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Zur Erblichkeit der Alzheimerschen Krankheit 

Von 
GEORG ZAWUSKI 

2r 1 Textabbildung 

(Eingegangen am 24. Juni 1960) 

Die degenera t iven  Hi rnerkrankungen  sind hinsiehtl ieh der J~tiologie 

und  Pathogenese  noeh wei tgehend ungekl~r~. Insbesondere  sind bei 

Morbus ALZH~IMm~ heredit~re Fak to ren  immer  wieder als bedeutungs-  

yel l  angesehen worden. Zu einer Unte r suchung  fiber das famfli/~r-here- 

dit/ire Vorkommen  der Alzheimerschen Krankhe i t  wurden wir yon dem 

folgenden Fal l  angeregt  : 

I)er Proband Karl F., Kr.-BI. Nr. 1175/56, 898/58, ist im Alter yon 45 Jahren in 
unserer Klinik gestorben. Es handelt sieh um den Fall 6 der beigeffigten Stammtafel. 
Die Geburt und friihkindliehe Entwieklung waren normal. In der Schule lernte er 
gut, naeh aehtj~hrigem Volkssehulbesueh wurde er Bfiroangestellter. In diesem Beruf 
bew/~hrte er sieh jahrelang gut, bis seine hier besproehene Krankheit 1956 zum Aus- 
bruch kam. Im Wehrdienst erlitt er eine Granatsplitterverletzung des reehten 
Auges, als derert Residuum ein Kolobom und eine Visusbeeintr~ehtigung verblieben. 
In russiseher Kl'iegsgefangensehaft maehte er angeblich Dystrophie mit 0demen 
durch. Sonst war er bis 1956 nie ernstlieh krankl Im Jahre 1950 heiratete er. Die 
Ehe ist kinderlos geblieben, weft die Ehefrau steril sei. Laut Beriehten der Ehefrau 
war der Verstorbene bereits seit 1952 psyehiseh leicht auff/illig, obwohl seine Krank- 
heir erst 1956 eindeutig manifest wurde. Er sei ,,nieht wie andere Leute" gewesen, 
sei ungern unter die Mensehen gegangen, habe immer nut alleine mit seiner Ehefrau 
sein wollen und sei immer schon um 17.00 Uhr sehlafen gegangen. Des weiteren sei 
er immer nachdenklieh und tile froh gewesen. Er babe des 5Iteren ge~uBert, dab er 
friih sterben werde. Bis 3~grz 1956 arbeitete er abet noch regelmgBig, seit dieser Zeit 
wurde er ambulant nervenfaehgrztlieh behandelt, weft die ersten sti~rkeren Zeiehen 
der Krankheit aufgetreten sind. Unser Patient war zu dieser Zeit 43 J~hre alt. Er 
Magte fiber VergeBliehkeit und Konzentrationssehwgehe, war nicht mehr fghig, 
seine Arbeit als Versieherungsangestellter zu verriehten, weft ihm immer wieder 
l~eeherffehler unterlaufen sind. Im August 1956 wurde er in unserer Klinik station/~r 
nntersueht und begutaehtet. Dis auf leiehte Koordinationsst6rungen und eine 
Dysdiadoehokinese beiderseits entsprachen die kSrperliehen Befunde der Norm. 
Auf psyehopathologisehem Gebiete imponiergen dagegen sehwere St6rungen. Der 
Proband war wghrend der Untersuehung/~ngstlieh, unsieher und gehemmt, spraeh 
langsam, einsflbig, meist nur im Telegrammstil. Fragen kormte er nur zSgernd und 
erst naeh Ablauf einer gewissen Zeit beantworten, mugte immer wieder ~iiekfragen 
stellen. Es wurden sehwere mnestisehe StSrungen eruiert. Der Untersuehte vergaB 
bereits naeh weniger als 1 min sowohl Zahlenreihen als aueh kurze Sgtze, bet aus- 
gesprochen sehleehte l~eehenleistungen. Bei fortlaufender Subtraktion war er nieht 
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in der Lage, die ersten zwei Stufen fehlerfrei hinter sich zu bringen nnd hatte dann 
bereits die gestellte Aufgabe wieder vSllig vergessen. F. bot also bereits im Alter yon 
43 Jahren eine so sahwere allgemeine Senkung des Intelligenzniveaus und Beein- 
tr/~chtigung des Ged/ichtnisses, dab yon einer Demenz gesproehen warden muBte. 
Sehon damals mu6te allein aui Grund der klinisehen Untersuchungen die Diagnose 
einar pr/~senilen Demenz gestellt warden. Die Berufsunf/~higkeit wurde bejaht. I n  
dam gleichen Jahr  maehte der Kranke eine Kur in einem Sanatorium mit. Aus der~ 
Krankenbl/~ttern ist zu entnehmen, dab der Patient fiber Angst und Minderwertig- 
keitsgeffihle, Druek im Kopf, Sehlafst5rungen und Freudlosigkeit klagte. Naeh 

