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[Jber heredit/iren essentiellen Tremor mit Hirnatrophie* 

Von 
HANS ]E. KEHRER 

Mit 4 Text~bbildungen 

(Eingegangen am 25. MSrz 1965) 

Wenn man bei einem Patienten das Syndrom des erblichen Tremors 
diagnostiziert, so bietet sich die Einordnung in mehrere verschiedene 
Krankheitseinheiten an, n~mlich : 1. die hepato-lentikuli~re Degeneration 
(Wilsonsche Krankheit) ,  2. die erbliehe Paralysis agitans (F. Knm~R) ,  
3. das erbliehe Zittern (essentieller Tremor) (MINo~) und 4. seltenere 
Formen yon Chorea Huntington (F. KEHREa 1928), bei denen s tar t  
choreatischer Bewegungen nur Tremor vorhanden ist. Die Unter- 
scheidung dieser verschiedenen Leiden ist fast immer nach dem klinischen 
Bild und dem Verlauf, im Zweifelsfalle dureh die Beobaehtung anderer 
betroffener Familienmitglieder m6glieh. 

Wir verfolgen seit fiber 10 Jahren eine Familie, in der ein grob- 
schlagiger Tremor offenbar dominant  erblieh ist, ohne dab sonstige 
neurologische Symptome yon Bedeutung vorhanden sind. Die mehrfache 
und sehr grfindliehe klinisehe Untersuehung yon zwei Mitgliedern der 
Sippe, namlieh Mutter und altestem Sohn, hat  neue Gesichtspunkte zu 
Tage gefSrdert, die entweder ffir die Erforschung der Pathogenese des 
essentiellen erbliehen Tremors neue Perspektiven erSffnen oder die 
Aufstellung einer neuen Krankheitseinheit  rechtfertigen. 

Aus der in Abb. 1 als S tammbaum aufgezeichneten Familie wurden 
Erna Qu. (l~r. 6) yon 1954 bis heute zweimal stationer und zweimal 
ambulant,  ihr ~ltester Sohn Egon Qu. (Nr. 9) yon 1958 bis heute einmal 
stationiir und zweimal ambulant,  die Toehter Eva  Qu. (Nr. 10) einmal 
ambulant  untersucht. I t ier  zuni~ehst die Krankengesehichten in Stich- 
worten : 

Fall 1. Erna Qu., geb. 3. 11. 1900. Mit 20 Jahren Schmerzen und ,,Verkramp- 
fungen" re. Unterarm; voriibergehende Sohreibunf~higkeit. Diagnose: Schreibkrampf. 
Mit 33 Jahren Zittern des re. Armes, Gesehirr fg]lt aus der Hand. Mit 34 Jahren 
naeh Geburt Isehiasbesehwerden, 6 1VIonate ,,gel~hmt". Zwisehen 33. und 38. Jahr 
3 Fehlgeburten. Mit 49 Jahren VerstErkung des Tremors im re. Arm, allm~hliehes 

* tterrn Professor Dr. F. MAVZ zum 65. Geburtstag gewidmet. 
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(~bergehen auf li., Kopf und Rumpf; Sprache ,,zitterig"; Zucken li. ~undwinkel. 
Mit 53 Jahren Grippe mit Fieber und Kopfsehmerzen. Seither gelegentlich Schw~iche 
beim Gehen; SchlafstSrungen wegen Kopftremor. 

IV[it 54 Jahren l. stationiire Untersuchung: ]eieht~e subikterisehe Verf~rbung 
der Haut und der Skleren, geringe 0deme an beiden Untersehenkeln, leichter 
Zungentremor, fragliche geringe Vergr5Berung der Leber, Runch'iicken und ]eichte 
Skoliose der Lendenwirbelsiiule, Mundfaeia~]isschw~iche li., gelegentliehe Zuckungen 

Abb. 1. Stammbaum der Familie Qu. I War Schlosser, hatte viel Rheuma und 1YIagengeschwtire; 
starb mit  73 Jahren an I-Ierzschwiiche. 2 Mitte 50 begann leichtes Zittern der g~tnde und des Kopfes; 
allm~hliche Steigerung; konnte noch Briefe schreiben, Sprache in Ordnung. Starb mit  80 ffahren. 
3 War Schlosser, intelligent. Kriegsverletzung im 1. Weltkrieg. Keine Kinder. g Geb. 1898. Mitre 50 
begann Tremor der Hgnde, allm~ihliehe Steigerung. K a n a  Briefe schreiben, zittert abet beim Essen; 
teich~ zi~erige Spraehe. 5 Ehemann der Probandin Erna Qu., Obersekret~ir a. D., nie ernstlich krank 
gewesen. In  letzten Jahren etwas vergel~lich geworden. 6 Probandin Erna Qu., feb. 3.5. 1900. 
7 Karosseriebauer; gesund. 8 Werkmeister bei der Bundespost; gesund. 9 Propand Egon Qu., geb. 
22. 5. 1931. 10 Probandin Eva Qu., feb. 1934. 11 Edgar Qu., l%gierungsinspektor. Konnte schon 
in der Schule nicht sauber schreiben. Leichter Tremor und ausfahrende Bewegungen, besonders 
beim Sehreiben. Hat  u seiner Yerheiratung ziemlieh viel Alkohol getrunken. 12 Geb. 14. 7. 1963, 

bis jetzt gesund 

der Gesichtsmuskulatur, Abweichen der herausgestreck~en Zunge nach li., die bei 
Bewegungen nach Ii. heriiberroUt,, zeitweise scandierende Sprache, ]eiehte Ver- 
minderung des Muskeltonus an den Extremit~ten, mitte]- bis grobsch]~giger Tremor 
beider Hi~nde bei Bewegungen, am st~rksten bei Intentionsbewegungen, der re. 
starker ist aIs ]i., fraglich p0si~iver Wadengordon li., erheblicher Intentionstremor 
der Beine beim t~acken-Knie-Versuch, besonders re., Fallneigung nach hinten 
beim Rombergschen Versuch, Neigung zu Propulsion beim Blindgang, der etwas 
tapsend und unsicher is~. In psychischer ttinsich~ wurden bis auf eine fragliche 
Verlangsamung keine Besonderheiten festges~ellt. Mehrfach beschleunigte Blu~- 
senkung (Werte zwischen 13/30 und 25/50). Internistiseh kein sieherer Anh~lt fiir 
eine LeberstSrung; lediglich die Bromthaleinprobe mit 7,5~ ]eicht erh6ht (der 
Normalwert betr~gt bis zu 5~ s~mtliche L~borbefunde negativ. -- Opbthal- 
mologisch: geringgradige Linsentriibungen, ein K~yser-Fleischerscher-Hornhaut- 
ring wurde mit der Spaltlampe nich~ gefunden. -- Dermatologisch: Naevus pigmen- 
tosus fiber der re. Scapula, ein Naevus pigmentosus et pilosus hinter dem re. 0hr 
sowie eine geringgradig ~usgepriigte Erythrosis interfollicularis colli. Eine nicht 
ganz eindeutige streifenf6rmig-briunliehe Pigmentierung an Hals und N~eken 
kSnne als postklim~kterische Pigmentierung aufgefaJ3t werden. Der Knpferspiegel 
im Sermn betrug 121 y-~ der im Urin 7 y-~ Siimtliehe Luesreaktionen waren in 
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]~Iut und  Liquor negativ. - -  Elektroencephalogramm normal ;  occipital entnomme- 
ner  Liquor in allen Teilen, einschliel]lieh Zucker- und  ChlorgehMt regelrecht. I m  
Gegensatz dazu ergab das Pneumencephalogramm (Abb. 2) einen ziemlieh starken, 
symmetrischen Hydrocephalus internus und stark grobfleckig vermehrte  Subarach- 
noidalfiillung, also eindeutige Hinweise fiir eine ziemlich schwere Hirnatrophie.  

