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Im folgenden soll eine Beobachtung fiber das seltene Zustandsbfld 
einer anfallsweise auftretenden ttemiathetose unter Bertieksiehtigung 
der konstitutionspathologischen und erbbiologisehen ]3esonderheiten im 
Sinne einer Ganzheitsbetrachtung mitgeteflt ~verden. 

In  das pathophysiologische Geschehen der Athdtose double oder der 
idiopathisehen Athetose, ffir deren Zustandekommen die heterogensten 
Ktiologisehen )/[omente yon Bedeutung sind, haben wir dank der For- 
schungen yon Bostroem, _Foerste% Hallervorden, Spatz, Schneider, Vogt, 
Wilson u. a. einen grundlegenden analytischen Einblick gewonnen. Die 
St6rung, welehe ein angeborenes oder in frfihester Kindheit erworbenes 
Leiden darstellt, kSnnen wir im Sinne yon Bostroem 1 als eine ,,besondere 
Reaktionsform des kindlichen Gehirns" auffassen und demgemiil] aueh 
yon den Abortivformen Ms yon einem ,,Zurfickbleiben auf dem Stand- 
punkt  frfihkindlicher Motorik" sprechen. Die meist spiiter auftretenden 
symptomatisch aufzufassenden Athetosen auf Grund einer organischen 
Hirnerkrankung spi~teren Datums, wie sie z .B.  im Gefolge, Ms Tefl- 
syndrom, einer Encephalitis in Erscheinnng treten, wollen wir bei unserer 
~berlegung auger acht lassen, da sie yore reinen Bild der Athetose 
abweichen. J_hr Anftreten erfolgt dann meist neben pyramidalen An- 
zeiehen. ~ber  anfallsweise auftretende, motorische BevcegungsstSrungen 
extrapyramidaler Natur  linden ~vir aber in der Literatur nur wenig 
Mitteilungen, besonders fiber die ffir unsere weiteren l~olgerungen wiehtig 
erseheinenden extrapyramidalen Anf~tlle. Symptomatische Anf~lle dieser 
Art sind z. ]3. yon Filimono/] u. a. besehrieben worden (zitiert naeh 
_Krolla). Diese im Anschlul] an eine Encephalitis lethargica oder Lues 
des ZNS beobaehteten Anf~lle waren charakterisiert dutch eine ,,Kom- 
bination yon motorisehen und vegetativen Ent ladungen ' /und weiterhin, 
,,dal] die fiir den gewShnlichen epfleptisehen Anfall typisehe klonische 
Komponente ausf~llt und der epileptische Anfall ausschliel~lich sich 
aus extrapyramidalen Xomponenten aufbaut"  (Kroll). Diese Anf~lle, 
meist im Ansehlul] an Encephalitis mit ihren vegetativen Komponenten 
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als Ausdruek eines strio-dieneephMen Syndroms bis zu ihren hysteri- 
formen Abortivformen, welehe im friiheren Sinne ebenfalls sympto- 
ma~ischer Art sind, sollen beim weiteren Gang unsere Uberlegungen 
auBerhalb unseres Betraoh~ungskreises ges~ellt werden. Wir wollen ja 
die reino Form einer anfallsweisen Athe~ose im Auge behal~en. In diesem 
Sinne komm~ uns ein vereinzelter Beitrag yon Scheibe 1 ans dam jfings~en 

Sehrifttmn zugu~e. Es wird darin ein junger dureh- 
aus gesunder mann besehrieben, bei welehem dureh 
einen besonderen Meehanismus (,,Obergang yon 
der Ruhe zur sehnellen Bewegung des Laufens") 
beliebig e l l  naeh einges~reuten t~uheintervallen 
ex~rapyramidale Anf~lle veto Typ der Ath6tose 
double ausgel6st werden konnten. :Diese AnfMle 
waren ers*malig bei dora Kranken im  6. Lebens- 
jahr in Erseheinung, getreten, erwiesen sieh bei 
einem Bruder regressiv, bei einem zweiten Brnder 
rndimentgr anseheinend in Form einer $onisehen 
Spraehhemmung. In dem gesehilderten Falle 
wurde diese SgSrung yon Spatz als eine yon 
Geb~rt an bestehende aufgefaBt, die erst spgter, 
d a i h r  Auftreten an eine bestimm~e T/~tigkeig 
gekniiloft war, manifest wurde. An die Spitze 
unserer weiteren Ausfiihrungen soll vorerst unsere 
eigene Beobaehtung gestellt werden, welche dem 
angefiihrten Fall yon Scheibe /~hnlieh ist. 