]I 

]g  

Abb. 1. Stammt~fel 
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hydrotheral0eutisehan MaBnahmen ffihlte er sich angeblich besser. Am 14. 10. 1957 
wurde er in eine Landesnervenldinik aufgenommen. Dar psychische Abbau war in 
der Zwischenzeit erheblieh vorgesehritten. Weiterhin ist in dem Krankenblatt  ver- 
merkt,  dab bei der Anfnahme eine hochgradige Aphasia mit  Paraphasien und 
Perseverationen bestand. Die Spraehe war unscharf artikuliert. Der Pat. machte 
einen rat- und hilflosen Eindruek; wirkte sehwer krank. Es wurden dysl0raktische 
St5rungen mit  deutliehem Sehriftzerfal] vermerkt.  Der fibrige neurologisehe Befund 
war regelrecht. Eine Pneumencephalographie konnte nicht vorgenommen warden, 
wail die Angeh5rigen dies ablehnten. Ein E E G  wurde damals abgelaitet, doeh war 
uns die Originalkurva nieht mehr zug~nglich. Ans dam Arztberiaht ist abet zu ent- 
nehmen, dug die Priifung der bioelektrischen Hirnt~tigkeit pathologische Ergebnisse 
zeitigte. Naah weiterer Verschlimmerung des Zustandes wurde der Proband am 
9. 6. 1958 neuerlich in unserer Klinik aufgenommen. Die AngehSrigen berichtaten 
fiber die weitere Progredienz der Krankheitserscheinungen, insbesondere fiber eine 
rapide Verschlimmerung seit einigen Tagen vor der Aufnahme. Der Kranke habe 
nichts mehr gesprochen, habe schlecht gehen k5nnen und sehlieBliah keine ~ahrung  
mehr zu sich genommen. In  der Klinik war der Pat. kontakt- und rapportunf~hig, 
spraeh nicht, sondern lallte lediglieh laise vor sich hin, multte geffittert warden, 
n/~13te ein. Der geflexstatus und die sonstigen neurologischen Befunde entspr~ehen --  
soweit prfifbar --  der Norm. Die Ergebnisse der l~bortechnischen Untarsuehungen 
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zeigten keine krankhaften Ver~nderungen. Angesiehts des desolaten Zustandes 
wurden keine Pneumoencephalographie und keine Liquorpunktion vorgenommen. 
Naehdem der Zustand under symptomatischer Behandlung zun~ehst stationer blieb, 
kam es zu einer plStzlichen VerseMimmerung und der Pat. starb am 2.7. 1958. 

Bei der allgemeinen KSrpersektion war ein pathologiseher Befund nicht zu er- 
heben. Das Gehirn wurde dem Max Planck-Institut ftir Hirnforschung in Giel3en 
zur anatomischen Untersuchung fibersandt. Das Ergebnis der pathologisch-anato- 
mischen Untersuchung lautetel: Das Gehirngewicht betrgg~ 1095 g. Es zeigt eine 
m~13ige, aber deutliche Atrophie des Stirnhirns beiderseits ohne Bevorzugung 
bestimmter Teile, aul3erdem besteht eine Versohm~lerung der ers~en Sehl~fenwin- 
dung rechts, im Gegensatz zu der normal aussehenden linken. Auch im rechten 
Scheitelhirn k]affen die Windungen etwas. Die Gef~13e an der Konvexit~t und der 
Basis sind zart, die Meningen unauff~llig und wenig blutreich. Auf Frontalschnitten 
sieht man nur eine geringe Erweiterung des Vorderhornes des Seitenventrikels, 
keinerlei tterderseheinungen, keine vermehrten Blutpunkte. K]einhirn o.B. 