Abb.2a und b. Pneumencephalogramm yon Erna Qu., 54Jahre (Nr. 6). a Sagittalaufnahme. 
Sylnmetrische Erweiterung der u 1--3; b Seitenaufn~hme. Grobfleckige :Erweiterung der 

Subarachnoidalrfiume, vet allem temporal und in beI~achbarten Gebieten 

1956 zweite stat iongre Aufnahme. In  der Zwisehenzeit wohl gefiihlt, habe alle 
hiiusIiehen Pfliehten ohne groi]e Mfihe verriehten k6nnen. Behandlung mit  extra- 
pyramidal  wirksamen Mitteln, einem Leberpr~parat  und Massagen. Besserung. 
Tremor des Gesichts und  der Extremit~ten  sei je tzt  so stark, dab sie kaum den  
LSffel beim Essen zum Munde f'fihren kSnne; besonders sehlimm sei es, wenn ihr 



HereditErer Tremor mit  Hirnatrophie 

jemand beim Essen zugucke, wie fiberhaupt jede kleinste Erregung das Zittern 
verstErke. Sie sei durchaus kri~ftig, kSnne auch Wassereimer schleppen. Weihnack- 
ten 1955 als neues Symptom ,,~,uBerlickes Krampfen im Sehlund"; es sei manchma], 
als ob ikr jemand den Hals zusehniire. Sehluckbesekwerden habe sic jedoeh nicht. 

Die Untersuchung erg~b keine wesentliche Anderung gegenfiber den Befunden 
von 1954. Die Zuckungen der Gesichtsmuskulatur waren vielleicht eine Spur stErker 
geworden; man beobachtete nun einen richtigen Zungentremor. -- Auch das psy- 
chische Bild hatte sick nicht geEndert, es wurde lediglich eine gewisse Verlang- 
samung bemerkt. --  (J-bliche Laborbefunde sEmtlich regelrecht. Der Kupfergehalt 
des Serums betrug am 2.6. 235 y-~ und am 11.6. 185 y-~ im U1 in am 7.17,1 y-~ 
am 11.6. 22,6 y-~ und am 18.6. 14,1 y-~ --  Bei einer erneuten ophthalmologi- 
schen Untersuckung kein Kayser-Fleischerscher-Hornhautring, ]ediglick Arcus 
senilis. 

Letzte Untersuchung yon Frau Qu. im Januar  1964: sie gab an, daB sich ihr 
Zustand nicht wesenflich geEndert habe. In  t~uhe sei das Zucken des Gesickts und 
der Glieder eher etwas geringer, kabe jedoeh bei Bewegungen ganz altmEhlich ein 
wenig zugenommen. Das Schreiben sei ihr ganz unm6glich, das Essen nur mit  
groBen Anstrengungen unter Zuhilfenahme der li. i[-Iand mSglich. Ihre Leistungs- 
f~higkeit und die grobe Kraft  seien unverEndert, sie sei immer noch in der Lage, 
ihz'en ganzen Haushalt zu besorgen. Ihre geistigen Leistungen seien noch ganz 
normal, w~krend ihr sonst ganz gesunder Ehemann zunehmend vergeBlicher 
wiirde. --  Im neurologischen Befund hat  sich praktisch nichts ge~ndert. Ganz im 
Vordergrund steht nach wie vor ein grobschlEgiger Wackeltremor, vor ahem bei 
Zielbewegungen, der in der Ruhe fast ganz sistiert, und zum Teil heftige Zuckungen 
der Gesichtsmuskulatur beim Sprechen. Die Sprache ist hierdureh tei]weise erkeblich 
gest6rt, stark scandierend, die Si]ben werden zum Teil so abgehackt, dab sie kaum 
noch verstEndlich ist. Frau Qu. ist kaum verlangsamt, die mnestisehen F~ihigkeiten 
sind roll  intakt. Sie neigt stark dazu, ihre und die Krankheit ihres Eltesten Sohnes 
zu bagatellisieren. 

Fal l  2. Egon Qu., geb. 22.5. 1931. In  der Volkssehule Klassenbester; Ober- 
sckule besucht, hier einmal eine Klasse wiederholt, was m6glicherweise mit der 
Umsiedlung yon Recklinghausen nach 1VIfinster zusammenhing. Abitur hat  er mit 
ausreickenden Leistungen bestanden. 1944 KleinkaliberschuBverletzung am ]i. 
Auge, aber sickerlich keine Hirnverletzung. Nach dem Abitur Eintri t t  bei der 
Polizei. Bef6rderungen zunEchst normal  Dann ist ihm bei der Kriminalpolizei ein 
Gefungener weggelaufen, woraufhin er vom Kommissarlehrgang zurfickgeste]It 
wurde. 