Der jetzt  noch nicht 24 Jahre alte W., yon 
Beruf Steingutdreher, s tammt aus einer an- 
scheinend gesunden Familie, in welcher die Briider 

Abb. 1. In tier Rtlhe (vor, meis~ gelern~e tIandwerker (Steingutdreher) sind. 
Provoka~ion des AnfMls). Al le  4 Gesehwister, davon 2 Sehwestern, sind 

ledig , :Die Geburt war bei W. normal verlaufen. 
Hierzu berichtet die Mn~er des Kranken:  ,,Die Sehwangerschaft ist 
durchaus normM gewesen. Eventuelle Krankhei~en, Unfall, S~urz oder 
so Xhl~liches haben sieh nicht ereignet. Keine Zangengeburt oder 
derartige Komplikagionen l:iegen vor. Allen 5 Kindern, denen ich das 
Leben schenkte, waren und sind kSrperlieh sowie geistig sehr gut  
entwickelt. Weder ein6 kSrperliche noeh eine seelische Auff/~lligkei~ ist 
bis heute in Er~cheinnng getreten. ~e in  iVfann und ich erfreuten nns 
damals der besgen Gesunitheig." W. selbst isg Linksh/~nder, war immer 
gesund, lernge in der Schule gut und arbeite~e nach abgesehlossener 
Sehnlbildung als Steingutdreher in einer S~eingutfabrik. Naeh beendetem 
Arbeitsdienst grag er vor 3 Jahren bei einer Baukompanie tier Wehrmachg 
ein, absolvierte dort die Waffenmeistersehule und war dann beim tech- 

1Scheibe, H.: Arch. f .  Psychiatr. 114, 2 (194i). 
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nischen Personal ts Alkohol und Nicotin wurden m~l]ig genossen, 
eine venerische Infektio n wurdc in Abrede ges~ellt. Vor nngef~hr 2 Jahren 
traten bei W. erstmalig Krampferscheinungen in der linken KSrperhglftc 
auf, anfangs selten, dann langsam hnmer hAufiger. Vorerst versuchte 
er dabei noch den Dienst raitzumachen, als aber in derl%lge die Anf~lle 
h~nfiger auftraten, meldete er sich krank. Die Anf~lle traten immer 
nach einer plStzlichen Bewegungsanderung und nie spontan in Erschei- 
nung. Zu Beginn eines Anfalles fiihlte er immer ein ,,koml cnes ,  
ziehendes Geftihl nnterhalb der linken Kniescheibe, �9 dann, an 
Intensits zunehmend auf den linken Oberschenkel und sehlieBlich auf 
den linken Arm und die linke Gesichtsh~lfte fibersprang. Unmittelbar 
darauf trat der krampfartige Zustand ein, bei welehem er hie das Bewu~t- 
sein verlor und nach welehem er hie Anzeichen yon Ermiidung ver- 
spfirte. Dcr auraartige ziehende Schmerz trat nach Angaben des W. 
auch oft ohne folgenden Anfall auf. Er machte deshalb seine Xameraden 
aufmerksam, weil er immer gl~ubte, dab sieh diesen Sensationen ein 
Anfall anschliel3e. Durch abrnpte Bewegungsanderung, wie z. B. dm'eh 
plStzliches Aufspringenlassen yon einer Ruhelage oder ruckartigem ~Vber- 
gang vom Gehen zum Lanfen gelang es uns beliebig oft einen derartigen 
Anfall ansznlSsen. Auch beim plStzlichen Umdrehen im Bert soll es 
schon zu Anf~llen gekommen sein. Im Anfall lcrampft sich die Bein- 
muskulatnr links ~onisch zusammen, dann spring~ der Xrampf in die 
linke Hand nnd den linken Arm fiber. Dutch Spreizen der Finger wird 
die Hand nach innen gedreht (Abb. 2), dann wh'd der Arm gebeugt und 
im Sehultergelenk nach oben geffihrt (Abb. 3). Zu Beginn des Krampfes 
im Arm wird der ganze Kopf nach links oben gezogen, dabei drehen sich 
die Augen ebenfalls nach links oben. Der ~und wird dabei naeh links 
nnd unten gezogen. Das Platysma der linken Seite springt an. Der 
ganzc Anfall danert bloB 6,5 Sek. Nach eingelegten Ruheintervallen 
konnCe er beliebig oft provoziert werden. Unwillkfirliche Spontan- 
bewegungen konnten nicht beobachtet wcrden, vielleich ~ aber eine gering- 
gradige motorische Bewegungsunrnhe. Ebenso konnten Neigungen zu 
Mitbewegungen erst nach 1/~ngerem Suchen und da nur angedeutet 
gefunden werden. So Crat beim Vcrziehen des Mundes nach der linken 
Seite eine impulsive, bizarre Mitbewegung im linkCn Platysma auf, 
welche eine dentliche Differenz gegenfiber der geringgradigen physio- 
logischen Innervation des Platysmas der rechten Seite bei Mundwinkel- 
bewegung darbot. Der tIyperventilationsversuch ergab naeh 5 MJn. 
:[orcierter Atmung einen deutlichen l~igor mobflis mit Beugestellung 
der Finger beider H/~nde. Die Sprache des Patienten war in der l~uhe 
eCwas hastig und leieht angehal~en im Sinnc einer tonisehen Spraeh- 
behinderung. ;Die Fsyehe bor keinerlei A uff/~lligkeiten. W. zeigte Distanz- 
gcffihl, war korrekt, vielleieht etwas unbeschwert, fiber seine Bewegungs- 
stSrung schien er sich keine ernstlichen Vorstellungen zu machen. 
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Neurologischer Befund an unserer Nervenabteilung einschliel~lich 
einer Kontrolluntersuehung dutch die Hedizinische Nervenklinik Heidel- 
berg (Prof. Vogel) : 

