Uber hereditiren Parkinsonismus.

Von
Dr. J. Wrede,
Direktor der Heilanstalt Rottenmiinster b. Rottweil a. N.
Mit 1 Stammbaum.

(Eingegangen am 16. Januar 1936.)

Die von Kehrer in seiner Arbeit iiber den Ursachenkreis des Parkin-
sonismus 1930 aufgestellten Forderungen sind in erster Linie die Veran-
lassung zur Verdffentlichung nachstehender Krankheitsbilder und aller
mit dem gestellten Thema aufgeworfenen Fragen. Nach Kehrer spielt
bei der Entstehung eines Teiles der Fille von chronisch-progressivem
Parkinsonismus das heredodegenerative Moment die ausschlaggebende
Rolle. Bei der bisher noch geringen Zahl der genealogisch grimdlich unter-
suchten Fille ist dagegen der Vererbungsmodus bisher nicht sichergestelit
und weitere Klirung notwendig. Die Literatur der letzten 5 Jahre, so
iiberaus reichhaltig sie in bezug auf das Parkinsonsyndrom ist, hat meines
‘Wissens nur einen neuen Beweis in dem von Kehrer vermuteten dominanten
Erbgang geliefert, und zwar in der 1935 von Nagy verotfentlichten Arbeit
iiber ein familidres Vorkommen Parkinsonscher Krankheit, wobei Nagy
sich allerdings nur auf Angaben des Probanden oder dessen Schwester
stiitzt.

Die Anamnese einer jiingst in der Prov.-Heilanstalt Warstein !
aufgenommenen Parkinsonkranken lieB die Hereditit der Erkrankung
innerhalb der Familie vermuten. Die darauf angestellten genealogischen
Ermittlungen fiihrten zu folgenden Resultaten: Die Mutter der Kranken
war 1902—1904 in der Erbschen Klinik in Heidelberg behandelt worden ;
das dariiber gefiihrte Krankenblatt gibt eine eindeutige Diagnose, weitere
Forschung innerhalb fritherer Generationen und der weiteren Familie
brachte meines Erachtens Wichtiges und Interessantes zutage. Ins-
besondere aber scheint mir der eigenartige, meines Wissens bisher noch
nicht beschriebene Krankheitsverlauf des in der genannten Anstalt zur
Beobachtung gekommenen Falles von Parkinsonismus eine eingehende
Darstellung zu rechtfertigen.

Fall 1. M. Z., 51jsbrige verheiratete Frau. Seit 11.2. 35 in Prov.-Heilanstalt
Warstein. In der Familie miitterlicherseits mehrfach Belastung mit Geisteskrank-
heiten: eine Schwester des GroBvaters bekam epileptische Krimpfe, eine Kusine
starb nach jahrelanger Katatonie, deren Bruder war voriibergehend ebenfalls
schizophren (?) gestort 2. Die Mutter der Patientin litt an Schiittellihmung und

starb an Diabetes. Die GroBmutter litt an Tremor beider Arme und Hinde. Die
Tochter der Patientin bekam insbesondere als Kind, ,,wenn sie sich aufregte — sie

1 Das Material wurde mir freundlichst vom Leiter, Obermedizinalrat Dr. Peter-
mann, zur Verfigung gestellt.
2 Nach Krankenblittern der Prov.-Heilanstalt Lengerich.
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ist sehr nervés —, einen Zitterzustand des ganzen Kérpers, was sich in reiferen Jahren
mehr verlor. In der weiteren Familie finden sich noch 2 Falle von einwandfreier
Epilepsie und ein wahrscheinlicher Fall von Epilepsie. Die GroBmutter der Proban-
din war blutsverwandt mit ihrem Manne, und zwar waren beide Vetter und Base
zweiten Grades. Deren Vater (Vettern ersten Grades) starben in hoherem Alter
an ,,Schlagfluf*‘ und ,,Nervenflu*“. Familien- und Erbbild veranschaulicht nach-
stehender Ausschnitt aus der Sippschaftstafel.

Patientin soll in jungen Jahren schwer erziehbar gewesen sein, fahrig, unver-
triaglich und interesselos. Volksschule und Lyzeum mit Erfolg, Heirat mit 24 Jahren,
3 Kinder, Ehe unharmonisch, der Mann klagte sie der Verschwendungssucht an.
Wihrend des Krieges verlieB sie nach 7jahriger Ehe ihren Mann, indem sie mit den
Kindern aus Deutsch-Siidwestafrika nach Hause fuhr. 1919 Uterns- und Ovarien-
exstirpation, da beide Eierstocke entziindet waren. Lebte in Pensionen und Sana-
torien, machte Schulden und gab sich iiber ihre finanziellen wie auch sonstigen
Verhiltnisse keine Rechenschaft, so dafi der Ehemann 1920 den ScheidungsprozeB
einleitete, aber daritberhin an einer Grippe 1921 verstarb. Vom 7.11.20 bis
8. 1. 21 war Patientin in einem Privatsanatorium, dessen Leiter iiber sie ein Ent-
miindigungsgutachten ausstelite. Dieser konstatierte hochgradige nervdse Ir-
schopfung, beschleunigten Puls, gestorten Schlaf. Die Intelligenz wird als duBerst
diirftig hingestellt, Urteilskraft und Bildungsgrad werden als gering bezeichnet.
Insbesondere wird ein Mangel an Interesse betont, es ist von ,,auffallender Gleich-
giiltigkeit*... ,,um nicht zu sagen Gefiihllosigkeit* die Rede. AuBerlichkeiten,
Kleider-, Toilettefragen seien wichtiger als die Fiirsorge firr die Kinder und der
Ausgang des Scheidungsprozesses. Bei Fragen, die den letzten betrifen, sei sie
geradezu hilflos, hole sich hier und da Rat, erzihle iiberall ihre Note, schwanke
unablissig hin und her. Sie sei leicht beeinfluBbar, doch oft auch miBtrauisch, ins-
gesamt aber oberflichlich im Urteil und leichtglaubig. Die Stimmung unterlag
vielfachen Schwankungen, bald apathisch-gleichgiiltig, bald erregbar, empfindlich,
bald weltschmerzlich-weinerlich. Dabei launenhafte Eigenwilligkeit und krasser
Kgoismus. Die Ehescheidungsakten erginzen nach Ansicht des Gutachters das
Bild, so daB dieser zu dem Schlusse kommt: ,,Eine solche Frau mit Hysterie auf der
Basis eines angeborenen Schwachsinns, behaftet, mufite in der Ehe vollig versagen.«
Es werden weiter hervorgehoben Streitsucht, Zanksucht, Verschwendung, zorn-
mutige Anwandlungen, Unbeherrschtheiten jeglicher Art, Verlogenheit und die
MaBlosigkeit aller Gemiitsbewegungen. Die Entmiindigung erfolgte wegen Hysterie
und Schwachsinns, ebenso wurde ihr die Erziehung der Kinder abgesprochen. Im
gleichen Jahre war Patientin 2 Monate in der Anstalt Bethel, lebte dann wieder in
Familien, Stiften, Krankenhiusern, hielt stets nur kurze Zeit aus, suchte 1921
ihren Mann in Berlin und erfuhr, da8 er gestorben sei. 1926-—27 wieder in einer
Privatanstalt. 1927—32 in Prov.-Heilanstalt Lengerich, dann bis Februar 1935
in Heilanstalt Lindenhaus bei Lemgo und seitdem in Heilanstalt Warstein.

