Be/und: Kyphose der Halswirbelsgule, bds. mittelstarker 
Plattfu{t. Systolisches Gergusch an der Spitze und Pulmonalis. Diagnose: Kyphose, 
Plattful3. 

31. Eduard He., etwa 46 Jahre, angeblich gesund, Maurer. 
32. Charlotte Eg., 15 Jahre, geboren 1920. Lehrm~dchen. Gute Schfilerin 

gewesen. Erregbarkeit. Objektiv o. B. 
33. Ruth Eg., 9 Jahre, geboren 1925. Gute Schfilerin. Angeblich immer ge- 

sund. 0bjektiv o. B. 
34. Hildegard Bo., 10 Jahre t ,  Lungentbc. Gut gelernt. 
35. Erna Ba., n~ihere Angaben waren nicht erh~ltlich. 
36. Gertrud He., geboren 1911. Arbeiterin. Angeblieh nie ernstlich krank 

gewesen. In  der Sehule normal gelernt. H~ufig Stirnkopfsehmerzen. Objektiv 

37. Rudolf He., 4 Jahre t ,  ,,Gehirnsehlag und innere Kr~mpfe". Normale 
Entwiek]ung. 

38. Kurt  He., geboren 1914, Maurer. Angeblich immer gesund gewesen. In  
der Schule wegen Grippe und Umschulung einmal zurfickgeblieben. Normale 
Begabung. Be]und: Beiderseitige Tonsillen stark vergrSl]ert, ]i. Nasolabialfalte 
deutlieh verstrichen. Diagnose: Beiderseitige Tonsillenhypertrophie, linksseitige 
Facialisschw~ehe. 

39. Ursula He., 14 Jahre t ,  eitrige Mittelohrentziindung, Blutvergiftung, 
eitrige Bronchitis, akute Herzschwache. Das Ohr begann mit 10 Jahren zu laufen. 
~Tar sonst angeblich gesund gewesen. Hat  in der Sehule gut gelernt. 

40. Heinz Fr., geboren 1921. Mit 9 Jahren Otitis media, mit 14 Jahren Herz- 
muskelentzfindung, sonst immer gesund. Hat  in der Gemeindesehule normal 
gelernt. Objektiv o.B. 

41. Artur He., geboren 1916, Landarbeiter. Bis zum 12. Jahre Enuresis. Als 
Kind 5fter umgefallen, keine Zuckungen. Hat wegen Sehwaehliehkeit nicht lernen 
k6nnen. Etwas eigenbr6tleriseh. In  der Dorfschule einmal sitzengeblieben. Hat 
hin und wieder Kopfschmerzen. 

43. Irma He., geboren 1926. Schiilerin. Angeblieh immer gesund gewesen. In 
der Schule einmal sitzengeblieben. Objektiv o.B.  

44. Ingeborg He., geboren 1931, Sehfilerin. Angeblich immer gesund gewesen. 
Lernt gut. Objektiv o .  B. 

A r c h l y  f a r  P s y c h i a t r i e .  B d ,  114. 12 
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Wie ersichtlich, handelt es sieh bei den Eltern des Probanden um eine 
Vetter-Basenehe. Leers und Scholz haben bei Untersuchungen fiber die 
erbliche Ataxie festgestellt, dab gerade bei dieser Nervenkrankheit eine 
auffallende Hgufigkeit yon Verwandtenehen anzutreffen ist. W/~hrend 
in der gesunden DurchschnittsbevOlkerung nur hSchstens 1% Vetter- 
Basenehen vorkommen, liegt diese Zahl bei  den Eltern yon Kranken 
mit erblicher Ataxie bei 4,1%. Diese Prozentzahl steigt sogar noch auf 
8,2%, werm man alle Verwandtenehen in Rechnung stellt. Hanhart 
hatte  in Schweizer Inzuchtgebieten ffir die Eltern Friedreieh-Kranker 
sogar 15% Vetter=Basenehen und 55% Verwandtenehen insgesamt 
berechnet. Da diese Zahlen aber wohl dutch die Eigenart der Inzucht- 
gebiete bedingt sein dfirften, nehmen Leers und Scholz an, dal~ die wirk- 
liehe Itaufigkeit der Verwandtenehen bei der erblichen Ataxie etwa 
zwisehen 4 und 157/o liegt, und dami t  auch welt fiber dem Durch- 
sehnitt. 