Konstitutionell: Athletiker. Acrale Waehsturasst6rung (Syndaktylie zwisehen 
2. und 3. Zehe reehts). Keine ]3ajonettstellung oder abnorrae Oberstreckbarkeit 
der Fingergelenke. t(eine athetotisehe Dauerhaltung. I)ie Sella erseheint r6ntgeno- 
logiseh ein wenig welt, die Konturen sind glatt. Gef/~Bzeiehnung der rechten Seh~del- 
h~lfte gegentiber der linken verst~rkt. 

Abb.  2. P h a s e  w~hren4  des Xnfal ls .  Kbb. 3. E n d p h a s e ,  

Neurologisch: Bis auf eine Abschw~ehung der linksseitigen BDI~ o. ]3. Kein 
Pseudobabinski ira Sinne Vogts. Striimpdlsehes Phanomen negativ (keine Zeiehen 
friihkindlieher Motorik). Elektrisehe Erregbarkeit o.B. Wa.l~. negativ. Liquor: 
Wa.l~. uncl Nebenreaktionen negativ. Zellzahl 1/8. Goldsol und Mastixreaktion 
normal. Siliquid-Nonne-Appelt negativ. Gesamteiwei$ 24rag-%, Globuline 
2,4 rag- %, Alburaine 21,6 rag- %, EiweiBquotient 0,11. Encephalographie: Ventrikel- 
system syrametriseh gefiillt, tIirnkararaern vielleicht etwas weitet als normal. 

Innerer ]3efund: Aul3er narbig veranderten Tonsillen (friiher Tonsillotomie) o. B. 
]31utbild sowie die iibrigen raediziniseh-diagnostisehen Untersuehungen o. ]3. 

Wenn wit nun in Kiirze die Ergebnisse der vorliegenden Beob- 
aebtung rekapitulieren, so haben wir einerse~ts zweifellos eine eerebrMe, 
anfallsweise auftretende extrapyramidale BewegungsstSrnng ve t  uns, 
andererseits eine Syndaktylie, also eine konstitutionspathologisehe Fehl- 
entwieklung im Sinne einer St6rung der Strahligkeit als Ansdruck friih- 
embryonaler,  fehlgeleiteter Beeinflussung des Aerenwachstums. :Fiir die 
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ers~genannte cerebrMe St6rnng konnten/~tiologisch weder eine Erkrankung 
des ZNS oder ein UnfM1, noeh eine sons~ige Seh/~digung (Gebur~s~rauma, 
Intoxikation oder Xhnliches) in Erfahrung gebraeh~ werden. Die letzt- 
genannte St6rung, die Syndaktylie f/~]l~ erbbiologisch gesehen in eine 
fr~ihe Periode der On~ogenese, in welcher die Trennung und Abgliederung 
der Endstrahlen an den FfiBen noch nieht vollzogen w~r, was ungef/~hr 
der 8.--9. EmbryonMwoehe en~sprieht. Eine /s erbliehe St6rung 
bei einem der fibrigen Famflienmitglieder ist uns nieht bekanntgeworden. 
Erg/~nzend w/~re hierbei eine exakte Sippenforschung zur Kl~rung der 
erblichen Verh~l~nisse notwendig, welche abet unSer den je~zigen Be- 
dingungen yon uns aus nieh~ durehgefiihr~ werden kann. 