Erste ambulante Untersuchung Januar  1958: er klagte fiber einen Tremor der 
H~nde, der vor Mlem in Spannungssituationen auftrat. Es gelang ihm, das dureh 
Alkokol weitgehend zu unterdriicken. Es bestanden ein angedeuteter Tremor der 
vorgestreckten HEnde, der sich bei Intention nieht verst~rkte, eine leichte links- 
seitige MundfaciMisschwEche. --  SerumpermeabilitEtsproben sowie der Cadmium- 
test normal, GesamtbilirubingehMt des Serums mit 2,52 mg-~ erhSht, Kupfer- 
gehalt des Serums 116 y-~ 

Zweite Untersuehung (stationEr) Dezember 1963. Er war im I)ienst und bei 
anderen Gelegeuheiten durch einen etwas torkelnden Gang und undeutliche Sprache 
aufgefallen. Herr Qu. gab an, dab er seit einer BEnderzerrung am re. FuBknSehel 
vor einem Jahr  gewisse Besekwerden in den :Beinen habe, es war ihm aber selbst 
auch eine leickte Unsieherheit beim Gehen aufgefallen; er habe sich Miihe gegeben, 
die gerade Ricktung einzuhMten. Er beriehtete, dab man ihm schon friiker bereits 
beim Jungvolk gesagt babe, er k6nne nicht richtig marschieren. SpEter bei der 
Po]izei sei das immer wieder aufgefallen. Er habe Alkohol schleeht vertragen 
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kbnnen, w~hrend ihm frfiher 10--15 G]~ser Bier nichts ausgemacht h~tten. Es sei 
ihm auch aufgefallen, dab er im letzten Jahr  graue Haare bekommen habe und dal~ 
ihm die Haare ausgefallen seien. Im ganzen sei er wolff ruhiger geworden. Das 
Denken sei ihm im ganzen sehwerer gefallen. --  Die neurologische Untersuchung 
ergab fo]gende Abweichungen -con der Norm: etwas dysplastisehe Konstitution 
mit ziem]ich hohem Seh~del, leichte Lidspaltendifferenz zugunsten der ]i. Seite, 
grobschl~giger Nystagmus in beiden seitlichen Endstellungen, leichte Mund- 
facialisschw~ehe li., etwas holperige, ]eieht verlangsamte, manchmal abgehackte 
und ein wenig undeutliche Sprache, geringer mittelsehli~giger Tremor der vor- 
gestreckten tI~nde, der in Ruhe sistiert und bei Intention nicht zunimmt. --  Im 
Vordergrund des psychisehen Brides steht eine gewisse Wurstigkeit und Gleich- 
gfiltigkeit. Herr Qu. bagatellisiert die StSrungen, die zur Einweisung in die Klinik 
gefiihrt haben. Er wirkt affektiv nivelliert, zeigt einen etwas dfimm]iehen, fast 
st~ndig li~chelnden Gesichtsausdruck, der kaum wechselt. Die Stimmung erseheint 
etwas euphoriseh. --  Die EEG-Untersuchung zeigte ein dysrhythmisehes Bild mit 
einer m~13ig ]ebhaften Grundaktivit~t yon vorwiegend c~-Wellen aus dem 
unteren und Zwisehenwel]enbereieh von vorwiegend 5--7/sec., zum Tell auch 
darunter. 18 Tage sparer wurde sine noeh etwas ]angsamere Aktivit~t aus dem un- 
teren Zwisehenwellen- zum Teil sogar oberen d-Bereich, vor ahem fiber den zen- 
tralen und temporalen Punkten festgestellt, so dal3 man noeh eine leichte Zunahme 
der A1]gemeinver~nderung annehmen muBte. Die RSntgenaufnahmen des Seh~dels 
lieBen einen grol3en und hohen Hirnsehiidel erkennen. Das Pneumeneephalogramm 
(Abb. 3) ergab eine Erweiterung der Seitenventrikel und eine deutliehe Verraehrung 
der Subaraehnoidalffillung in den Sehl~fen- und Seheitelbereichen, also das Bild 
einer allgemeinen ttirnatrophie. Im Liquor zeigte das Pherogramm eine m~l~ige 
Albuminvermehrung (63,5 rel.-~ und eine fl-Verminderung (8,1 rel.-~ also 
eine etwas unspezifisehe Ver~nderung, die sowohl auf eine ]eichte StSrung der 
Blut-Liquorsehranke a]s auch auf einen degenerativen oder vasalen Hirnprozel~ 
hindeuten k5nnte. S~imtliehe Luesreaktionen in Blur und Liquor waren negativ. -- 
Internistisch: Blutsenkung, Blutbild, Urinbefund, Serumlabilit~tsproben und 
Elektrophoresediagramm sowie der Gehalt des Serums an Bilirubin, Eisen, Pro- 
thrombin und alkaliseher Phosphatase sowie Fermenten entsprachen der Norm. 
Der Grundumsatz fiel mit ~ 16,3~ uneharakteristiseh aus. Der Radio-Jod-Test 
zeigte keine Besonderheiten. ])as EKG war, abgesehen yon einem breiten S in I 
und VI normal. --  Die histologische Untersuehung des bei der Laparoskopie ent- 
nommenen Lebergewebszylinders ergab herdfSrmig metabolisehe Leberparenchym- 
verfettungen und Lipofuseinpigmentierungen ohne Hinweis ffir Hepatitis oder 
Lebereirrhose. -- Ophthalmologiseh: keine krankhaften St6rungen, insbesondere 
wurde mit dem Hornhautmikroskop ein Kayser-Fleiseherseher-Cornealring nicht 
nachgewiesen. Kupfergehalt des Blutserums: am 6.12.1963 132 y-~ am 17.12.1963 
162 y-~ und am 2.1.1964 110 y-~ Kupfergehalt des Urins am 16.12.1963 13 y-~ 
und am 2.1.1964 6 y-~ (103 y in der Tagesmenge). Elektrophorese im Blut: etwas 
hoher fl-Globulinwert. Kalium: 21,7rag-~ Calcium: 10,5mg-~ Phosphor: 
3,8rag-~ Natrium-Chlorid: 675mg-~ . Aueh das Blutzuekertagesprofil nach 
Belastung verlief normal. --  Untersuchung dureh den Hamburg-Weehsler-Intelli- 
genz-Test fiir Erwaehsene: Gesamt-Intelligenzquotient: 107 (Verbalteil 108, Hand- 
lungsteil 105). 

Bei mehreren Nachuntersuchungen im Laufe des Jahres 1964 und Anfang 1965 
hat  sich das Bild in keiner Weise vergndert. Ein Tremor ist kaum zu bemerken, in 
den Unterhaltungen ist er gewandt und rege. 