D~ es sich nun bei der Friedreichschen und nach Leers und Scholz 
w~hrscheinlieh ~uch bei der Pierre Maries~hen Erbataxie um ein reces- 
sires Leiden h~ndelt, entspricht die durchschnittliche ErhShung der 
Z~h]en ffir Blutsverwandtsch~ft der Eltern durchaus den Erwartungen. 
Die Steigerung der Blutsverw~lidtschaftsziffer ist bekanntlich eines d e r  
wichtigsten Xri ter ien  zum N~ehweis recessiver Erbleiden (Lenz), ~uch 
d~nn, wenn sich in den betreffenden Familien keine weiteren Sekundiir- 
f/s des Leidens feststellen lassen. 

Mit einigen Worten sol1 aueh noch auf die iibrigen Symptome ein- 
gegangen werden, welche sich in nnserer Familie gefunden haben. 

Bei dem Bruder (19) des Prob~nden besteht eine Innensehwerh6rig- 
keit mittleren Grades. Es sind aus dem Schrifttum Beziehungen zwischen 
erblicher Ataxie und end0gener Nerven,~chwerhTrigkeit mehrfach bekannt. 
Z. B. fanden Curtius, St6rring und Sch6nber9 dieses Symptom bei der 
Mutter und deln Vatersbruder yon Friedreich-kranken Schwestern 
(Eltern, Vetter und Base). Weiterhin haben Lichtenstein und Knorr auf 
eigene friihere F/~lle (Klippel-Durante, Pic-Bonnamour, Frey, KTnnicke) 
aufmerksam gem~cht, bei denen j~weiis mehrere Verw~ndte die Kombi- 
nation einer Friedreiehschen Ataxie mit InnenohrschwerhSrigkeit auf- 
wiesen. 

Leers und Scholz h~ben bei ihren statistischen Untersuchungen b ei 
Friedreich-Kranl~en in 2,55% und bei Pierre Marie-Kranken in 2,04% 
der F/~lle ,,sehwere GehSrdefekte" gefunden, was zweifellos die dureh- 
schnittliche Erwartung iibersteigt: Die nach dem Schrifttum relative 
Seltenheit isolierter ~ervenschwerhOrigkeit bei den Verwandten yon 
Friedreich-Kranken besag~ nicht viel angesichts der Tatsaehe, dg]~ die 
,,gesunden" Blutsverwandten bei frfiheren Untersnchungen meist nicht 
oder nur vollst/~ndig ungenfigend untersncht wurden. Haben doch z. B. 
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Leers und Scholz gezeigt, dab in den bisherigen genealogischen Bear- 
beitungen yon Friedreieh-Kranken nur 5 % der Eltern yon den betreffen- 
den Autoren selbst untersucht worden waren. 

In  diesem Zusammenhang ist darauf hinzuweisen, dab bei der Pro- 
bandenmutter und ihrem Bruder (15) eine AltersschwerhSrigkeit fest- 
gestellt ~urde. Steht es auch fest, dab die AltersschwerhSrigkeit als 
physiologische Aufbrauchserscheiuung zu betrachten ist, so wissen wir 
doch andererseits, dab es Menschen gibt, ,,die bis in ihr hohes Alter fast 
ihr normales GehSr behalten, und andere, die ohne bekannte Ursache 
verh~ltnismi~Big frfih schwerh6rig werden. Bei sorgsamer Beobaehtung 
l~Bt sich feststellea, dab die vorzeitige Abnutzung der Ohrnerven in 
famili~rer I-I~ufung anftr i t t"  (Albrecht). Von manchen Autoren wird die 
endogene ~TervensehwerhSrigkeit ja gerade als eine frfihzeitige Alters- 
schwerh6rigkeit aufgefaBt. Wir dtirfen also mit gutem Grund die Nerven- 
schwerh6rigkeit yon Nr. 11, 16 und 19 als genetisch verwandt betrachten 
und auf Grund der oben zusammengestellten Tatsachen Beziehungen 
dieser famfli~ren Schwerh6rigkeit zn der Erbataxie unseres Probanden 
vermuten. Sehr auff~llig sind ferner die hi~ufigen Skeletanomalien bei 
der erblichen Ataxie, die ja auch in unserer Sippe bei 2 Basen des Pro- 
banden (28 und 29) in Form einer Kyphose bzw. Kyphoskoliose mit 
Spina bifida oce. vorhanden sin& Solche Skeletanomalien wie Kypho- 
skoliose, Spina bifida oce., HohlfuB, Fingerverkrfimmungen sowie einige 
weitere Symptome, unter anderem Enuresis, hat Bremer unter dem 
Begriff des Status dysraphicus zusammengefaBt. In diesem Zusammen- 
hang ist aui die bei dem Vetterssohn (41) vorhandene Enuresis hinzu- 
weisen. Curtius ist auf Grund seiner ausgedehnten Sippenforschung mit 
St6rring nnd Schgnberg und friiherer gleichsinniger, wenn auch erbtheo- 
retisch nieht ausgedeuteter Beobachtungen yon Alpers, Waggoner, Orban, 
van Bogaert, Henynes und Dublineau, H~inel-Bielschows/cy, Clasen (Lit. 
bei Curtius 1939) der Ansieht, ,,dab der Status dysraphicus das geeignete 
genotypische Milieu darstelle, in dem die Anlagen zu Friedreichscher 
Ataxie vorzugsweise eder aussehlieBlich in Erscheinung treten".  Gleich- 
sinnige Beobaehtungen .stammen auch yon Fahrenbruch. Eine neue 
bestiitigende Arbeit haben Lenz und Piehler ver5ffentlicht. Im selben 
Sinne sprechen auch die Ergebnisse der yon Leers und Scholz durch- 
gefiihrten Untersuchungen. Sie haben bei ~Friedreichscher Ataxie in 
6,57% und bei Pierre Marieseher Krankheit  in 7,14% der Falle Skelet- 
miBbfldungen erw~hnt. Dabei wurden aber nicht Kyphoskoliose, Hohl- 
rub und Spina bifida mitgereehnet. Die Verfasser glauben fiberhaupt, 
dab diese Zahlen noeh zu niedrig liegen, well sehr viele Arbeiten, auf die 
sieh ihre Tabelle stiitze, den Status dysraphicus zu wenig beriicksichtigen, 
da die Pr~gung dieses Begriffs erst sparer geschah. 

