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Im folgenden soll ein an sich recht seltenes Krankheitsbild auf- 
gezeichnet werden, das durch die eigenartigen Bcdingungen des Zutage- 
tretens noch besondere Beachtung verdient. Es handelt sich um eine 
StSrung im extrapyramidalen System, die sich nur vorfibergehend jedes- 
real nach anstrengendstem Laufe manifestiert und dem ein~xeisenden 
Arzte als epileptiform imponierte. Diese St6rung ist unter den normalen 
Bedingungen des Alltags (auch des milit~rischen) so latent, dal3 L. auch 
bei genauer Untersuchung als vSllig gesundcr iV[ensch erscheint. Nur 
ein aufmerksamer Beobachter kann bei langem Zusehen an den Zehen 
ein paar angedeutete un~villkfirliche Bewegungen linden, die auf die 
extrapyramidale StSrung hinweisen. L. hat als Soldat bei einem Infan- 
terie-t~egiment fib~r ein Jahr  lang Dienst getan, ohne auBcr unter 
den bes0nderen Bedingungen aufzufallen. W~hrend des Westfeldzuges 
hat er als Gewehrschfitze an den Gefechten teilgenommen. 

Ein I-Iinweis auf die Atiologie der StSrung gibt die Familienanamnese : 
Der jetzt  25 Jahre alte L. stammt aus einer Familie, in der alle m/~nn- 
lichen Mitglieder, soweit sic dem Patienten bekannt sind, gelernte Hand- 
werker (meist Tischler) sind bzw. waren. Von den weiblichen Mitgliedern 
fiben einige die manuelle Zigarrenherstellung aus. Patient hat noch 
5 Brfider. Eincr yon ihnen - -  er steht jetzt  im 28. Lebensjahre - -  hat te  
genau dieselben StSrungen wie L. selbst. Sie gleichen sich auch im 
Beginn und in der AuslSsung selbst. Auch dieser Bruder erscheint im 
Alltag vSllig gesund. Der einzige Unterschied besteht darin, daIt die 
St~irungen bci dem Bruder seit ~ngef~hr 5 Jahren verschwunden sind; 
er hat  fibrigens Init Genehmigung des Gesundheitsamtes geheiratet. 

Ein anderer Bruder - -  40 Jahre alt - -  hi~lt mit der Sprache an; ein 
Befund, fiber den noch gesprochen wird. Bei den fibrigen Gesebvistern 
und in der weiteren Familie linden sich nach Angaben des L. nich~ die 
geringsten Zeichen, die nach der gegebenen Schilderung extrapyramidaler 
~a tu r  sein k(innten. Sonst sollen keine Nerven- und Geistenskrankheiten 
vorgekommen sein. 



35z~ ttar~mut Scheibe : 

I)ie Geburt ist naeh ~i t te i lung der ~ u t t e r  bei unserem Patienten - -  
wie aueh bei dem Bruder - -  normal verlaufen. Krankheiten w/~hrend der 
Sehwangersehaft haben nieht bestanden. Laufen hat  er reehtzeitig 
gelernt, Kinderkrankheiten nicht gehabt, ist iiberhaupt noeh nie ernstlieh 
krank gewesen. Weder er noeh seine G~sehwister haben Zust/tnde und 
Krankhei ten gehabt, die auf eine Encephalitis und deren l~olgeersehei- 
nungen sehlieBen lassen, l')ber sein Leben wird noeh kurz beriehtet, dab 
er in der Sehule einmal sitzengeblieben ist. Die Gesellenprtifung hat  er 
aber mi~ ,,ziemlich gut"  abgelegt. Je tz t  fiihrt er die MSbeltisehlerei seines 
verstorbenen Vaters ~r I m  Januar  1940 wird er eingezogen, 1 Jahr  
sp~ter zum Gefreiten bef6rdert. 

Ungefghr im 6. Lebensjahr - -  wie beim Bruder - -  hat  er zum ersten 
3/[ale die im folgenden gesehilderten ,,Anf~lle" bei sich beobaehtet. Sie 
sind immer nur aufgetreten, wenn er pl6tzlieh aus der l%uhe heraus einen 
anstrengenden Sehnellauf maehte und zwar immer erst naeh einer ge- 
wissen Streeke, die ungef/~hr zwisehen 30 und 60 m sehwankt. Unter  
diesen besonderen Umst~nden treten sie so regelm~13ig auf, dab er sie 
fast immer demonstrieren kann. Nie dagegen sind die ,,Anf~tlle" w~hrend 
seiner Berufsarbeit vorgekommen, ebenso nieh~ bei seinem Bruder, der 
Sehmied ist. 

I)iese ,,Anfglle" sind nun bier mehrfaeh beobaehtet  und photo- 
graphiert  worden. Die Beobaehtung hat  ergeben, dal] im wesentliehen 
der Ubergang yon der lguhe zur sehnellsten Bewegung des Laufens das 
ausl6sende Moment ist. 