Fal l  8. Eva Qu., geb. 1934. Ambulante Untersuchung am 3.1.1964: sic ffihle sieh 
ganz gesund, habe fiber nichts zu kl~gen. Sie sei lediglieh bei Aufregungen etwas 
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Abb. 3 a und b. Pneumencephalogramm yon Egon Qu. (32 aahre alJb) (Nr. 9). a Sagit~alaufnahme. 
Symmetrische Erwei~erung der 8eitenventrikel (3.Ventrikel ungenfigend mit Luft geffillt); b Seiten- 

aufnahme. S~reifige und umschrieben grobfleckige :Erweiterung der Subarachnoidalr~ume 

zitterig. - -  Die Proband in  zeigt athletische Kons t i tu t ion  und  eine Cyanose der 
Akren. Bei Zielbewegungen der Arme deutlicher, etwas grobschl~tgiger Wackel- 
t remor ,  der re. e twas s tarker  ist als li. - -  Psychisch wirkt  E v a  Qu. vital, heifer; 
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Abb.4 a--c.  Schriftproben der Probanden. a Fall 1 Erna Qu. (Stammbaum Nr. 6); b Fall Egon Qu. 
(Nr. 9). Ausfahrende Wortenden und ganz geringffigige Unregelm~l~igkeiten, die dm'ch Tremor- 
impulse hervorgerufen sein kOnnten; c Eva  Qu. (Nr. 10). Ganz geringe Unregelmfii~igkeiten 

sie l~chelt dauernd, macht witzige Bemerkungen. Die Andeutung, d~l~ such sie die 
Kr~nkheit ihrer ~[utter und ihres Bruders bekommen kSnn~e, beriihrt sie offenbar 
niche. 

Als Fall 1 (Erna Qu.) zum erstenmal 1954 klinisch untersucht wurde, 
neigten wir dazu, das Krankheitsbild als hepato-lentikul~ire Degeneration 
einzuordnen und nahmen an, dab es sich um eine mflde Verlaufsform 
handele, bei der sich weitere typische Symptome sparer einstellen wfirden. 
I m  neurologischen Erscheinungsbfld waren Tremor und SprachstSrun- 
gen einigermal~en typisch. Was diese Diagnose weiter zu bestgtigen sehien, 
war der pneumencephalographische Befund. - -  Eigenartigerweise sind 
in der Literatur  bisher offenbar niemals Ergebnisse yon luftencephalo- 
graphischen Untersuchungen bei Erkrankungen mi~ erblichem Tremor 
mitgeteilt worden. Man ist daher gezwungen, den aus dem RSntgenbild 
abgeleiteten anatomischen Befund mit  frfiheren Ver6ffentlichungen yon 
Neuro-Anatomen zu vergleichen. Beide in dieser Weise yon uns unter- 
suchten Probanden (Abb. 2 und 3) wiesen einen ziemlich starken Hydro-  
cephalus internus auf, der wohl nicht anders als durch eine Atrophie 
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ventrikelnaher IIirnteile - -  evil. also auch dcr Stammganglicn - -  zu 
erkl/~ren ist. Darfiber hinaus zeigt sich bei beiden Patienten eine deut- 
lithe, fleckige Erweiterung der Subarachnoidalrgume, die nur durch 
mehr oberfl~ehliche, also rindennahe Substanzdefekte zu erkl/~ren ist. 
Die Bilder ~hneln Pneumeneephalogrammen yon Patienten mit Erb- 
chorea, so dab man aufgrund dieser Korrelation berechtigt ist, ein/~hn- 
liehes anatomisches Substrat, n/~mlich eine Hirnatrophic, anzunehmen. - -  
Wenn man eine derartig deutliehe Atrophic sowohl der Oberfl/~ehe als 
aueh tieferer Sehiehten des Gehirns sieht, stellt man sich die Frage : mug 
sieh nicht ein solcher Prozeg auch in psychischen StSrungen kundtun ? 
Wie aus den mitgeteilten Krankengeschiehten hervorgeht, sind die geistig- 
seelischen Ver~nderungen bei unseren Probanden zumindest gering. Es 
ist sicherlich keine Demenz vorhanden. Frau Erna Qu. ist, auch bei 
Ber/icksichtigung ihres Alters, geistig ausgesprochen rfistig. Gerade die 
Symptome, die eine cerebrale Gefggsklerose oder einen sonstigcn vor- 
zeitigen atrophisehen HirnprozeB zu begleiten pflegen, n/~mlieh mnestisehe 
und KonzentrationsstSrungen, sind bei ihr praktiseh nicht zu finden. 
Auch bei Egon Qu. sind, wie das Ergebnis des Hamburg-Wechsler- 
Intelligenz-Testes erweist (I.Q. 107), eindeutige intellektuelle StSrungen 
nieht festzustellen. Dennoeh scheint bier ein gewisser Abbau der geistigen 
Leistungsfghigkeit vorhanden zu sein; denn yon einem 32 j~hrigen Mann, 
der das Abitur bestanden hat, erwartet man eigentlich einen Intelligenz- 
quotienten fiber 120. Abgesehen von der geistigen Leistungsf/~higkeit 
finden sich aber bei beiden Untersuehten einige Symptome, die auf ein, 
wenn aueh nieht allzu stark ausgeprggtes, organisehes Psychosyndrom 
hinweisen. Beide Probanden neigen in einer kaum verst/~ndliehen Weise 
zum Bagatellisieren ihrer Symptome ; Egon Qu. wirkt etwas wurstig, aber 
auch manchmal distanzlos. Die Kritikf/ihigkeit gegen/iber der eigenen 
Person ist bei Beiden vermindert;  hinzu kommt eine gewisse gehobene 
Stimmungslage, so dab man von einer leichten Euphorie spreehen kann. 
Aufgrund dieser Symptome entstehen dann bei Egon Qu. die gesehilder- 
ten beruflichen Sehwierigkeiten, die die Klinikeinweisung veranlaBt 
haben. - -  Dieses organische Psychosyndrom, das wir bei unseren beiden 
Patienten gefunden haben, zeigt meines Erachtens aueh gewisse (wenn 
aueh geringfiigige) Parallelen zur Psyche der Choreatiker. In  einem 
Stadium der Chorea, in dem zwar die tIyperkinesen schon stark aus- 
geprggt sind, psychisehe Ver/~nderungen abet noch ganz in den Hinter- 
grund treten und sich nur in Reizbarkeit, Erregbarkeit, Unvertrggliehkeit, 
NSrgelei, manchmal auch Unbeherrsehtheit und Hemmungslosigkeit 
(,,Choreopathie" yon F . K ~ I ~ ;  Rtr~G~; JosEP~Y u.a . )  /~uBern, 
findet man gewShnlich auf dem Hirnluftbild sehon starke Vergnderungen, 
die auf den atrophisch-degenerativen ProzeB hindeuten (GooDIIART U. 
Mitarb. ; PA~SE ; H. E. KEHI~EI~). ENGELItARDT meinte, dab der pneumen- 