AuBerdem sei auch noch auf den ttypogenitalismus und Sehwach- 
sinn der Mutter (11) und die Faeialisschwaehe eines Neffen (38) des 

12" 
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Probanden hingewiesen. Innersekretorisehe Stfrungen wie pluriglandu- 
l/~re Insuffizienz, t typogenitalismus, Infantilismus und Diabetes juvenilis 
sind bei der erbliehen Ataxie h~ufiger besehrieben worden (vgl. Curtius 
1935). Bei unserem Probanden bestand ja bekanntlich aueh ein hoeh- 
gradiger Infantilismus. Die von Leers und Scholz unter 471 Friedreich- 
and 98 Pierre Marie-Kranken des Sehrifttums festgestellte Zahl yon 
1,7 bzw. 1,02% ttypogenitalismus und 4,46 bzw. 5,1% Infantilismus 
geht mit  absoluter Sicherheit augerordentlich stark fiber die in der Durch- 
schnittsbev61kerung gefundene Haafigkeit  dieser Entwicklungsstfrungen 
hinaus und maeht  - -  h6chstwahrscheinlich genetiseh bedingt - -  Kor- 
relationen zwischen den genannten Entwicklungsst6rungen und der Erb- 
ataxie /~ugerst wahrscheinlich, Korrelationen, die allerdings nur an 
einem so grol3en Material erfaBt werden kfnnen,  wie es Leers und Seholz 
in ihrer auslesefreien Schrifttumsstatistik zur Verffigung stand. 

Von groBem Interesse war uns natfirlich die Frage, ob die ausge- 
sprochene ehoreiforme tIyperkinese unseres Probar~den mit einer dies- 
bezfigliehen Erbveranlagnng in Verbindung gesetzt werden kann. Eine 
Chorea oder eine sonstige prim~re tteredodegeneration des stri~ren 
Systems haben sich nun nicht nachweisen lassen. Es erseheint aber 
bemerkenswert, daBsow0hl die Mutter (11) wie deren B~uder (16) einen 
deutlichen senilen H~ndetremor haben, der zwar - -  ebenso wie die oben- 
erwgbnte Altersschwerh6rigkeit - -  mit  senil-arteriosklerotischen Pro- 
zessen Jn Zusammenhang steht, aber doch zweifellos nur bei einem 
relativ kleineren Tell ~lterer Mensehen auftritt .  Es ist daran zu erinnern, 
da6 der Alterstremor in Sippen mit erblicher Minderwertigkeit des 
striopallidfiren Systems auftreten kann (Boeters), im Igahmen einer 
zweifellos existierenden allgemeinen erblichen An- bzw. ttinf~lligkeit 
des extrapyramidalen Systems (vgl. Curtius 1935, S. 120f.). Es ist aber 
durehaus mfglich, dal3 zwischen der Chorea unseres Probanden Eg. 
und dem Alterstremor yon Mutter und Muttersbruder gewisse genetische 
Beziehungen bestehen. Andererseits ist daran zu erinnern, dag die 
Chorea darch den anatomischen Befund eine Erklgrung finder. Leichte 
choreatische Zuckungen sind bei Erbatakt ikern bekanntlich nicht selten. 
Warum die Hyperkinese ~ber nur bei manehen dieser Kranken ein er- 
hebliehes AusmaB erreieht, ist vielleieht doeh zum Teil aueh dureh eine 
besondere erbliehe Konstellation bedingt. 