Die umfangreichen Krankenblitter ergeben im wesentlichen nachfolgendes
Bild: Die vorher beschriebenen Charaktermingel und affektiven Stérungen werden
bestiitigt, es ist von unbezwinglicher Sucht zu grofartigem Auftreten und Leben
iiber die Verhiltnisse die Rede. Widerspruch erzeugt ungehemmte Ausbriiche mit
Schimpfen und Schlagen. Auf geringfiigice Anlasse hin schlage die Stimmung zu
gereizter Unzufriedenheit, zu MiBtrauen und Beschuldigungen der Umgebung aus.
Es komme aber ebenso leicht zu weinerlicher Verzweiflung, beides ohne Nachhaltig-
keit. Sie neige zu urteilslosen Entweichungen ohne Versténdnis fiir die materiellen
und sonstigen nachteiligen Folgen. Sinnestiuschungen seien nicht nachweisbar.
Patientin glaube zeitweise fest daran, dafl der Mann noch lebe. Zu anderen Zeiten
bestehe eine gewisse Einsicht, so erklirte sie 1925: ,,Ich war schon in Afrika nicht

13

zurechnungsfihig.”” Die Akten fithren als Diagnose degenerative Stérung oder
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auch Hysterie mit Schwachsinn an. Kérperlich wird Frau Z. fiir gesund erachtet.
Ein kurz vor der Aufnahme in die Prov.-Heilanstalt Warstein gemachter Bericht
erwahnt: , Klagen iiber allerlei, zum Teil auf Vortduschungen zuriickfithrbare
Beschwerden: will an den Augen und Ohren leiden, Nervenschmerzen, Rheumatis-
mus und anderes.”

In der Prov.-Heilanstalt Warstein fillt bei lingerer Beobachtung aufier dem
bereits Beschriebenen folgendes auf: Zumeist ist Patientin in einer ertriiglichen
mittleren Stimmungslage, freundlich, wiederholt oft einsichtslos die gleichen
Fragen, dréingt nach Hause, obgleich sie weil}, daB sie gar keinen Haushalt mebr hat,
hangt sehr an den Kindern, deren Besuch sie tiglich wiinscht, will ihre vielen kleinen
Wiinsche immer sofort durchgefithrt wissen, 148¢ sich aber mit Redensarten von
Tag zu Tag vertrosten und macht sich iiber den Umfang der ihr zur Verfiigung
stehenden Mittel kein Bild. Sie ist leicht lenkbar, hilt auf die Person und ihre
Kleidung sehr, ist aber umgénglich und in ihrem Gebaren fast kindlich naiv. In
solchen Zeiten zeigt sie eine gewisse Einsicht, glaubt z. B. nicht, daf ihr Mann noch
lebe, oder gibt zum mindesten zu, daB sie es nicht wisse. AuBer diesen ruhigen
Phasen, die in letzter Zeit, offenbar seitdem Patientin kleine Scopolamindosen erhilt,
langer anhalten, treten unruhige und gereizte Zustdnde auf, fiir die alle oben aus-
fiibrlich beschriebenen ,,psychopathischen* Erscheinungen zutreffen. Es fehlt
jede Einordnung, jede Einsicht, der Mann lebt nach ihrer bestimmten Aussage
dann noch, sie vermutet ihn in der Person des Pfarrers, der sich verkleidet habe
und fragt diesen entsprechend aus, sie will nach Berlin, ihn dort suchen und alle
Einwinde, daf er bereits 14 Jahre tot sei, helfen nichts. Sie bezichtigt Mitpatienten
der iblen Nachrede iiber sie; sie glaubt, andere seien bevorzugt, sie lauft unruhig
hin und her, schimpft Arzt und Personal aus, wird so ausfillig, dafi sie zu Bett
gebracht werden muf. Sie bezichtigt den Arzt in hGchster Erregung sexueller
Attacken auf sie und ist in ihren Ausdriicken ungehemmt. Alles hat den Charakter
des Triebhaften, Zwangsartigen, ,,Organischen, was insbesondere noch durch
deutliches und oft mitten in der erregten Rede auftretendes Zwangslachen — dessen
Fremdheit sie selbst empfindet — verstirkt wird. Dieses Zwangslachen tritt in
verkleinertem Umfang tibrigens zu allen Zeiten auf und wird von ihr selbst oft als
peinlich und unpassend vermerkt. Die gereizten Zeiten kiindigen sich meist an durch
gehauftes Klagen tiber Schmerzen in den Armen, vasomotorische Storungen (Hitze-
gefithl, roter Kopf), haufig auch durch vermebrten SpeichelfluB. AuBere Momente
I6sen die beschriebenen Trieb- und Unruhezustinde keinesfalls aus, sie entsteben
spontan, steigern sich auf einen gewissen Héhepunkt, um ebenso automatisch ab-
zuklingen. Dieser Wechsel der Stimmungs- und Affektlage ist auch aus den Kranken-
blattern der fritheren Anstalten gut herauszulesen. Die eingehende Priifung der
Intelligenz ergab keinerlei Befund, der die Annahme eines priméren Schwachsinus
rechtfertigt, alle Fragen beziiglich der Orientierung, der Allgemeinbildung, des
Schulwissens, abstrakten Denkens, ethischer Begriffe wurden prompt, ruhig und
mit tiberlegender Miene beantwortet. Das Gedéchtnis fiir die Jahre seit ihrer Ehe
scheint Liicken aufzuweisen oder schlecht ausgebildet zu sein, das Gedéachtnis fiir
Familie und Ereignisse von frither ist ausgezeichnet. Briefstil der Patientin wie auch
das sonstige Verhalten sind auBerdem keinesfalls im Sinne eines Schwachsinnes
deutbar.