Es wurde untersueht ein ganzer Hemisph~renschnitt dutch die Mitre des Hirns 
re., ein Frontalschnitt veto Stirnhirn re., ein Schnitt durch Kleinhirn mi~ Brfieke, 
ferner das Mittelhirn und verschiedene kleine Stficke flit Gefriermethoden. Der auf- 
fallendste histologische Befund is~ eine ~bersehwemmung der ganzen Hirnrinde mit 
senilen Plaques; sie sind sogar im Markseheidenpr~parat als he]le kleine Aussparun- 
gen zu sehen, was keineswegs immer der Fall ist. Die gesamte Hirnrinde ist betroffen, 
nattirlich mit kleinen Differenzen. Es handelt sich vorwiegend um grol3e Kern- 
plaques, daneben gibt es aber noeh genug Primitivplaques. Die Alzheimerschen 
Fibrillenver~nderungen sind keineswegs selten, aber sie sincl weniger auff~Lllig und 
miissen schon gesucht werden. Die Gef~Se sind frei yon Arteriosklerose, aber etwas 
starr und fibrSs. Hier und da ist eine drusige Entartung bemerkbar (SclzoLz) -- 
aber keineswegs auff~llig. Um die grSt3eren Gef~t~e, besonders in den Stammganglien, 
gibt es weite R~ume. Entziindliche Ver~nderungen fehlen durchwegs. Die Ganglien- 
zellen sind teils unauff~llig, teils geschrumpft, Schattenbildungen sind nieht selten. 
Im ~Tissl-Pr~Lparat fi~llt die VerSdnng der Rinde dutch die Plaques auf, die man dort 
auch an den gliSsen Reaktionen erkennen kann. Das Lipofuscin in den ~ervenzellen 
is~ begreiflicherweise vermehrt, aber eigentliche Verfettungen bestehen nicht. Im 
Kleinhirn gibt es nur wenig Plaques, hier und da in der Rinde, Fibrillenver~Lnderun- 
gen fehlen wie immer in den Purkinje-Zellen, aber auch sonst im Kleinhirn. Im 
Mi~telhirn, Briicke und Medulla oblongata ist nichts ]3elnerkenswertes hervor- 
zuheben. 

Anatomische Diagnose. Alzheimersche Krankheit. 

Die ana tomische  Diagnose steht  im Eink lang  mi t  dem klinischen 
Befund  u n d  dem Krankhei tsver lauf .  Kl in ik  u n d  morphologischer Befund 
bie ten keine wesentl ichen Abweichungen veto i iblichen Bfld der Alz- 
heimerschen Krankhe i t ,  bemerkenswert  waren jedoch die veto Pa t i en ten  
u n d  seinen AngehSrigen zur F~mflien-Vorgeschichte gemachten  Angaben,  
dal3 mehrere seiner Geschwister sowie ~uch e~nige AngehSrige ~n der 
Aszendenz in sehr ~hnlicher Weise erkr~nk~ und  gestorben sind. Sonst  
waren in  der F~milie keine Erbkr~nkhe i t en  bekannt .  Wir  haben  versucht,  
zu kl/~ren, inwiewei~ bier tats/~chlich gleichartige K r a nkhe i t e n  vorgelegen 
haben  und  ob eine Erbl iehkei t  des bei unserem Pa t i en ten  festgesteLlten 

1 Herrn Prof. Dr. I-IALLERVORDEN, GieBen, sind wir fiir die ~berlassung des 
pathologiseh-anatomisehen Befundes sehr zu Dank verpflichtet. 

9* 
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Leidens vermute t  werden darf. W/~hrend unserer erbbiologischen Unter- 
suehungen sind wir auf  zahlreiehe Schwierigkeiten gesto6en. Da sieh die 
Familienmitglieder offensiehtlich yon der Erfolglosigkeit aller thera- 
peutisehen MaBnahmen wiederholt iiberzeugt hatten, brachten sie oft die 
Kranken nieht in eine Klinik, sondern behielten sie zu Hause. Dadurch 
liegen fiber viele Kranke in der Sippe keine objektiven Unterlagen vor. 
Auch die Kranken selbst waren nicht dazu zu bewegen, sieh in eine Klinik 
aufnehmen zu lassen, um sieh einer eingehenden Untersuehung zu unter- 
ziehen. Dariiber hinaus zeigten sie sieh nieht sehr bereitwillig Auskiinfte 
zu erteilen, alle Nachfragen wurden als peinlieh empfunden. Dadureh 
sind unsere Untersuehungsergebnisse in mancher It insieht unvoll- 
kommen,  wir glauben aber doch, dab sie eine ausreiehende Beurteilung 
erlauben. 

Die Mutter des Probanden, Frau Margarete F. (Stammtafel  Nr. 1) ist 
im Jahre  1920, 51 Jahre  air, verstorben. Der Verlauf der zum Tode fiih- 
renden Erkrankung sei ganz/ihnlieh gewesen, wie bei unserem Patienten 
(Fall Nr. 6). Die Kranke  sei jedoeh in keinem Krankenhause gewesen, 
sondern sei zu Hause verschieden. Objektive Unterlagen fiber sie waren 
nieht zu erhalten. Ih r  Ehemeann, Peter  F., soll immer gesund gewesen 
und 87 jghrig an Altersschw/~che gestorben sein. 