Die Frage, warum nur bei einem ~itgl ied dieser Familie das Erbleiden 
manifest wurde, wghrend bei allen anderen tiberhaupt keine Symptome 
des Leidens 1 oder aber nur solehe Symptome bzvr Syndrome, die naeh- 
gewiesenermagen korrelative Beziehungen zur erbliehen Ataxie besitzen, 

1 Die fehlenden Achillesreflexe des Onkels (16) mfehten wir in Anbetracht des 
Alters dieses Mannes nieht ale ]~udimentgrsymptom der Erbataxie bewerten. Es 
ist ja bekannt, dab gerade bei glteren Leuten die Achillesreflexe nicht selten ver- 
schwinden ( S~hle.singer ). 
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in Erseheinung traten, liil~t sich mit einem Bliek auf die Stammtafel 
leieht beantworten: Bei der geringen Gesehwisterzahl des Probanden 
war die Wahrseheinlichkeit des Erkrankens weiterer Geschwister an dem 
Nervenleiden/~ul3erst gering. Von den 6 Gesehwistern der Mutter waren 
5 verstorben, die 2 noch lebenden Vatersgesehwister und deren Naeh- 
kommen waren nieht erreiehbar. Von den 11 Vettern und Basen yon 
Mutters Seite waren 8 zur Zeit der Untersuchung ebenfalls sehon ver- 
storben. Augerdgm mug naturgem/~6 stets wie bei allen Erbkrankheiten 
des Nervensystems mit Manifestationshemmungen gereehnet werden. 

Zusammenfassung. 

Es werden 2Beobachtungen einer Kombination yon ehroniseh- 
progressiver Chorea Init Kleinhirnrindenatrophie beschrieben. Bei dem 
ersten Patienten entwickelte sich die cerebellare Ataxie im Verlaufe der 
Chorea, beim zweiten entstand die Chorea erst gegen Ende des Lebens, 
naehdem er jahrelang die Symptome einer schweren cerebellaren Ataxie 
gezeigt hatte.  

]~ei dem zweiten Kranken konnte auch eine wegen des Todes des 
gr6Bten Tells der Blutsverwandten leider nur unvollst/indige genea- 
logische Untersuchung durchgeffihrt werden, bei der sicb mehrere Tat- 
sachen feststellen lieBen, die sich in das bekannte Bild der Erbataxie- 
familie gut einffigen: 

Offensiehtlieher recessiver Erbgang bei Vettern-Basenehen der Eltern. 

t{ypogenitalismus und Sehwaehsinn der Mutter  (bei Infantilismus 
des Probanden selbst). 

Endogene Nervensehwerh6rigkeit bei dem einzigen fiberlebenden 
Probanden-Gesehwister und AltersschwerhSrigkeit bei Mutter und 
Muttersbruder. 

Das Vorkommen ausgesprochen dysraphiseher Erseheinungen bei 
zwei Basen (Kyphose, das eine Mal mit Spina bifida oceulta) paGt zu den 
in den letzten Jahren bei l~riedreichseher wie Pierre Marieseher Erb- 
ataxie gemachten Feststellungen. 

Die ungewShnlich starke Chorea im Fall Eg. lgBt sich zum Teil viel- 
leicht durch eine gewisse striopallid/ire Famflienminderwertigkeit er- 
ld/~ren, kenntlich an dem Alterstremor yon Mutter und Muttersbruder. 

Zum Schlug der Arbeit m6ehte ich auch noch an dieser Stelle t Ierrn 
Prof. Dr. Hallervorden und t Ierrn Prof. :Dr. Curtius ffir die Durehsieht 
der Arbeit und die ~berlassung des Materials meinen verbindliehsten 
Dank ausspreehen. 
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