14 HA~s E. K~m~v,~: 

cephalographisehe Befund einer Hirnatrophie zur Frfihdiagnose der 
manifesten Erkrankung in der belasteten Sippe dienen k6nne, da er 
schon im frfihen Stadium festzustellen sei. Jxhnliches gilt offenbar aneh 
f/Jr die Hirnatrophie bei der Stammganglienerkrankung der yon uns 
untersuchten Sippe : denn wir fanden bei Egon Qu. schon mit 32 Jahren, 
da die neurologischen Symptome noeh gering ausgepragt sind, bereits 
eine fast ebenso starke Hirnatrophie wie bei seiner Mutter Erna Qu., die 
zur Zeit der ]ufteneephalographisehen Untersuchung mit 54 Jahren 
schon fiber 30 Jahre lang extrapyramidale Symptome - -  wenn aueh 
zungehst nur vorfibergehend - -  aufgewiesen hatte. Der wesentliche 
Unterschied zur Chorea Huntington seheint die geringere Progredienz 
des krankhaften Prozesses zu sein. Das gesamte Erseheinungsbild hat 
sich bei Frau Erna Qu. in 15 Jahren nur ganz geringffigig ges aueh 
ohne dad sieh ein wesentlieher intellektueller Leistungsabfall bemerkbar 
gemacht h/~tte, wghrend bei den meisten Chorea-Patienten eine rasehere 
Progredienz und schlieglieh eine Verbl6dung zu beobaehten sind. 

Um wieder auf die Differentialdiagnose der hepato-lentikul/~ren De- 
generation zurfiekzukommen, so mul~ das wiehtigste Kriterium dieser 
Erkrankung, die Leberaffektion berfieksiehtigt werden. Ohne ttinweise 
auf eine Lebercirrhose kann yon einer Wilsonschen Erkranknng nieht 
gesprochen werden. Bei Frau Erna Qu. glaubte man zun/~ehst eine sub- 
ikterisehe F~rbung der Skleren und eine leichte Lebervergr6Derung zu 
erkennen. Die genaue Untersuehung ergab jedoeh dann, dag lediglieh der 
Bromthaleinwert ]eieht erh6ht war. Auch zwei Jahre sp/~ter waren die 
Leberfunktionsproben und die Serumelektrophorese v611ig normal. 
Andererseits wies die Patientin eine besehleunigte Blutsenkung auf, so 
dag man eher anfangs eine entzfindliehe Gallenaffektion annehmen 
dfirfte. Aueh bei Egon Qu. ist trotz grfindlieher internistischer Unter- 
suchung eine Lebereirrhose nicht gefunden worden. S~mtliehe einsehla- 
gigen Untersuchungen waren negativ. Schliel3]ich ergab aueh das durch 
Laparoskopie gewonnene Lebergewebe zwar herdfSrmig metabolisehe 
Leberparenehymverfettungen und Lipofuscinpigmentierungen, aber 
keine Hinweise fiir eine Hepatitis oder Lebercirrhose. Die negativen 
Laborbefunde bei Mutter und Sohn spreehen zwar nieht mit absoluter 
Sieherheit gegen eine, vielleicht noeh nmsehriebene Lebereirrhose, denn 
in der Literatur wurden Wilson-Falle besehrieben, die bis zu ihrem Tode 
keinerlei positive Befunde im Serum und Urin erkennen liel~en (F~ANK- 
LIN n. BAUMAN U. a.) ,  dennoch mud der laparoskopische und histologische 
Befund bei Egon Qu. zu der Uberzeugung ffihren, dab eine Cirrhose 
tatsachlieh nicht vorhanden ist. 

Auger der Lebereirrhose vermiDt man bei unseren Probanden aber 
noch ein weiteres wiehtiges Symptom, den Kayser-Fleischerschen-tIorn- 
hautring. Immer wieder dnrehgeffihrte Untersuchungen mit dam Horn- 
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hautmikroskop haben keinerlei Anhalt ffir eine solche Pigmentierung er- 
geben. Als einzige Pigmentanomalie finden sieh bei Frau Erna Qu. ein 
Naevus pigmentosus fiber der reehten Scapula, ein Naevus pigmentosus 
et pilosus hinter dem rechten Ohr sowie eine fragliehe postklimakterische 
Pigmentierung an Hals und Nacken. Abnorme Hautpigmentiernngen 
sind in der Literatur  bei Wilsonseher Krankheit  des 8fteren beschrieben 
worden. So hat  L/3THY 16 Patienten beobaehtet, bei denen sich vor allem 
an den unbedeckten Partien des KSrpers blangraue oder braune Ver- 
f/~rbungen zeigten, i4 von den Kranken hatten gleichzeitig einen typi- 
schen Hornhautring. Bei Frau Erna Qu. k6nnte lediglieh die braunliehe 
Fgrbung am Hals an eine solehe Pigmentierung denken lassen; typiseh 
ist sie jedoch nieht und hat  in 12 Jahren nieht zugenommen. 

Von groger diagnostiseher Bedeutung ist sehlieBlich noch die StSrung 
der Kupfer-Aufnahme und -Ausscheidung des Gewebes (GLAZEB~OOK; 
HASSL~R; ZI~DA~L U. Mitarb. u. a.). Sehr Mufig fanden sich n~mlich 
bei der hepato-lentikulgren Degeneration eine Erniedrigung des Knpfer- 
spiegels im Blutserum und eine erhShte Ansscheidung im Urin. Auch 
dieses Symptom ist bei nnseren beiden Probanden negativ; sie wiesen bei 
etlichen Untersuehungen, die zum Tell weir auseinanderlagen, niemals 
diese typisehen Befunde auf. Aneh die Prfifung yon tIarnsgnre und 
Elektrolyten im Serum ergab bei Egon Qu. keine eindeutig krankhaRen 
Ver/~nderungen; Grundumsatz und Radio-Jod-Test waren ebenfalls 
normal. 

Insgesamt zeigt sieh also, dag die Kriterien ffir das Vorliegen einer 
hepato-lentikul/~ren Degeneration bei der yon uns untersuehten Sippe 
gering sind. Zur besseren l)bersieht haben wit die wiehtigsten Symptome 
nnd sonstigen Kennzeiehen der erblichen Tremorerkrankungen in einer 
Tabelle zusammengestellt und die Untersuehungsergebnisse bei der 
Sippe Qu. hinzugeffigt. Es zeigt sieh dabei, dal3 Tremortypus, Spraeh- 
st6rungen, Wesens/~nderung nnd tIirnatrophie einigermagen mit der 
Wilsonsehen Erkrankung korrelieren, Rigor, tIornhautring, Anhormie, 
Leberver/~nderungen, St6rungen des Cu-Stoffweehsels bei der yon uns 
untersuehten Sippe fehlen und der bei Morbus Wilson recessive Erbgang 
bei der Sippe Qu. dominant ist. - -  Die Zusammenstellung zeigt welter, 
dab zwar gewisse Beziehungen zu der yon F. K~I~RE~ erstmalig, spgter 
yon MJ6s~s u. a. als erblich besehriebenen Form der Paralysis agitans 
bestehen, eine Reihe yon Kriterien jedoeh dagegen spreehen miissen, 
unsere Sippe in diese Krankheit  einzuordnen. Sehon der neurologisehe 
Befnnd weist einige Versehiedenheiten auf: bei der Paralysis agitans ist 
die Hyperkinese meistens ein feinsehlggiger, rhythmiseher Ruhetremor, 
der an den tI/~nden oft zum sogenannten Pillendrehen ansartet. Bei 
Familie Qu. ist der Tremor mehr grobsehlggig und verstgrkt sieh bei 
allen Bewegungen, um bei Frau Qu. und ihrer Toehter Eva bei Ziel- 
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T~belie. Zusammenstellung der wichtigste~ Symptome und Kriterien bei 
verschiedenen erbIichen Tremor-Erk~'a~u,ngen im Vergleich zur Sippe Qu. 