Eine Tante unseres Patienten, die Schwester seiner Mutter, Kathar ina  
I t .  (Stammtafel  Nr. 2) sei angeblieh ebenfalls an einer/~hnliehen Krank-  
heir im Alter yon 53 Jahren zu t tause gestorben. Ns Einzelheiten 
dariiber waren nieht zu eruieren, objektive Unterlagen standen uns nicht 
zur Verfiigung. 

Des weiteren soll ein Bruder der Mutter unseres Patienten, gemigius  
R., etwa 40jghrig, unter  den gleichen Umst~nden und naeh identisch 
imponierender Krankhei t  zu Hause gestorben sein (Stammtafel  Nr. 3). 
Auch fiber ihn liegen keine Unterlagen vor. Die fibrigen drei Geschwister 
der Mutter des in unserer Klinik verstorbenen Kranken,  aussehlieglich 
m/~nnliehen Geschleehtes, leben noeh alle und sind gesund, obwohl sie 
das Alter, in dem die Krankhei t  aufzutreten pflegt, bereits fiberschritten 
haben. 

Eine Schwester des hier Verstorbenen, Frau Maria S. (Stammtafel  
Mr. 4) ist laut Aufzeiehnungen im Jahre  1955 mit  50 Jahren  in einem 
Allgemein-Krankenhaus an ,,Hirnatrophie, kompliziert dutch Pneu- 
monie",  gestorben. Sie ist vor dem Exitus nut  2 Tage im Krankenhaus 
gewesen. Schon in den 3 Jahren  vor der Aufnahme sei sie - -  den Berich- 
ten der Angeh6rigerl zufolge - -  vergeBlieh gewesen und habe Zeichen 
eines zunehmenden geistigen Abbaues geboten. I m  letzten Jahr  habe sie 
keinerlei Arbeiten mehr verriehten k6nnen. Vorfibergehend sei sie sehr 
reizbar gewesen, sonst sei sie immer apathiseher und indolenter geworden. 
In  der letzten Woche sei sie nieht mehr aufgestanden und habe keine 



Erblichkeit der Alzheimerschen Krankheit 127 

Nahrung eingenommen. Es babe sieh auch Stuhl- und Urininkontinenz 
eingestellt. Bei der Aufnahme war die Kranke komatSs, nieht ansprech- 
bar und nahm v o n d e r  Umgebung keine Notiz. Es bestand eine Parese 
des rechten Armes, die Pupfllen waren mydriatiseh mit  erIosehenen 
Reaktionen auf Lieht und Convergenz. Babinski rechts und finks positiv. 
Kurz naeh der Aufnahme ist Frau S. gestorben. 

Mit der Nr. 5 ist eine weitere Schwester unseres Patienten Karl  F. in 
dem S tammbaum verzeichnet. Frau Margarete W. ist im Alter yon 
47 Jahren an ,,}tirnschwund" in einer Kuranstal t  verstorben. Die pr~- 
morbide Pers6nliehkeit der Kranken ist unauff/illig gewesen. Sie wurde 
yon den Verwandten als eine tiichtige, stets gut gelaunte Geseh~ftsfrau 
geschildert. E twa 3 Jahre vor ihrem Tode sei sie leicht erregbar geworden, 
habe pl6tzlieh mit  den Lebensmittelkarten nieht mehr umgehen k5nnen, 
es seien ihr immer gr6bere Fehler unterlaufen, doch habe sie sich yon 
niemanden etwas sagen ]assen. Ein niedergelassener Neurologe stellte 
eine beiderseitige Pupillenentrundung mit  Beeintr/tehtigung der Reaktion 
auf Licht und Nahesehen lest. Die Sero-Reaktionen auf  Lues waren 
negativ. Auf psychologisehem Gebiete wurde eine starke AntriebsstSrung 
mit  mangelnder Attenz und affektiver Abstumpfung vermerkt.  Es 
bestand eine weitgehende VerSdung der GesamtpersSnliehkeit. Bei Auf- 
nahme in die Kuransta l t  bestand bereits eine hoehgradige Demenz. Die 
Patientin n/iSte und kotete ein, mu/3te geffittert werden. Der psychische 
Status verschlimmerte sich laufend, die Sprache wurde verwaschen und 
undeutfich. Bei dem Versuch einer Encephalographie kam es nicht zu 
einer Ventrikelffillung. Die Luft  sammelte sich im Subarachnoidalraum, 
jedoch nieht nur fiber dem Stirnhirn an. 