Zweimal hintereinander kSnnen sie dureh Laufen nicht ausgelSst 
werden, wenn die n6tige Ruhe dazwisehen fehlt. Es wurde versueht, 
den Ausl6sungsmoment zu ergriinden und Patient  deshalb aufgefordert, 
liegend reeht anstrengend die Beine zu bewegen. I)iese Bewegung, aueh 
das Kreisen der Arme und des Kopfes, sowohl akt iv als auch passiv, 
Itihrten zu keinem Erfolg. Ebenso hat ten t Iyperventi lat ion und sensible 
l%eize keinen Einflul3. 

L., der allerdings dem ganzen Geschehen etwas gleiehgiiltig gegeniiber 
steht, betont immer wieder, dal~ nur unter den gesehilderten Umst/~nden 
die ,,Anf/~lle" aufgetreten sind, bis auf einen Fall beim Sehwimmen. Er 
ware damals beinahe ertrunken, und nut die kurze Dauer des ,,Anfalls" 
h~tte ihn davor bewahr t .  

W/~hrend der sehnellsten Phase des Laufens, immer erst naeh 30 his 
60 m wird der bib dahin normale Bewegungsablauf pl6tzlieh gest6rt. Die 
Bewegungen werden langsam und ungeordnet. L. ist gezvcungen, stehen 
zu bleiben. Man sieht jetzt  ausgesproehene, sehr langsam ablaufende 
athetotisehe Bewegungen des Gesiehtes mit  Anspannung des Pla tysma 
und ganz besonders der tt~nde. I)er Oberk6rper ist weniger davon 
betroffen, dagegen wieder st/trker der Unterk6rper mit  den Extremit~ten. 
Links sind die athetotisehen Bewegungen st/~rker ausgepr/~gt als reehts. 
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Es sind in den meisten Fallen typiseh langsam ablaufende, unwillkiirliehe 
athetotisehe Bewegungen. Bei den verschiedenen, bier ausgelSsten 

:~kbb. 1. Anfal lsfre i  (vor  :Begin~ des Laufes) .  -~_bb. 2. I m  _&nfang des ~knfalls. 

,,Anf/~llen" zeigte sich meist das gleiehe Bild und nut  die Intensit~t ~ a r  
versehieden, die yon der vorausgegangenen Ruhe abhingig zu sein 
scheint. Je 1/tnger die Ruhe vorher, urn 
so ausgeprggter die ,,Anf~ille". Lediglieh 
bei ganz vereinzelten , ,Anfillen" sah man 
eine starke Verdrehung der Wirbelsiule 
und des Kopfes. Sie erfolgte aussehlieg- 
lieh naeh reehts. 

L. bleibt w~ihrend des ganzen Gesche- 
hens lest auf dem Boden stehen. Das 
Bewugtsein ist in keiner Weise gest6rt. 
Er hSrt und sieht alles; spreehen kann 
er allerdings nur ganz nndeutlieh und 
nnr rnit groBer Mtihe, offenbar infolge 
der unwillktirliehen Bewegungen der 
~undmuskula tur .  Bald versehwindet die 
St6rung und mit ihr der veihrend des 
,,Anfalles" vorhandene starke Rigor. Es 
zeigen sieh nur noeh ein paar unwill- 
kiirliehe Nachbewegungen der Finger, Abb. 3. _~m Ende des Anfalls. 
dann kann man dem L. niehts mehr 
yon dem soeben vor sieh geg~ngenen Geschehen gnsehen. Die Bauer  
des eigentliehen ,,Anfalles '< betrggt i/2--3/4Min. (Abb. 2 nnd 3). 
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Es sind nach dem Bericht des L. aber aueh sehon ,,AnfaIle" vor- 
gekommen- immer unter den gesehilderten Bedingungen --, die nur 
in einem ganz kurzen ,,Starrwerden" (Rigor ?) bestanden. 

Am Ende des ,,Anfalles" ist noeh ein deutlieher Rigor feststellbar, 
der abet sehr bald in einen Rigor mobilis iibergeht. I)anaeh ist der 
Tonus wieder normal, moist sogar etwas herabgesetzt. Ein ausge- 
slorochener Hypotonus mit Uberstreckbarkeit der Gelenke finder sieh 
nut  in dam ~bergangsstadium zum normalen Tonus, in der Latenzzeit 
jedoeh nieht. Ganz leichte ,,Anfitlle" behauptet L. nnterdriieken zu 
kSnnen, indem er die ~uskulatur,  vor attem der Arme stark innerviert, 
schwerere nieht: ,,Ieh habe dann nieht die Kraft  dazu." 