Die korperliche Untersuchung lie vom 1. Tag des Aufenthaltes der Z. in der
Prov.-Heilanstalt Warstein keinen Zweifel an dem Bestehen eines Parkinsonismus:
steife, etwas vorniibergebeugte Korperhaltung, maskenartiger Gesichtsausdruck,
seltener Lidschlag. Leicht gesteigerte Salivation, monotones Sprechen, dabei
starres Lécheln. In beiden Armen, insbesondere aber im rechten, Zittern, das in
seiner Stirke oft wechselt und bei Frregung sich besdnders steigert. Angedeutete
winkelt sind. Gang automatenhaft-mechanisch, ohne Eleganz, Fehlen der normalen
Ptotchenstellung der Finger, Adduktionsstellung beider Arme, die leicht ange-
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Mitbewegungen, dabei kurze Schritte. Haltung gespannt, gesamte Korpermuskulatur
deutlich rigide, federnder Widerstand (Zahnradphinomen) Schrift: winzig, un-
leserlich, charakteristisch im Sinne des Parkinsonismus. Pupillen rund, gleich weit.
Reaktion auf Licht und Konvergenz prompt und ausgiebig. Augenbewegiingen
frei. Facialis im mittleren und unteren Aste rechts etwas schwicher als links.
Gehor gut. Zunge gerade und ruhig vor. Rachenreflexe auslésbar, keine Schild-
driisenvergroBerung. Biceps-, Triceps-, Radiusreflexe rechts lebhafter als links.
Mayer-Leri auslosbar. Besonders in der rechten oberen Extremitat starke Adia-
dochokinese. Bauchdeckenreflexe nicht auslosbar. Patellar- und Achillesreflexe
beiderseits gleich, lebhaft. Normale FuBsohlenreflexe. XKeine pathologischen
Zehenreflexe, keine Kloni. Sensibilitdt ungestort. Romberg negativ. Innere Organe
nicht nachweisbar krank. Blutdruck: 135 mm Hg RR. Puls hiufig beschleunigt,
oft Blutandrang zum Kopf und deutliche Rétung des Gesichts.

Blut-Wa.R. negativ. — Urin o. B. — Blutbild: Hgb. 70%, Erythrocyten
4,2 Millionen, Leukocyten 6000, Neutrophile 63%, Stabkernige 7%, Segment-
kernige 56%, Lymphocyten 37%, Blutsenkungsgeschwindigkeit (Westergreen)
3,5 mm.

Keine LebervergroBerung (haufige Klagen iiber Schmerzen in der Lebergegend,
Patientin spricht von Geschwulst im Leibe, objektiv ist nichts feststellbar). Z. ist
eine gut gewachsene, statidse Frau, Aussehen entspricht dem Alter, guter Er-
nahrungszustand.

Nach Angaben der Frau Z. und der Verwandtschaft haben nie eine infektidse
Erkrankung, Schlafsucht, Augenmuskelstérungen oder etwas, das auf Encephalitis
epidemica schlieBen 14Bt, bestanden.

Fall 2. Die in den Jahren.1902-—04 im ,,Akademischen Krankenhaus‘ in
Heidelberg (Med. Klin.) tiber die Mutter der Probandin gefithrte Krankengeschichte
ergibt folgendes Bild: A. v. M., 48jihrige Frau, in der Klinik vom 28. 4. bis 10. 7. 02.
Anamnese (vom 28. 4. 02): Mutter starb an Brustkrebs mit 64 Jabren. Habe auch
Zittern in einer Hand, links, gehabt. Als Kind Driisen am Halse, Bleichsucht.
Menarche mit 13 Jahren, noch nicht Menopause, aber unregelmaig bereits. Seit
6 Jahren Beginn der jetzigen Krankheit. 1 Jahr zuvor viel Gemiitserregung durch
Tod einer Tochter; zu gleicher Zeit ungefiahr heftiger Schreck durch Unfall im Wagen.
Beginn mit leichtem Zittern der rechten Hand, anfangs nur in Ruhe, unterdriickst
bei willkiirlichen Bewegungen; etwa 4 Jahre Beschrinkung des Zitterns auf die
rechte Hand, seitdem Fortschreiten auf rechten Arm, auch rechten FuB, etwas
spater auch das ganze rechte Bein. Der Rumpf sei steifer geworden, keine Propul-
sion, keine Retropulsion. Seit 3 Jahren 6fter Schmerzen im rechten Arm und
rechter Schulter, auch im rechten Schulterblatt, 6fter Frieren und Kiltegefiihl im
rechten Arm. In letzter Zeit ab und zu Wadenkriampfe rechts. Herbst 1901 starker
Durst, damals auch Pruritus an den Genitalien und in der Scheide, dort auch flache
Geschwiire. Damals 7% Zucker anfangs im Harn, bei strenger Didt auf 1% zurtick-
gegangen,