Drei Kinder der Verstorbenen sind bis jetzt gesund geblieben. 
Bei dem Fall 7 handelt es sich um die Toehter des vorstehend beschrie- 

benen Falles 2, Frau Ell] D. Diese Kranke wurde im 47. Lebensjahr in 
unserer Klinik stationer behandelt. Es war bekannt, da$ der Ehemann 
der Patientin an einer Lues erkrankt gewesen ist. Die Patientin selbst 
wurde mit  ca. 4l Jahren psychiseh auff~llig. Sie interessierte sich nicht 
mehr fiir ihre Arbeit, den Haushalt  und ihre Familie, wurde teflnahmslos, 
apathiseh, etwas verlangsamt und antriebsarm. I m  letzten Jahr  vor dem 
Ableben verwechselte sie die Gegenstiinde, machte alles verkehrt  und 
ben6tigte st/tndige Aufsicht. Da die Lues-Reaktionen im Blur positiv 
waren, wurde haus~rztlieherseits Bismogenol-Neosalvarsan-Behandlung 
durehgeffihrt. Danach wandte man eine Penicillinkur in einem ausw~rti- 
gen Krankenhaus an. 

Bei tier Aufnahme in unsere Klinik war Frau D. bereits geistig v61hg 
abgebaut, dement, zeitlich und 5rtheh vollkommen desorientiert. Die 
somatisehe Untersuehung ergab eine geringe Anisokorie, Entrundung der 
rechten Pupille und fehlende Pupillenreaktion auf Lieht. Die Konvergenz- 
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reaktion war nicht priifbar. Am Augenhintergrund imponierte eine beider- 
seitige Abblassung der Sehnervenscheiben im Sinne einer Atrophie. 
Des weiteren bestand eine leiehte linksseitige Facialisparese und eine 
Neigung zu Hyperkinesen in Form yon atethotischen Bewegungen, 
,,Pillendrehen-Tremor" und mahlenden Bewegungen dos Kiefers. Die 
Sprache war gestSrt, es traton Perseverationen und WortfindungsstSrun- 
gen auf, ein leiehtes Silbenstolpern maehte sieh bemerkbar. Bei allgemein 
lebhafter Reflext~tigkeit bestanden Seitendifferenzen der physiolo- 
gisehen Reflexe an den unteren Extremit~ten. Die Lufteneephalographie 
zeigte einen schweren Hydrocephalus internus mit seitengleieher Luft- 
ffillung und starker Luftansammlung im subaraehnoidalen I~aum, ins- 
besondere fiber dem Stirnbirn. Angesichts der stark positiven Wa.R. im 
Blur und Liquor und entsprechender Ver~nderung der Kolloidreaktion, 
wurde an der Diagnose einer luisehen Erkrankung festgehalten. Nach dem 
eine Pyriferkur und Neosalvarsan-Bismogenol-Therapie eingeleitet wurde, 
erfolgte die Verlegung in eine Landes-Iqervenklinik. Dort wurde wiederum 
Penicillin appliziert. Der Zustand blieb vollkommen therapieresistent und 
versehlimmerte sich aueh unter der Behandlung sehr raseh. 10 Woehen 
nach der Verlegung ist die Kranke w/~hrend einer Malariakur verstorben. 