hepatolen- I erbliche essentieller 
tikuliire De- Paralysis Tremor 
generation agitans 

Tremor 
a) grobsehl~gig 
b) feinschl~gig 
c) in Ruhe 
d) bei Intention 

Rigor 
Spr~chstSrungen 
Torsions- oder athetoide Bewegungen 
Fleischerscher ttornh~utl~ing 
Anhormie 
gebundene Haltung 
Salbenglanz des Gesichts 
Pyr~midenzeichen 
(A~xie) 
Wesens~nderung 
Demenz 
Leberveranderungen 
StSrung des Cu-Stoffwechse]s 
geringe Progredienz 
rasche Progredienz 
L~nglebigkei$ 
domin~nter Erbgang 
recessiver Erbgang 
Anatomisch 

a) Stammgangliendegeneration 
b) Atrophie der GroShirnrinde 
c) Ventrikelerweiterung 

(+) 
(+) 
(+) 
(+) 
§ 
§ 

(+) 

§ 

§ 
(+) 
§ 

(++) 
§ 

§ 

§ 

§ 

(§ 

(+) 

§ 

(+) 
(+) 

(+) 

§ 

§ 

(++) 

Sippe 
Qu. 

§ 

§ 

§ 

(+) 

(?) 

+ 

(+) 
§ 

? 
§ 
§ 

bewegungen als starkes, unregelm~l~iges Wackeln zu enden. Rigor, 
Anhormie, Salbenglanz des Gesiehtes und gebundene t ta l tung fehlen 
bei der Sippe Qu. ganz. 

Ebenso gehSren Hirnatrophien nieht zum Bride der Paralysis agitans 
(HAI~LERVORDE~), wenn man yon senilen Ver~nderungen bei Greisen 
absieht. Bei jfingeren Individuen (unser Pat ient  Egon Qu.!) ist das 
Gehirn makroskopisch nieht ver~ndert, die Ventrikelweite entspricht 
dem Alter; selbst auf  dem Mittelhirnschnitt ist eine Veri~nderung der 
Substantia nigra mit  dem bloi~en Auge nicht immer zu erkennen. Die 
erbliche Paralysis agitans kann daher meines Erachtens bei unseren 
Probanden mit  Sicherheit ausgeschlossen werden. - -  Auch als Chorea 
Huntington lag~ sich die Erkrankung aus verschiedenen Grfinden nieht 
einordnen. Choreatische BewegungsstSrungen wurden bei den yon uns 
untersuchten Probanden nicht gefunden and auch bei den Famflien- 
angehSrigen, die zitterten, nicht beschrieben. In  der Literatur  sind des 
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5fteren Angeh6rige yon Choreasippen erw~hnt worden, bei denen ein 
1%uhetremor der H~nde, der sieh bei Intention verst~rkte, das einzige 
neurologisehe Symptom war; oder erst im Seninm yon choreatisehen Be- 
wegungen abgel6st wurde ( F . K ~ g ~ ;  PA~s~ u.a.) .  Das Erschei- 
nungsbild bei derartigen F~llen hat zwar Ahnliehkeit mit den yon uns 
untersuehten, der Unterschied liegt jedoch darin, dab der Tremor hier 
erst in der zweiten Lebensh~lfte auftrat  und diese Patienten alle aus 
gesieherten Choreasippen stammten, d .h .  dab ein oder mehrere Ange- 
h6rige der gMehen oder n/~ehsten Generation Choreatiker waren. Im 
Stammbaum der Familie Qu. gibt es aber in drei Generationen mindestens 
seehs Zitterer, jedoeh keine Choreakranken. Auch die fiir die Chorea 
typisehen Ver~nderungen in der pr~morbiden Phase, die sog. Choreopathie 
(F. XEttl~E1%), welche sieh in versehiedenen psyehisehen St6rungen ~uBert, 
ist in dieser Art bei keinem Mitglied der Familie Qu. festgestellt worden. 
SchlieBlich hat  eine Anfrage beim Chorea-Arehiv des Humangenetisehen 
Instituts der Universit/~t Marburg (Direktor Prof. Dr. G. G. W~SDT) 
ergeben, dab die Namen unserer Sippe hier nieht registriert wurden. 

SchlieBlieh muB noeh die Frage er6rtert werden, ob bei der yon uns 
untersuehten Sippe ein essentieller erblicher Tremor vorliegen k6nnte. 
Wie die Tabelle zeigt, bestehen eine 1%eihe yon J~hnlichkeiten mit dieser 
Tremorform, die vor allem yon Mr~og ausffihrlich besehrieben wurde. 
Dieser Autor sehreibt: Die ,,Lokalisation des Tremors ist ~uBerst ver- 
schiedenartig und unbestgndig; in einem Falle zittern nur die Hande, 
in einem anderen nur der Kopi% beim dritten H/~nde und Kopf  zusammen; 
es kSnnen aber aueh bald allein, bald im Zusammenhang mit anderen 
Muskelgruppen Zunge, Lippen, Kau- und Gesichtsmuskulatur, die 
guBeren Augenmuskeln, Stimmbgnder usw. yore Zittern ergriffen sein." 
Das alles trifft ffir die Familie Qu. in etwa zn. Mr~o~ betont weiter die 
Langlebigkeit, die geringe Progredienz nnd den Kinderreiehtum in 
seinen Zittererfamilien. Aueh diese Kriterien treffen ffir die Familie Qu. 
einigermaBen zu, besonders wenn man berfieksiehtigt, dab Frau Erna Qu. 
nebendendreilebendenKinderndreiAbortegehabthabensoll .Auehbez/ig- 
lieh des dominanten Erbgangs besteht eine positive Korrelation zwisehen 
den Familien mit essentiellem Tremor und unseren Fallen. Stutzig wird 
man allerdings, wenn MI~O~ hervorhebt, dab er in der Langlebigkeit, 
dem Kinderreiehtum und der betrgehfliehen Zahl yon hoehbegabten 
Personen vieler Zittererfamflien ein MerkmM ,,einer Pro- und nieht 
Degeneration" sehe. Das trifft ffir die Sippe Qu. sieherlieh nieht zu, denn 
die deutliehe Hirnatrophie der yon uns besehriebenen Patienten ist 
zweifellos ein negatives Stigma, ein eindeutig krankhafter Prozeg. 