Korperbefund: GroBe, kriftig gebaute Frau in guter Ernihrung. Allgemeine
Lymphdriisenschwellung. Herz nach links Spur verbreitert. Leber vielleicht Spur
vergrofert 12:10:11, nicht deutlich palpabel, nicht druckschmerzhaft. Milz scheint
nicht vergroBert. Rechter Arm und rechter FuBl in der Ruhe stindig in leichtem
Schiitteltremor. Sehnenreflexe simtlich gesteigert, Patellarreflex weit herab vom
Periost auslosbar, kein FuBklonus, aber Andeutung davon. Bei passiven Bewegungen
Andeutung von Muskelsteifigkeit im rechten Bein und rechten Arm, im letzteren
stirker. Pupillen: regelrecht, Augenbewegungen frei. Ubrige Hirnnerven intakt
(der Geruch soll abgenommen haben). Gang etwas steif. Bei willkiirlichen Be-
wegungen laBt -das Zittern nach oder verschwindet kurze.Zeit. - Zeitweise auch
leichtes Zittern des Rumpfes. Im Harn 0,3% Saccharum.
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Psyche: Eines Nachts pl6tzliches Erwachen und starkes schittelndes Zittern
der ganzen rechten Kérperseite. Dabei Angstgefiihl, wie wenn Schlaganfall bevor-
stiinde (abends vorher Gemiitserregung iiber die soeben bekanntgewordene Kata-
strophe auf Martinique, heute friih Menses eingetreten). Kurze Zeit spiter Klagen
itber starkes Kratzen und Oppressionsgefithl im Halse, dann {iber Druckgefihl in
der Stirn, angeblich auch etwas Schwindel beim Hinlegen. Klagen iiber zeitweises
Zittern anch der linken Hand. Immer wiederkehrende Klagen iiber leichte ziehende
Schmerzen um den rechten Daumen herum.

Zweite Aufnahme vom 17. 5. bis 1. 7. 03: Verschlechterung des Tremors und der
Rigiditat. Ubergang auf linken Arm, Kopf und Gesichtsmuskeln. Zucker fast
fort, erscheint aber prornpt nach Erregungen. Psychisch leicht aufgeregt, auf-
fallend leichtes Erroten des Kopfes. Nachts oft Unruhe, Herzklopfen, Angst-
zustinde. Infolge Nachrichten von Hause stérker erregt, nicht zu beruhigen, weint,
schilt dann. Nachts einmal hochgradig unruhig.

Dritte Aufnahme 7.12.04. War bisher im ,,Speyrerhof*“ und im Sanatorium
»Nassau‘. Keine Besserung. Zittern und Steifigkeit jetzt auch deutlich links.
Gehen ist ,,viel schlechter geworden. Gefiihl von ,,Gebundensein‘ im rechten
Bein, auch etwas Kriampfe in den Zehenbeugern. Zucker etwa 3%. GroBe vaso-
motorische Reizbarkeit der Haut. Etwas Protusio bulborum. Puls 90. Keine
Struma, nichts von Basedow. Leber und Milz nicht vergroBert. Psyche weinerlich.
erregt. Klagt und spricht viel iiber ihr Leiden, wodurch allen Patienten unbequem.

Diagnose: Paralysis agitans. Diabetes mellitus.

Fall 3. Nach Angaben der Probandin wie auch einiger Familienmitglieder
bestand (wie auch im vorstehenden Krankenblatt von 1902 schon vermerkt) bei
der GroBmutter der Probandin ein Tremor der linken Hand, eventuell sogar beider
Hinde. Der Zustand soll erst im ,,hoheren Alter*, sie wurde 64 Jahre alt, auf-
getreten sein. .

Die Analyse des 1. Falles verlangt eine Auseinandersetzung sowohl
mit der korperlichen als auch mit der psychischen Seite des Bildes.
Neurologisch ist der Parkinsonismus in dem charakteristischen akinetisch-
hypertonischen Syndrom gesichert. Verlangsamung des Innervations-
vorganges, mangelnde Innervationsbereitschaft, Rigiditat der Muskulatur
und Tremor garantieren, da8 es sich um eine Striatumerkrankung handelt.
Die auch hier jahrelang verkannten Schmerzen ,;rheumatischer Art*
in den Gliedern sind vielfach in diesem Zusammenhang beschrieben
und werden von Kehrer u. a. mit Recht als zentral bedingt angesehen.
Ob das Zwangslachen als ein rhythmisches Verbarren eines einmal aus-
gelosten Affektausbruches und dann im wesentlichen als Striatum-
symptom oder mehr als eine dem benachbarten Thalamus opticus zu-
kommende affektive Uberreizung zu erachten ist, bleibt offen. Wahr-
scheinlich greifen beide Komponenten ineinander, was auch sonst durch
die zu beobachtende affektive Schwiche naheliegt. Aufler diesem
ibrigens auch beim postencephalitischen Parkinson oft beobachteten
Symptom entspricht das vorliegende somatische Bild streng dem der
klassischen Paralysis agitans.