Frau Maria ]3. (Stammtafel Nr. 8), eine Sehwester dieser Kranken, ist 
45j~hrig in derselben Klinik gestorben. Die Diagnose lautete: ,,Picksche 
Krankheit". Die Patientin wurde bereits 6 Jahre vor ihrem Tode in die 
Landes-Nervenklinik aufgenommen. Sie klagte fiber seit 1 Jahr be- 
stehende Kopfsehmerzen, ,,Depressionen", Schlaf- und Ged/ichtnis- 
stSrungen, berichtete aueh darfiber, dal] sie in den letzten 2 Monaten 
nieht mehr koehen konnte, weft sie nieht mehr genau gewuBt habe, wie 
sie es tun solle. IhrVater habe ihr helfen mfissen, um zu verhindern, dab 
das Essen zweimal gesalzen wurde und i~hnliches mehr. Er habe aueh die 
Lebensmittel einkaufen mfissen, weft die Kranke damit nieht mehr 
zureehtgekommen sei, obwohl sie friiher als Stenotypistin gearbeitet und 
als intelligent gegolten babe. Bei der Untersuehung zeigte sich die Patien- 
tin indolent-apathisch, bot Zeiehen eines dementiven Prozesses. Bis auf 
Seitendifferenzen der BDI~ land sich bei neurologischer Untersuehung 
~fiehts Bemerkenswertes. Bei mehreren Punktionen war Liquor nieht zu 
gewinnen. Einige Woehen nach der Aufnahme wurde die Kranke mit der 
Diagnose ,,indolente Psyehopathin" entlassen. 3 Jahre spi~ter wurde sie 
wieder aufgenommen, wobei die AngehSrigen fiber zunehmende Ged/ieht- 
nisschw/iehe und epileptische Anfiille berichteten. Die Kranke war zu 
diesem Zeitpunkt vSllig desorientiert, stumpf-dement. W/ihrend des Auf- 
enthaltes yon Frau ]3. in der Anstalt konnten mehrfaeh cerebrale 
Krampfanf/~lle beobaehtet werden. Im Jahre 1935 wurden trotz hoher 
Lumina]gaben 19 hirnorganisehe Anfs gezs Aus den vorliegenden 
Aufzeichnungen ist zu entnehmen0 dab der Demenzproze{] unaufhaltsam 
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fortsehritt. Im Jahre 1936 wurde die Diagnose ,,symptomatisehe Epi- 
lepsie bei organischer Hirnerkrankung" in das Krankenblatt  eingetragen. 
Im Jahre 1937 verstarb die Kranke, nachdem sich bei ihr Sehluckstbrun- 
gen einges~ellt hatten und es zu hgufigen Aspirationen gekommen ist. 
Nach dem Tode wurde die Diagnose einer Picksehen Atrophic gestellt. 
Eine Obduktion land nieht statt. 

Die Tochter dieser Frau ist an einer ganz ghnlich verlaufenden Erkr~n- 
kung im Alter yon 41 Jahren zu Hause gestorben. Nghere Einzelhdten 
fiber diesen Fall haben wir nieht in Erfahrung bringen kSnnen. Objektive 
Unterlagen iiber diese Kranke sind nicht entstanden. Eine Krankenhaus- 
beh~ndlung hat nicht stattgefunden. Die Patientin ist in dem beiliegenden 
Stammbaum mit der I~r. 11 bezeiehnet. 

Bei einer Toehter des mit der Nr. 3 bezeickneten Remigins R., Frau 
Elise S., trat  ebenfalls im verhgltnismgBig jungen Lebensaltor eine fort- 
sehreitende Demenz auf. Auch sie war hie in einer Khnik, sondern wird 
yon einem befreundeten praktische~ Arzt, der die Krankheit --  den 
Ang~ben der Angeh6rigen zufolge -- als eine Hirnarteriosklerose auf- 
gefaBt habe, versorgt. Im Alter vone twa  44 Jahren stellten sieh bei ihr 
erste manffeste Zeichen dieser Erkrankung ein. Seit dieser Zeit machte 
sich eine fortschreitende Verbl6dung bemerkbar. Wir haben Gelegenheit 
gehabt, diese Kranke selbst zu sehen und zu sprechen, durften nns dabei 
aber nieht als Arzt erkennen lassen. So konnten wir uns in einem Ge- 
sprgch davon fiberzeugen, dab bei Frau S. (49 Jahre) zweifelsohne eine 
Demenz vorliegt. Sic ist kaum noch imstande Haus~rbeit zu verrichten, 
muB dauernd beaufsichtigt werden. Eine k6rperhehe Untersuehung 
konnte nicht durchgeffihrt werden, Klinikaufnahme wurde abgelehnt. 

Bei dem Fall 10 handelt es sich um den Sohn des bereits besehriebenen 
Falles 3, Remigins 1~. junior. Er sell im Alter von etwa 40 Jahren in einer 
Landes-Nervenklinik an der gleiehen Erkankung -- wie sein Vater--  
gestorben sein. Vor dem Tode habe er etwa 31/4 Jahre in dieser Anst~lt 
verbracht. Der Ted dieses Kranken sell im Jahre 1952 stattgefunden 
haben, indessen konnte in dem Aufnahmeregister der Klinik sein Name 
nicht gefunden werden. 

In  der Literatur wurde bereits mehrfaeh fiber das familigre Vorkom- 
men der Alzheimerschen Krankheit berichtet. 

FLi~GEL stellte die Alzheimersche Krankheit bei einem Vater und dessert zwei 
Kindern test. Bei einem der Kinder konnte die Diagnose an~tomiseh bestgtigt 
werden (1930). 

SC~IOTr erkann~e die gleiche Krankheit bei einem Vater und seiner Tochter. 
]:)as Gehirn der letzfen wurde untersucht, was zur Bestgtigllng der Diagnose 
fiihrte (1932). 