Als lVh~o~ 1936 seinen t tandbuehartikel  fiber das erbliehe Zittern 
verfaBte, waren zwar zahlreiehe Sippen beobaehtet worden, man hatte 
aber noeh nie einen Fall anatomiseh oder pneumeneephMographiseh 

Arch. PsychiaL Nervcnkr., Bd. 207 2 



18 Hairs E. KEm~R: 

nntersucht. Inzwischen sind einige erbliche Tremorfglle zur Obduktion 
gekommen; zu einer eindeutigen K1/~rung der Pathogenese ist man 
jedoch nicht gelangt. Das liegt wohl zum Tell daran, dab diese Probandcn 
erst im hohen Alter seziert wurden. So hat  tIASSL]~ eincn 71 j/ihrigen 
Zitterer mit  einem seit dem 45. Lebensjahr bestehenden Wackeltremor 
der H~nde und des Kopfes autoptisch nntersucht, dessen Bruder i~hn- 
fiche Symptome hatte. Es fanden sich eine starke Arteriosklerose nnd 
kleine Ver6dungsherde im Striatum, abet aueh im Claustrum und der 
Capsula interna und externa. •hnliche Befunde ergaben sich bei einem 
85 j~hrigen, bei dem aul~erdem noch kleine Erweiehungsherde im Frontal- 
lappen, Thalamus und der Kleinhirnrinde vorhanden waren. Bei einem 
61jahrigen Mann, den MYLE U. L. VAN BOGAEI~T beobachtet  haben, 
sistierte der erbliche Tremor nach einer Apoplexie auf  der befallenen - -  
linken - -  Seite und blieb rechts bestehen. Die Autopsie ergab: eine 
Lacune in der rechten inneren Kapsel, Fasergliose im Pallidum und 
Striatum sowie der Kleinhirnrinde, Ausfalle yon Purkinje-Zellen be- 
sonders im Vermis-Gebiet, Gliavermehrung im Nucleus dentatus und 
einzelne senile Plaques in der Grol~hirnrinde. In  einer anderen Familie, 
in der Zittern gehauft vorkam, untersuchte VAN BOCAERT einen 85jahri- 
gen Mann und eine 92jahrige Frau. Er  fand bei dem Erstgenannten Zetl- 
verfettungen in den Stammganglien, Ausfglle in der IIirnrinde, in der 
Substantia nigra, dcr Kleinhirnrinde und dem Nucleus reticularis pontis, 
Bei der Greisin zeigten sieh eine allgemeine Altersatrophie des Gehirns, 
Ze]lausfglle im Nucleus ruber, Nucleus dentatus und eine Gliose der 
Bindearme und zum Tell der 0liven. Nach den Mitteilungen yon CRITC~z- 
L]~Y sollen friihere anatomische Untersuchungen yon Patienten mi t  
essentiellem Tremor negativ verlaufen sein (CEsTASV; BEROAMASr 
MAAS). Alles in ahem ergibt sich, dab jfingere Patienten offenbar nicht 
in genfigend groi~er Zahl obduziert und exakt  genug untersucht worden 
sind. Bei den oben aufgef/ihrten anatomischen Befunden haben immer 
sekund~re involutive und arteriosk]crotische Veranderungen am Gehirn 
vorgelegen, durch die man zwar im Einzelfa]] einen Tremor erklaren 
kann, welehe jedoch nieht geeignet sind, als morphologisches Substrat  
eines manchmal  schon im Jugendalter  beginnenden erblichen Tremors 
zu ge]ten. 

Nach dieser etwas negativen Ausbeute der anatomischen Hirnuntcr- 
suchungen hat  man eine geihe yon theoretischen Erkl/~rungen ent- 
wickelt. MINOR war, wie schon erwahnt, der Ansicht, dal~ es sich bei dem 
Tremor um eine belanglose erbliche Variante handele, der kaum Krank-  
hcitswert zukomme. KApuS halt  den essentiellen Tremor fiir ein Mittel- 
ding zwischen physiologischem und pathologischem Zittern. JuNG 
sieht ira Tremor ebenfalls ein positives Symptom, das an ein intaktes 
Substrat  gebunden sei, wahrend die bedingende LKsion mit  ihrem Funk- 
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tionsausfall an anderer Stelle, jedenfalls nieht in diesem Substra.t zu 
suehen sei. }tassL~u hat  die Hypothese aufgestellt, dab das Gen eine 
GefaSanomalie im Stammganglienbereieh bewirke, dureh die symptom- 
erzeugende Parenehymausf/~lle zustande kamen. Auf diese Weise sei das 
Vorkommen versehiedenartiger Familientypen erklarbar. - -  Alle diese 
etwas vagen, mehr theoretisehen Feststellungen sind aueh dureh die 
neuesten grfindliehen Sippenforsehungen fiber den essentiellen Tremor 
weder bestatigt  noeh widerlegt worden. SC~ADE kam 1956 naeh der Unter- 
suehung einer l~amilie yon 22 Zitterern zu dem Ergebnis, dal] es sieh um 
ein ,,selbstandiges Krankheitsbild" handele, das mit  gelegentliehen 
Um'egelmaBigkeiten und Expressivitatssehwankungen dem dominanten 
Erbgang folge, lmfir eine Antieipatio, ffir gehauftes Auftreten psyehiseher 
Abweiehungen oder das Vorhandensein besonderer Gesundheit ergebe 
sieh kein Anhalt. Zu ahnliehen Ergebnissen kamen LA~SSOS- u. S.~6GI~EX 
1960 in einer genetisehen Studie der Bev61kerung eines umsehriebenen 
1/~ndliehen Bezirkes in Sehweden, der sieh fiber 210 Individuen mit  
erbliehem Tremor erstreekte. Von diesen wurden 81 klinisch untersueht. 
Die St6rung lieg sieh in den Stammbgumen mit  zwei Ausnahmen bis auf 
vier in der zwei~en I talf te  des 17. Jahrhunderts  lebende Ehepaare in 
dominantem Erbgang zurfiekverfolgen. Langlebigkeit und groBe Ferti- 
l i tat  stellt aueh bei diesen Sippen kein eharakteristisehes Kennzeiehen 
dar. Der Beginn des Zitterns liegt gew6hnlieh ein wenig vor dem 50. Le- 
bensjahr. Da 17 der 81 untersuehten Falle mehr oder weniger deutliehe 
zusgtzliehe neurologisehe Symptome zeigten, die vorwiegend aueh auf 
Stammganglienst6rungen hinwiesen, sind die Autoren der Ansieht, dab 
der essentielle Tremor nieht als monosymptomatiseh bezeiehnet werden 
dfirfe. Andererseits wurden in keinem Falle, einsehlieglieh der Ver- 
wandten der Betroffenen, neurologisehe Systemerkrankungen anderer 
Art gefunden. 