Folgen wit nun in unserer wei~eren t)berlegung den Gedankeng/~ngen 
yon Panse 1 fiber das Zustandekommen aerMer Wachs~umsst6rungen. 
Panse "bezeichnet gerade die StSrung der akralen Wachs~umsvorggnge 
als ,,das Leitsymptom, das die Abh~ngigkeit einer ErbstSrung veto 
Zwischenhirnorganisa~ionsfeld erkennen 1~/35". Unter Zwisehenhirn- 
organisationsfeld ist ein fibergeordnetes Wirkungszentrum oder ,,Organi- 
safer" im Sinne der Entwicklungsbiologie zu vers~ehen, welches gleieh 
einem l~ichts~r~hler komlolex gebnndene Erbanlagen determiniert. Eine 
Sr dieses centralen ~vVirkungsmeehanismus hat ihrerseits in ihrer 
klinischen Auswirkung ein komplexes, po]yph~nes Syndrom zu Grunde, 
wie Panse es am Modell des Bardet-Biedl-Symptomenkomplexes zeigen 
konn~e. Die Annahme der angeffihrten Gedankenggnge erweis~ sich 
aueh bei Anwendung auf unsere Beobachtung yon Nutzen. Einerseits 
vermag die Vorstellung eines hypothetischen Kraftfeldes mit,,Organisa~or- 
wirkung" im Dieneephalon das Syndrom hemiathetotisehe Bewegungs- 
st6rung-Syndaktylie unter einem einheitliehen Gesichtspunkt zu be. 
traehten, anderersei~s vermag sie uns vielleich~ eine versuehsweise klinische 
Deutung fiber die Genese dieser Symptomenkopplung klar zu legen. 
Wir wollen uns dabei der Begriffsbiklung ,,Organisationsfeld" als Arbeits- 
hypo~hese bedienen. In diesem Sinne k6nnen wir bei nnserem Falle mit 
gr68ter Wahrseheinliehkeit eine frfihembryonale EntwicklungsstSrung 
der I-Iirns*ammregion annehmen, wobei ffir die Syndaktylie und wohl 
a ueh fiir die Hemiathetose diese St6rung in ein fibergeordne*es ,,Organi- 
sationsfeld" im Shine Panses zu verlegen ist. Hier verweisen wir er- 
gs ~tff eine Beobaeh*ung Moltchano]]s ~ fiber aerMe Waehstums- 
stSrungen (par~ielle Akromegalie und Hemihyper*rophie) bei athe~o- 
tiseher Bewegungsunruhe der ~inger und Zehen. Aueh dort tritt eine 
Symptomenkopplung im Sinne einer aeralen Waehstumss~6rung mit 
einer s~ri/iren Funk*ionsst6rung in Erseheinung. In der Literatur finden 
wir ferner Berieh~e fiber ver/~nder*es Acrenwaehstum im AnsehluB an 
EncelohMi*iden. Wenn wit ontogene*isch diese beiden Sympt~me in 

Panse, ~.: Z. Neur. 160, 1/2 (1937). --  Erbarzt ~8 (1939). 
~MoltchanoH: l%v. franq. Endocrin. ~11 (1929). 

_~rel~iv fiir Psychi~trie,  Bd. 115. 4d~ 
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unserem Falle als Folge einer friihem.bryonalen StSrung auffassen, so 
geschieht dies nicht nur auf Grund der vorangegangenen ~berlegung, 
sondern aueh im Hinbliek auf das Ergebnis einer genauen Untersuchung 
und AuBenanamnese, welehe exogene Faktoren fiir die Genese wohl 
unwahrscheinlieh erscheinen lieBen, 

Zuaammen]assung. 
Es wird eine anfallsartig auftreCende hemi~*he~otische Bewegalngs- 

stSrung bei einem sonst gesunden jungen Mensehen mit Syndaktylie be- 
schrieben. Erstere wird als athetotische Abwandlung einer Mitbewegung 
aufgefaB~ und gleich der Syndaktylie als Folge einer friihembryonalen 
Hh'nstammstSrung angesehen. I)abei wird auf die Bedelttung des das 
Aerenwachstum steuernde ,,Zwisehenhirnorganisationsfeldes" im Sinne 
Panses hingewiesen. Die Annahme eines solchen Zentrums diente llns 
einerseits im Sinne der eingangs erw~hnten Ganzheitsbetrachtung, 
andererseits als AI'beitshypothese. Die anf~llsartige Hemiathetose, deren 
AuslSsungsmechanismus an bestimmte Vorbedingungen gekntipft war, 
trat ldinisch erst spiiter in Erscheinung. 