Auch Lbv]~BE~O u. WAGOO~ER konnten die Alzheimersche Krankheit bei 
einem Vater und 4 yon dessen 13 Kindern, die alle anatomisch untersueht wurden, 
nachweisen (1934). 
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Im  sowj etischen Sehrifttum finden sich ebenfMls Hinweise ffir eine~ Hereditat  des 
Alzheimerschen Typus der pr~senilen Hirnatrophie. FRANC stellte diese Erkrankung 
kliniseh bei einem 48j~ihrigea Mann und einer 47 ]~hrigen Frau lest. In  einem Fall 
wurde die Diagnose anatomisch best~tigt. Bei einigen FamilienangehSrigen der 
Erkrankten lag in der Aszendenz das gleiche Leiden vor (1937). 

Weitere Beobachtungen yon McME~E~Y, WO~STE~-D~o~GHT, FLIND U. 
WmLIA~S soUen hier nur am l~ande Erwghnung finden, well bei diesen F~llen nieht 
mit  Sicherheit gekl~rt werden konnte, ob es sich in der Tat  um dieAlzheimersche 
Krankheit  handelte (1938). 

Gai~THAr. u. W~GV.R teilten eine Beobaehtung yon vier Erkrankungen in zwei 
Generationen einer Familie mit. Sie konnten dabei mit einem anatomischen Befund 
aufwarten (1939). 

Von erheblieher l~elevanz sind die Mitteilungen yon VA~ BOGAEI~T, IYiAERE U. DE 
SM~.DT fiber zwei Familien, in denen die Alzheimersche Krankheit  bei mehreren 
Familiemnitg]iedern festzustellen war. In  der ersten erl~'ankten drei der seehs 
Gesehwister, die Mutter und der Grogvater miitterlieherseits. Anatomiseh konnte 
die Krankheit  bei dem J~ltesten der Gesehwister festgestellt werden. Bei der zweiten 
Sippe sired in drei Generationen Demenzprozesse mit  generMisierten und myoklo- 
nisehen Kr~mpfen, insgesamt bei sieben Personen, aufgetreten. In  einem Fall konnte 
eine anatomisehe Untersuchung vorgenommen werden, wobei eine typisehe A]z- 
heimersche Krankheit  zur Geltung kam (1940). 

Mc ME~EMY hat im Jahre 1940 sechs F~lle yon Alzheimerscher Kral~kheit mit  
typisehen klinischen und pathologisch-anatomischen Befunden besehrieben. Er  
fiihrte dabei aus, dab bei diesem Leiden exogene nnd endogene Noxen eine l~olle 
spielen. Die Bedeutung endogener Faktoren sei durch das Auftreten famili~rer F~lle 
erwiesen, w~hrend die Symptome, die an toxiseh-iniekti5se Psyehosen erinnern, ffir 
die Bedeutung extraeerebrMer Faktoren spr~ehen. 

K o c h  sehflderte zwei Sippen, in denen nur je ein Fall yon Alzheimerscher Krank- 
h e r  aufgetreten ist. Er  meinte jedoeh, dag angesiehts der frfiheren Mitteilungen 
anzunehmen sei, dag die Alzheimersehe Krankheit  eine erbliche, konstitutionelle 
Minderwertigkeit des zentralen Ne~ensys tems mit  wahrseheinlich dominanten 
Erbgang zugrunde liegt, die bei Hinzutreten eines exogenen Faktors (Syphilis), 
diese manifest werden lassen kann (1941). 

ESSEN-MSLLEI~ hat  die Beobachtung der Alzheimerschen Krankheit  bei einem 
Vater, Sohn und Tochter mitgeteilt. Pathologiseh-anatomisch win'de die Diagnose 
nur bei dem Sohn gestellt. Ein weiterer Bruder dieses Probanden war aueh psyehiseh 
aufi~llig, jedoeh handelte es sich bei ihm nieht um eine pr~isenile Demenz, sondern 
um Debilit~it (i946). 

Eine Familie, bei deren vier Mitglieder die Alzheimersehe Krankheit  festgestellt 
wurde, wobei in zwei F~llen die Diagnose dureh anatomisehe Untersuchungen veri- 
fiziert werden konnte, sehilderte BUTTICAZ (1947). 

L/3ERS beobaehtete diese Erkrankung bei zwei Sehwestern. Bei beiden Pat. 
wurde die Diagnose dureh anatomische Befunde unterbaut (1948). 

SJ6GREN, SJ6a~EN U. L~NDG~N fanden bei 18 F~llen yon histologiseh fest- 
gestellten Alzheimersehen Erkrankungen 3 Sekunds unter den Probanden- 
eltern. In  einer dieser drei Familien fand sieh aueh ein Sekund~rfM1 in der Ge- 
schwistersehaft (1952). 