tJberbliekt man alle diese Forsehungsergebnisse, so 1/~Bt sieh folgendes 
sagen: es gibt offenbar einen hereditaren essentiellen Tremor, der als 
isoliertes Symptom in sonst ganz gesunden und lebenskraftigen l%milien 
vererbt  wird. tI ierher geh6ren wohl die meisten Sippen yon ~{r~o~. 
Andererseits kommt  Tremor sowohl in Kombinat ion mi~ anderen Erb- 
krankheiten des Gehirns als aueh bei Sippen vor, die zu versehiedenen 
neuropsyehiatrisehen Erkrankungen - -  aueh Psyehosen - -  neigen, wie 
etwa eine yon VAr ]3OGAEt~T untersuehte Familie, in der lV[utter und 
zwei T6ehter einen Tortieollis hatten.  Sehlief31ieh existieren Famflien, bei 
denen die Disposition zum Tremor starker ist als in der Durehschnitts- 
bev61kerung. Die Angeh6rigen soleher Sippen reagieren auf  verschiedene 
Noxen - -  t I i rntraumen,  GefaI~st6rungen und dergleiehen - -  mit  einem 
organisehen Tremor, der nicht dem typisehen Bild der Paralysis agitans 
entsprieht. - -  Diese drei Verlaufsformen des Zi~terns lassen sich alle 
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unter den Oberbegriff ,,hereditiirer essentieller Tremor"  einordnen. Das 
Gemeinsame sind die - -  wohl meistens dominante - -  Vererbung und die 
IsoHertheit des Symptoms Tremor, das als solches das Befinden der Be- 
troffenen verh/~ltnism~l~ig wenig beeintri~chtigt, ob es nun allein oder in 
Kombinat ion mit  anderen StSrungen vorkommt.  Eine weitere Uberein- 
st immung liegt in der Tatsache, dab ein eindeutiges morphologisches 
Substrat  einer krankhaften Hirnver~ndernng bisher nieht gefnnden 
wurde. Es liegen zwar, wie vor allem ItASSLE~ feststellte, mit  groi3er 
Wahrseheinlichkeit Parenehymvers im Striatum vor, sie sind 
aber bei sonst gesunden, nieht senilen Individuen bisher noch nieht beob- 
achtet worden. 

Das Neue und Anl~ergewShnliche bei der yon uns untersuchten Fa- 
milie Qn., welche sich, wie ausgeffihrt wurde, in die weitere Gruppe des 
hereditaren Tremors einordnen l~l~t, ist die recht betrachtliche tt irn- 
atrophie, die mit  der Systematrophie bei Chorea groBe Ahnlichkeit hat. 
Die Annahme, dab mSglicherweise alle oder die meisten Individuen mit  
essentiellem Tremor solche Befunde aufweisen, ohne dab man sie bisher 
entdeckt h~tte, erseheint mir sehr unwahrseheinlieh. Dagegen spricht 
auch, dab selbst die yon HASSLE~ U. VA~ BOGAE~T U. Mitarb. unter- 
suchten Greise zwar umschriebene VerSdungen in versehiedenen Hirn- 
teilen, vor allem in den Stammganglien, aufwiesen, aber keine stiirkere 
Atrophie gefunden wurde, die aueh die Hirnrinde befallen hat. Es ist 
daher naheliegender bei der Sippe Qu. eine Sonderform des essentiellen 
Tremors anzunehmen, die den Systematrophien des Gehirns yon SPATz 
nahesteht. Zn den bekannten systematischen Hirnatrophien gehSrt das 
Erseheinungsbild der Famflie Qu. offenbar nieht. Die sog. praesenilen 
Atrophien, die die Namen von PICK und ALZHnIM~ tragen, weisen ganz 
andere klinisehe Symptome auf, n~mlich vor allem Aphasien, Apraxien, 
Agraphien sowie erhebHche psychische Veri~nderungen, tells in Form yon 
Aspontaneiti~t, teils als Demenz. Aueh der Verlauf beider Atrophie- 
formen ist ein anderer: der Krankheitsbeginn liegt sparer - -  jenseits des 
50. Lebensjahres -- ,  die Progression ist rascher als bei unserer Sippe 
(T. SJOGREN, I-I. SiIOGREN U. LINDGICEN). 

Wir kSnnen also nach allen diesen differentialdiagnostischen Er- 
wagungen, solange sich nicht bei weiterer Verlaufsbeobachtung ganz neue 
Gesichtspunkte ergeben, dabei bleiben, die Krankheitserscheinungen der 
Sippe Qu. als Sonderform des essentiellen Tremors zu betrachten und 
yon einem cerebralatrophischen hereditSren essentiellen Tremor sprechen. 

Zusammeniassung 
Es wird fiber eine Familie berichtet, in der in drei Generationen sechs 

Personen einen fast isoliert auftretenden Tremor vor allem der Hi~nde, 
aber auch des Gesichts zeigten, der sich bei zwei Probanden beiIntentions- 
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bewegungen zu einem groben Wackeln  verst/irkte. Die gr/indliehe Mini- 
sche Unte r suchung  yon  zwei Famfl ienmitgl iedern  ergab pneumence-  
phalographisch eine deutl iche Atrophie  der zent ra len  Hirntei le  - -  
Ventr ikelerwei terung -- ,  aber auch oberfl/~chennaher Bezirke. Psychisch 
lag nur  ein gering ausgepr/~gtes organisehes Syndrom vor. Der Verlauf  ist 
bei den beobachte ten  P robanden  gutar t ig  mi t  ganz geringer Progredienz,  
der Vererbungsmodus dominant .  Es handel t  sich offenbar u m  eine Sonder- 
form des essentiellen Tremors,  ffir die der Name , ,cerebralatrophischer 
heredit/~rer essentieller Tremor"  vorgeschlagen wird. 

Es ist mir ein Bedfirfnis, Herrn Dr. med. K. H. Scma~D~ fiir seine Mithilfe bei 
der Untersuchung der Patienten und Herrn Exsr:~g ffir seine Unterstfitzung bei der 
Bearbeitung der Literatur herzlich zu danken. 
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