GroBeres Interesse erheischt hier die psychische Seite. Wihrend im
allgemeinen die Paralysis agitans keine gréberen psychischen Storungen
im Gefolge hat, beherrschen diese hier ganz und gar das Bild und in einer
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Weise, wie es meines Wissens noch nicht beschrieben wurde. I'm Gefolge
der Encephalitis epidemica sind sie etwas ganz Gewohntes, und die
Literatur der letzten Jahre bietet dariiber eine Fiille von Material. Aller-
dings werden auch sonst noch einige mehrere Jahre vor Ausbruch der
chronischen Encephalitis und des Parkinsonismus entstandene manisch-
depressive Psychosen beschrieben. Senise bezeichnet sie als affektive
Vorlduferpsychosen, auch sie werden aber auf eine frithe akute Ence-
phalitis zuriickgefithrt. Die bei unserer Patientin beobachtete psychische
Alteration geht aber bereits in die Jugend, Jahrzehnte vor Beginn der
Parkinsonerscheinungen, zuriick. Uber Schwererziehbarkeit, Egoismus,
Unvertriglichkeit, unharmonische Ehe wird berichtet. Verschwendung
filhrte zu Ehescheidung und Entmiindigung. Oberflichliches Wesen,
Gleichgiiltigkeit, Apathie, fliichtige depressive Anwandlungen wechseln
in bunter Folge jahrelang mit streitstichtigen und zornmiitigen Aus-
briichen ab, so daf} die Diagnosen Hysterie und angeborener Schwachsinn,
degenerative Stérungen und Psychopathie lange die Krankenblitter
beherrschen. Als besonders charakteristisch wird die MaBlosigkeit der
Gemiitsbewegungen, der Egoismus und die Oberflachlichkeit aller Er-
scheinungen beschrieben, die ohne jede Nachhaltigkeit, sprunghaft und
von véllig geordneten ruhigen Intervallen durchbrochen, bestehen. Die
Steigerung dieser Symptome erfolgt seit etwa 20 Jahren schon; seit
etwa 15 Jahren bestehen auch wenige fliichtig und periodisch auftretende
wahnhafte Einbildungen, die kommen und gehen und einem fast rhyth-
misch wiederkehrenden Wechsel unterliegen. Diesen Touren entsprechend
besteht eine Minderung von Urteil und Kritik, bis zu paranoid gefirbten
Vorstellungen, die vor allem auch die sexuelle Sphire betreffen und zu
plotzlichen affektiven Ausbriichen Anlaf geben. Nach einigen Tagen
klingt die fast toxisch-organisch anmutende Phase ab, und eine beinahe
intakte Persénlichkeit steht einige Tage bis Wochen vor uns. Die Zeiten
der Erregung haben im iibrigen auch eine Zunahme des Tremors, Rigors,
der vegetativen Symptome und der ,rheumatischen Schmerzen im
Gefolge. Bemerkenswert ist, daB kleine Hyoscindosen offenbar eine
Milderung solcher Ausbriiche wie auch der kérperlichen Symptome
erzielen. Von einer priméren mafBgebenden Intelligenzstérung kann keine
Rede sein, das scheinbar niedrige Intelligenzniveau hat — wie auch bei
der chronischen Encephalitis oft — andere Ursachen: Zerstreutheit,
Antriebsmangel, Erinnerungsunfihigkeit, egozentrische Einstellung,
Unsicherheit infolge psychischer Alterationen. Aus der Vielheit der
Symptome treten auch hier imimer dhnlich wie bei der chronischen Ence-
phalitis — zwei Hauptlinien hervor, die Enthemmung und der Zwangs-
charakter psychischer AuBerungen. Es ist so als wenn die Primitiv-
und Impulsivreaktionen, entsprechend der heute allgemein angenommenen
Isolierung oder Blockierung des Palaeencephalons vom Neencephalon,
dhnlich wie auch bei funktionellen Stérungen, eine Vormachtstellung
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erhalten. - Daher auch die viele Jahre erfolgte Verkennung des Krank-
heitsbildes, wobei allerdings nicht unbedingt klar ist, ob nun die hysteri-
forme oder psychopathieihnliche Charakterveranderung, die fast das
ganze Leben bestand, nur in einer ererbten Minderwertigkeit der Stamm-
ganglien und damit auch zu einer besonderen Bereitschaft zu strifiren
Erkrankungen oder in der spezifischen Parkinsonerkrankung selbst ihre
eigene Ursache hat, so daB also, dhnlich der ,,Choreopsychopathie® sie als
echtes Prodromalsymptom anzusprechen wire. Ich neige eher zur letzten
Annahme und fithre als Belege die schon seit iiber 15 Jahren als sicher
festgestellten vegetativen Storungen wie die tiberans mafBlose personlich-
keitsfremde Enthemmung an und die der Psychopathie nicht ent-
sprechende langsame Verschlechterung bis zu anfallsartigen, psychoti-
schen Attacken, die in engstem Zusammenhang mit dem kérperlichen
Teil der Erkrankung stehen. An sich ist der Fall ein Musterbeispiel
dafiir, wie sehr so ausgeprégte psychopathische Storungen zumeist eine
organische Wurzel haben oder oft nur als Teilstiick eines organischen
Gesamtbildes zu gelten haben. Wie man sich den Ubergang ins Psycho-
tische zu denken hat, ist nur vermutungsweise zu sagen. Die Art des
Verlaufs der paranoiden Stérungen lassen an eine mehr oder minder
bestehende vorlibergehende Abschwichung des Bewufltseins denken,
die bekanntlich bei Schidigungen des Hirnstammes auftreten kann.
Doch ist auch insbesondere im Hinblick auf dysglandulére &tiologische
Momente an corticale Reizungen zu denken, dhnlich den BewuBtseins-
storungen. im Gefolge symptomatischer Psychosen. Der Versuch der
Abgrenzung gegen Psychopathie scheint einer verfeinerten Diagnostik
moglich zu sein. Die Fiarbung ist es mehr als der Inhalt, die oberflichlich-
desinteressierte Art oder die allzu groBe Fremdheit der krankhaften
(Trieb- und Affekt-) Handlungen machen den Unterschied gegen éhnliche
Bilder aus, die, als der Psychopathie eigen, mehr dem Wesen der ganzen
Personlichkeit entsprechen. Alles hat hier den Charakter des allzu
Fliichtigen, auch kindlich Unsinnigen oder auch insbesondere des Anfalls-
artigen. Tinel und Michon betonen — immer bei der chronischen Ence-
phalitis — das Traumhafte, Toxische, wie auch hier das ,,organische‘
Wesen der Enthemmung auffillt.

Die Erkrankung der Mutter (Fall 2) der Patientin wird von Erb selbst
als Paralysis agitans angesprochen und zeigt deutlich die charakteristi-
schen Symptome: Rigor, Tremor, ,rheumatische Schmerzen®, vaso-
motorische und andere vegetative Stérungen. Dabei besteht ein nicht
unerheblicher Diabetes mellitus; vielleicht ist die Leber leicht vergrofiert.
Auch psychische Auffilligkeiten werden beschrieben: Angst, leichte
Erregbarkeit, die durch &uBere und belanglose Dinge entstehen kénnen,
sowie manche hysteriforme Zeichen. Die Erkrankung zeigt somatisch
und psychisch qualitativ ganz &hnliche Ziige wie die der Tochter,
unterscheidet sich quantitativ allerdings erheblich von dieser. Uber



Uber hereditiren Parkinsonismus. 605

die pramorbide Personlichkeit war leider nichts Zuverldssiges zu er-
fahren.