Die kSrperliche Untersuehung ergib t bei dem mittelkrs L. an 
den inneren Organen keinen krankhaften Befund. Die grobe Kraft  der 
~uskeln seheint nieht herabgesetzt. Hirnnerven o. B. Die physiologisehen 
Reflexe sind soitengleich auslSsbar, nieht gesteigert. Pyramidenbahn- 
symptome sind nicht vorhanden. Keine Sensibilit/~tsstSrungen. Ein 
Pseudobabinski kann weder ausgelSst, noch beobaehtet werden. Links 
ist manehma] eine geringe Pseudoadiadoehokinese vorbanden. IsoIierte 
Bewegungen der Extremit~ten kann er ohne Anstrengungen ausfiihren. 
]~ei allgemeiner Betraehtung linden sieh unwillkiirliehe Bewegungen 
weder in der Ruhe noeh in der Alltagst/~tigkeit. 

Lediglieh, wenn man sich die Zeit nimmt, den in der Ruhelage be- 
findlichen L. langere Zeit zu beobachten, zeigt sieh ab und zu eine nur 
angedeutete athetotisehe Unruhe in den Zehen, selten aueh am linken 
Zeigefinger. 

Psyehisch ist L. unauffallig. Er  ist nieht iibermal~ig intelligent, abet 
aueh nicht sehwaehsinnig. Seine Angaben erscheinen vSllig zuverls 
Er  hat  keine besonderen Interessen, ist vielleicht sogar etwas gleieh- 
giiltig: ,,Mieh stSrt es ja norm~lerweise nicht; bei meinem Bruder ist 
es besser geworden, und bei meiner Ehesehliel~ung werde ich auch keine 
Sehwierigkeiten haben." Die Stimmnng ist ausgegliehen, das Yerhalten 
ruhig, beseheiden, milits 

Bei den besehriebenen ,,Anf~llen" ha,ndelt es sieh um eine extra- 
pyramidale St5rung, die nut  unter den gesehilderten, besonderen Be- 
dingungen deutlich zutage trit t .  W~hrend der ,,Anfal]e" zeigt sieh das 
typische Bild der Ath6tose double. Bei vereinzelten ,,Anfs t r i t t  
etwas Torsionsspastisehes zutage. Die Diagnose wird gestfitzt einmal 
dutch das Manifestationsalter, dann dureh die Erkrankung des Bruders 
und deren Regressivits weiter dureh das Fehlen jeglicher Pyl'amiden- 
bahnsymptome und endlieh dutch die, nut  ganz selten angedeutoten 
athetotischen Bewegungen der Zehen und des Zeigefingers w~hrend der 
Ruhe. Sehon allein die ganz tragen athetotisehen Be~vegungen zeigen, 
dab es sich n i e h t u m  epileptiforme Anf/~lle handeln kann. Interessant 
sind vor ~llem die Bedingungen des Auftretens der ,,Anf~lle", die bei dem 
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Bruder die gleiehen sind. Eine anatomisch-physiologisehe Erkl/~rung des 
AuslSsungsmodus kann nicht gegeben ~verden. Das Leiden hat  sieh bei 
unserem Patienten bisher nicht als progredient erwiesen. Beim Bruder 
im gleichen Lebensalter beginnend, zeigte as sich, ~ie schon erwahnt,  
regressiv. Ein anderer Bruder h~lt mit  der Sprache an. Es ws zu 
erw~gen, ob dieses Symptom nicht als Abort ivform einer extrapyramidalen 
StSrung gedeutet werden darf. Es ist anzunehmen, dal~ bei genaner 
Untersuchung der sehr zahlreichen Familienmitglieder, die jetzt  aus 
~tul~eren Grfinden nieht dnrehgefiihrt werden kann, noch weitere Extra-  
pyramidalgestSrte gefunden werden, die im Alltag vielleicht vSllig unauf- 
f~llig sind. Dadurch kSnnte etwas fiber die Vererbung und dan Erbgang 
gesagt ~verden. 

Zusammen]assung. 
Es wird ein 25 Jahre  altar, sonst unauff~lliger Mann beschrieben, 

der seit dem 6. Lebensjahr 1 unter besonderen Bedingungen ,,anfalls- 
ar t ig"  1/2--3/4 Min. lang das typisehe Bfld der Athetose double bietet, 
nur ganz vereinzelt mi t  torsionsspastischer Komponente.  Aufterhalb der 
,Anf~lle" bietet er neurologiseh wie funktionell niehts Besonderes, vor 
allem keine unwillkfirlichen Bewegungen. 

,,Vermutlieh hat die StSrung yon Geburt an bestanden, d~ sie aber nur bei 
einer bestimmten Tatigkeit manifest wird, ist es begreiflich, dal~ sie erst sparer 
- -  yore 6. Lebensjahre an - -  beobaehtet wurde" (Spatz). 

Ich mSehte nicht verfehlen, hier Herrn Professor Spatz ffir die Beratung bei 
der Mitteilung dieses Falles zu danken. 