VoN BR~U~/3HL sah zweimal ein familis Auftreten dieses Leidens. Es han- 
delte sieh um eine Erkrankung zweier Sehwestern, wobei die Diagnose der Alzhei- 
mersehen Kra:nkheit bei beiden Prob~ndinnen anatomiseh fiberprfift und best~tigt 
wurde. Im zweiten Falle lag eine anatomiseh gesieherte Alzheimersehe Krankheit  
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bei einem Mann, dessen Bruder wahrscheinlich eberffalls an dieser Erkrankung ad 
exitum gekommen ist (1957). 

Trotz dieser relativ umfangreichen Kasuistik ist die J~tiologie der Alzheimersehen 
Krankheit umstritten. 

Hmr~RT nahm seinerzeit a.n, dab es sich bei dieser Erkrankung um eine inkre- 
torisch-toxisehe, mit dem Klimakterium in Beziehung stehende StSrung handelt 
(1926). 

BO~IOLIO, der sieh seit Jahren mit diesem LeidenbefaBt, hebt hervor, dab fiber 
die Alzheimersche Fibrillenvergnderungen und die senilen Plaques noch nichts 
Sieheres gesagt werden kann und lehnt neuerdings aus diesem Grunde die Auf- 
fassung, dal] es sich bei der Alzheimerschen Krankheit um eine heredo-degenerative 
Erseheinung handelt, ab (1954). 

Zusammenfassung 
In  der yon uns untersuchten Famflie haben wir die Alzheimersche 

Krankhei t  in einem Falle (Fall 6) klinisch und anatomisch sicher fest- 
stellen k5nnen. In  drei weitcren F/~llen wurde eine pr//senile t{irnatrophie 
unabhgngig voneinander und in verschiedenen Ner~enkliniken klinisch 
diagnostiziert. Wir zweifeln nieht daran, dab bei diesen Personen (Fall 4, 
5 und 8) sowie bei der von uns selbst inspizierten Probandin 9 die 
Alzheimersche Krankhei t  vorlag bzw. vorliegt. Bei den F/illen 1, 2, 3 und 
10 kann sie mit  hoher Wahrscheinlichkcit angenommen werden. Der 
Fall 7 ist problematisch. Zweifelsohne lag bei dieser Patientin such eine 
luetische Erkrankung vor. Der Umstand, dal3 die Krankhei t  praktisch 
im gleichen Alter, wie bei denen an der Alzheimerschen Krankhei t  
leidenden Verwandten manifest wurde, der sehr /ihnliche Verlauf, die 
pneumoencephalographisch festgestellte erhebliche Hirnatrophie und 
sehlieBlieh die Resistenz gegen massive antiluetische Behandlung, legt 
die Annahme nahe, dab such bei dieser Kranken eine Alzheimersche 
Krankhei t  vorlag. In  diesem Zusammenhang muB aueh an die vorstehend 
erw/ihnten Erw~igungen KoctlS gedacht werden. Selbst wenn man diesen 
Fall auger aeht 1/~Bt, bietct aber die erbbiologisehe Untersuehung 9 weit- 
gehend gesicherte F~lle der Alzheimerschcn Krankheit  in drei Genera- 
tionen einer Familie. Angesiehts der verh/iltnismgBigen Seltenheit yon 
klaren erbbiologischen Verh/~ltnissen bei der Alzheimersehen Krankhei t  
hielten wir die VcrSffentlichung dieser Beobsehtung fiir geboten. Sie 
erscheint uns geeignet, eine weitere Stfitze ffir die Annahme der Erblieh- 
keit des Morbus Alzheimcr zu bieten, wobei die hereditgre Form dieser 
Erkrankung als Sondcrgruiope angesehen werden muB, da sieher aueh 
sporadisches Auftreten m6glieh ist. Zwar k6nnte eingewendet werden, 
dab bei der yon uns besehriebenen Sippe lediglich eine Neigung zu vor- 
zeitigen Abbanprozcssen erblieh sei und dab dabei die Alzheimersehe 
Krankhei t  nut  eine m6gliehe Form, in der diese Abbauprozesse auftreten, 
darstellt. Die Identit/~t der klinisehen Bilder sprieht jedoeh fiir die Iden- 
tit//t such des morphologisehen Substrates und erlaubt es zu unterstellen, 
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dal~ in allen Fiillen die Alzheimersche Krankhei t  vorl~g. Dariiber hinaus 
ist tier friihe Beginn der Erkr~nkung bei unserem anatomisch unter- 
suchten Pat ienten bemerkenswert.  
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