Uber den Fall 3 der Familie liegen sehr bestimmte — auch nach dem
Erbschen Bericht von 1902 — aber nur diirftige Nachrichten vor. Danach
hat die Grolmutter der Patientin ebenfalls an einem Schiitteltremor der
linken Hand, vielleicht sogar beider Hinde gelitten, wie Verwandte
betonen. Psychische Abwegigkeiten sind nicht bekannt, was nicht ver-
wunderlich ist, da die Erkrankte schon 1886 starb. Vermutlich hat es
sich bei ihr auch um eine Paralysis agitans gehandelt, wenn auch nur
geringen Ausmales.

Die im -2. Fall so zahlreich beschriebenen vegetativen Stérungen
(nach Curschmann wesentlich zur Paralysis agitans gehorig), mit dem
Diabetes mellitus — Dinge, die bei der Tochter weniger vorherrschend
sind, obgleich auch hier die haufigen vasomotorischen Erscheinungen:
Herzbeschleunigung, Salivation und der Druckschmerz der Leber auf-
fallen —, lassen die Frage nach der Genese auftauchen. A. Westphal hat
unter Hinweis auf Oppenheim und Géinther 1 schon betont, dafl Stérungen
der inneren Sekretion vielleicht ursdchlich verantwortlich zu machen
seien fiir die ,,echte’ Parkinsonsche Krankheit, so dal3 stets nach Zu-
sammenhéngen mit endokrinen Stérungen oder auch pluriglanduldren
Erkrankungen zu fahnden sei, damit die ,klinischen Beobachturigen,
die in &tiologischer Hinsicht Besonderheiten aufweisen®, uns méglicher-
weise einen Einblick in die Entstehung des Parkinsonismus gestatten.
Entsprechend diesen Forderungen und angesichts der mannigfachen
Hinweise hat eine .Unzahl von Arbeiten und Untersuchungen sich mit
der Wechselwirkung zwischen Striatum und den Driisen innerer Sekretion
befalit, wobei aber eine iiberzeugende Liosung beztiglich der Genese bis
heute nicht gefunden wurde. Die vielfachen Mdoglichkeiten der Aus-
legung verpflichten zu &duflerst kritischer Sicht. Der enge Zusammen-
hang zwischen Leber und Striatum wird zwar allgemein betont, die
Prioritétsfrage bleibt aber trotz Wilsonscher Krankheit ungelost. Laszlos
berichtet von einem interessanten Fall von extrapyramidalem Sym.-
ptomenkomplex mit vorangehender Lebererkrankung, der wieder ab-
klang, als die Lebererkrankung wieder zuriickging. Uber einen Fall von
Parkinsonsyndrom, hervorgerufen durch im Réntgenbilde sichtbare
Bombensplitter in der Frontal- und Prifrontalrinde, berichtet Rubinato,
und Kastan (als Referent) betont mit Recht die Wichtigkeit, daB ,nicht
nur psychische und motorische, sondern auch vegetative Symptome
(Speichelflufl) dabei feststellbar waren®, was einem Beweise fiir den
Primat des ZNS. niherzukommen scheint. Auch Guillain konnte einen
Fall von voriibergebhender Hypertonie vom Parkinsontyp beobachten,
der durch Tuberkelknotchen des Kleinhirns bedingt war, so daBl auch

L Oppenheim u. Ginther: Dtsch. Z. Nervenheilk. 1913.
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dieser Fall wohl zu dem Schluf} berechtigt, dafi Parkinsonbilder unab-
hingig von Leber und endokrinen Driisen auftreten konnen. Die hier
beschriebenen Fille erméglichen aufler der Feststellung der vielfachen
vegetativen Erscheinungen und insbesondere des Diabetes mellitus, der
bisher sowohl als Folge als auch als Ursache strifrer Erkrankungen an-
gesehen wird, keinen zwingenden Schlu8 ; immerhin lassen die von Jugend
auf bestehende psychische Alteration an eine primére zentrale Schwiche
denken, ebenso wie auch die Hirnarteriosklerose und Geisteskrankheiten
innerhalb der weiteren Familie die Ursache der Erkrankung eher ins
ZNS. verlegen lassen. Vielleicht gibt es {iberhaupt mehrere Moglich-
keiten der Entstehung. KEs konnte Parkinsonismus ausgelost werden,
sowohl bei einer Verdnderung des Striatums selbst als auch moglicher-
weise nur bei einer Blockierung oder Lésion der damit verbundenen
frontalen oder cerebellaren Bahnen, und diese Stérungen kénnten be-
dingt sein sowohl durch eigene zentrale als auch durch periphere
Schiadigungen (innere Sekretion, Toxine) oder gar durch exogene Gifte
(Mangan usw.)

Nach Bing werden heute hyperkinetische Symptome als Ent-
hemmungserscheinungen lidierter tibergeordneter Zentren aufgefafit, in
ahnlicher Weise spricht Mateckie an Hand der Analyse zweier Fille
davon, daf die Alteration der Basalganglien eine Loslésung von den
Hirnrindenreprasentationen bedinge, die das primére psychische Sym-
ptom des Parkinsonismus hervorrufe: ein Affekt- und Triebleben, frei
von der leitenden Wirkung der mnestisch-assoziativen Zentren. Die
psychische Alteration des hier beschriebenen 1. und zum Teil auch
des 2. Falles imponieren ebenfalls als eine solche massive charakte-
ristische Art organischer Enthemmung und sind daher eine weitere
Stitzung obiger Auffassungen. Allen diesen physiopathologischen
Erklirungen ist in bezug auf die Atiologie der Paralysis agitans jedoch
nichts Bestimmtes zu entnehmen. Ebensowenig konnten die wertvollen
Untersuchungen von C. und O. Vogt, so sehr sie den Einblick und
das Verstéindnis fir Motilitdts- und andere Storungen des Subcortex
geférdert haben und das anatomische Substrat der Parkinsonbilder her-
ausgestellt haben, das Dunkel der Genese der ,genuinen Paralysis
agitans® lichten.

Um so bedeutungsvoller ist es, daB seit Krb und anderen immer wieder
auf einen hereditiren Zusammenhang von Parkinsonerscheinungen hin-
gewiesen wurde und daB eine Anzahl nachgewiesener Fille auch schon
vorliegt. Kehrer hat das dariiber zu Sagende in seiner groen Arbeit von
1930 ausfithrlich behandelt. Die hier beschriebenen Falle bilden meines
Erachtens eine wichtige Stiitze fiir die Kehrerschen Auffassungen. Die
vorliegende Familiengeschichte erlaubt einen Uberblick iiber 6 Gene-
rationen, von denen wahrscheinlich 4 (sicher 3) an dem gleichen Leiden
kranken. Bei der Tochter des zuerst aufgefithrten Falles mag es zweifelhaft
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sein, ob die Berechtigung zur Annahme einer beginnenden Paralysis
agitans heute schon vorhanden ist. Die friihe Zitterneigung der jetzt
21jahrigen erlaubt aber mindestens den SchluBl, daf eine Schwiche des
Zwischenhirns besteht. Bei Fall 2, Ausgangspunkt aller Ermittelungen,
ist die Paralysis agitans, soweit sie die korperliche Seite betrifft, etwa
in den gleichen Jahren — zwischen 45 und 50 — wie bei der Mutter auf-
getreten. Der Grad der Erkrankung ist ein héherer als bei der Mutter,
sowohl was die Hyperkinese als auch insbesondere was die Psyche betrifft.
Vor allem treten — und das ist besonders bemerkenswert — bei der
Tochter psychische Alterationen bereits viele Jahre vor Ausbruch der
Hyperkinese auf. Bezitiglich dieser Dinge handelt es sich wohl sicher um
eine Symptomanreicherung. Wieweit man hier von einer ,Parkinson-
psychopathie” analog der ,,Choreopsychopathie sprechen kann, muf}
offenbleiben, der wursichliche Zusammenhang der vorausgehenden
psychischen Abnormitdt mit der spateren Paralysis agitans scheint mir,
wie schon betont, sicher zu sein. Auch Kehrer hat auf einige leichte
psychische Abwegigkeiten (Weinkrimpfe) bei 2 Geschwistern, die spéter
an Parkinson erkrankten, hingewiesen und in Familien solcher Kranken
Psychopathien und andere Auffilligkeiten beschrieben. Immerhin ist
der vorliegende Fall einzigartig, wo 20 Jahre und mehr, wahrscheinlich
sogar die ganze psychische Entwicklung bis zum Ubergang in psycho-
tische Zustdnde unter diesem spiter erst erkennbaren organischen Impuls
standen. Es diirfte sich lohnen, bei allen hereditéiren Parkinsonerkran-
kungen eine genaueste Beachtung der Psyche zu verfolgen und insbeson-
dere auf psychische Prodromalsymptome zu achten, da hierdurch még-
licherweise schon frith die beste Abgrenzung des erblichen ,,genuinen®
Parkinsonismus gegen andere Formen zu erzielen sein wird, das psychische
Vorstadium als vielleicht wesentlich zum Bilde gehérig erkannt werden
kann und das Bild der ,Parkinsonpsychopathie’ selbst sich klarer
zeichnen 146t. In den Nebenlinien der Familie liegen einwandfrei leichte
und schwere Fille von Schizophrenie, darunter einer typischen Katatonie,
wie von Epilepsie vor, wie auch aus der Sippentafel zu ersehen. An ein
zufilliges Zusammentreffen zweier Erbschaftscadres ist dabei seit den
Veroffentlichungen Lundborgs, der unter 2237 Personen neben 17 Fillen
von Myoklonusepilepsie 9 Epileptiker und 9 Parkinsonkranke fand — und
anderer (Kehrer hat ein , familidres Grenzgebiet der Paralysis agitans®
zusammengestellt), nicht mehr zu denken. KEs diirfte eher die schon
1896 geduBerte Ansicht Jemdrassiks, die dieser allerdings auf einen
engeren Kreis von Nervenkrankheiten bezog, mit gewissen Vorbehalten
auch hier gelten, daf ndmlich bisher als selbstédndige , hereditire Krank-
heiten aufgefafite Typen’* — ,,in eine einheitliche, wenn auch in ihren
Erscheinungen polymorphe Gruppe verschmelzen, zum mindesten,
dal} eine gleiche erbliche Wurzel in allen diesen so verschiedene Gestalt
annehmenden Erkrankungen steckt. Von besonderer Bedeutung scheint
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mir die Feststellung der Blutsverwandtschaft in der Familie zu sein,
Vater und Schwiegervater der Gro8mutter der Probandin (Fall 3) waren
Vettern 1. Grades und starben an ,,Schlagflufl” bzw. , Nervenflufi“.
Hier konnte man die Uberlegung ankniipfen, ob sich nicht, ausgehend von
einer Mutation und verstirkt durch Inzucht, individuelle Insuffizienzen
bestimmter Stammganglienteile entwickeln kénnen, die dann ein neues
Krankheitsbild formen, das manifest wird und in weiteren Generationen
als eine nosologische Einheit imponiert. Es konnte zunichst eine ein-
fache Leistungsschwiche iiber mehrere Generationen hin durch weitere
vielseitig mogliche Anreicherung schlieflich zu einer lokalen Degeneration
filhren, die nun allmihlich ein bestimmtes Bild annimmt. Hierbei
erleiden der ganze Kérper oder auch einzelne Symptome sekundar eine
Schidigung, insofern sie in Abhéngigkeit von der ersten Insuffizienz
stehen und geben ihrerseits wieder der Erkrankung eine zweite Note als
auch oft einen weiteren Impuls. So wiren auch am ungezwungensten
die im Umkreis auftauchenden anderen erblichen Krankheitsbilder zu
erklaren, die dann aus einer vielfach modifizierten Reaktionsweise auf
die urspriingliche Idiovariante entstehen und sich nun nach den Mendel-
schen Spaltungsgesetzen weiter vererben. Hier sei auch hingewiesen auf
die offenbare Verwandtschaft mit der erblichen Arteriosklerose des
Gehirns (viele Mitglieder der. Sippe starben frith an Apoplexie), die ja
auch Zusammenhinge mit dem anatomischen Substrat des Parkin-
sonismus aufweist. In derselben Weise verstehen sich so die Symptome
des Gestaltwechsels wie die der Anreicherung. Dall beim Zustande-
kommen der einzelnen Bilder auch zu einem gewissen Teil exogene
Momente neben der malBgebenden erblichen Reaktionsweise mitsprechen
konnen, ist wohl wahrscheinlich. Nach dem Gesagten gehéren die hier
beschriebenen Fille zu jenen Erkrankungen, die nach Gowers als ,,Abio-
trophy” und nach Jendrassik als Heredodegenerationen bezeichnet
werden. Nach letzterem ist auch gerade der Verwandtschaftsehe, wie
sie hier vorliegt, als ,,Verdoppelung der Tendenz der Degeneration’’
groBte Beachtung beizumessen. Ubrigens fand Lundborg tatsichlich bei
7 Fillen von Paralysis agitans 6mal Blutsverwandtschaft der Eltern.
Auf Jendrassik, der eine weitere Ausdeutung des Begriffes Heredo-
degeneration ablehnt und dem die Annahme einer unharmonischen Ent-
wicklung geniigte, fullt Schaffer mit seiner umfassenden These von der
Einheitlichkeit, aller systematisch heredodegenerativen Nervenkrank-
heiten. Er glaubt an eine und dieselbe Grundlage — ,entwicklungs-
geschichtliche Bedingtheit — und an ein und dieselbe ,,Fundamental-
verdnderung, die ,Hyaloplasmaaffektion. Seine Auslegungen, so
bestechend sie auf den ersten Blick erscheinen, werden heute noch gerade
von deutschen Autoren (Spielmeyer, Spaiz u.a.) stark angezweifelt.

So hypothetisch diese Dinge heute noch sind, mégen sie doch Hinweise
dafiir sein, wie man sich Erbleiden entstanden denken kann. Wertvoller
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sind zur Zeit Feststellungen, die als unverédnderliche Punkte auf dem
Wege der Erforschung des Parkinsonismus zu gelten haben. TUnd
hierzu gehért die durch die beschriebenen Fille beantwortete Frage
nach dem Erbmodus der Paralysis agitans, die eindeutig einen domi-
nanten Erbgang nachweisen lieBen, der hier durch 3 bzw. 4 Gene-
rationen verfolgt wurde und als neue Bestatigung der Annahme Kehrers
zu gelten hat.

Die Stellungnahme bei der Frage, inwieweit und ob der hereditire
Parkinsonismus zweckmiBig in das Erbgesundheitsgesetz eingebaut
werden kann, ist bei der geringen Zahl geniigend durchforschter Fille
nicht einfach. Es bestehen hier in etwa dhnliche Verhiltnisse wie bei der
Chorea Huntington. Die Probleme um das Prodromalstadium sind
zur Zeit ohne Zweifel aber noch viel zu —unklar, als daB man weit-
gehende Schliisse daraus ziehen kann, die neurologischen Symptome
selbst treten aber erst zwischen dem 40. und 50. Lebensjahre auf,
was wirksame MaBnahmen gegen weitere Vererbung unmdéglich macht.
Die vorher gestellten Forderungen auf genaueste Durchforschung von
parkinsonkranken Familien und insbesondere auch von Kontrollen der
Deszendenten von Parkinsonkranken erhalten unter- diesem Gesichts-
winkel ein besonderes Gewicht.

Zusammenfassung.

Abgesehen von den Parkinsonbildern exogener Genese gibt es mit
Bestimmtheit eine Gruppe hereditiren Parkinsonismus, fiir die am besten
die Bezeichnung Paralysis agitans reserviert bliebe. An Hand der Be-
schreibung mehrerer Fille werden Parkinsonsymptome in 4 aufeinander-
folgenden Generationen nachgewiesen, und zwar stets von Mutter auf
Tochter und deren Besonderheiten ausgefiihrt. Es wird eine ,,spezielle
Psychopathie als jahrzehntelanges Prodromalstadium beschrieben, die
insbesondere bei der Probandin, die der 3. Generation angehort, zu beob-
achten ist. Die psychische Enthemmung wird als Folge einer Diskordanz
zwischen Cortex und Subcortex aufgefafit, die fliichtigen psychotischen
Erscheinungen werden als leichte BewuBtseinsstérungen angesehen.
Nach allem besteht zweifellos eine schwere familiire Entartung mit
phyletischer Symptomanreicherung besonders auf psychischem Gebiet.
Die Moglichkeit der Entwicklung heredodegenerativer Erkrankungen
wird erdrtert, und insbesondere auf Konsanguinitit und gleichférmige
Belastung mit Arteriosklerose hingewiesen. Das Vorkommen anderer
Erbkrankheiten in der weiteren Familie 148t an eine allen Erberkran-
kungen zugrunde liegende gleichartige Ursache denken, die allerdings
besondere Manifestationen zuliBt, die sich dann nach bestimmtem
Modus weiter vererben. Der von Kehrer als dominant vermutete Erbgang
der hereditédren Paralysis agitans erhilt durch das vorliegende Beweis-
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material eine eindeutige Stiitze. Bei der geringen Zahl eindeutig geklérter
Fille ist die Frage eines Eingriffs im Sinne des Gesetzes vom 14. Juli 1933
bei hereditir parkinsonkranken Familien nicht spruchreif.
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