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Ein Beitrag zum Krankheitsbild der Chorea 
chronlca progressiva. 

Von 

Dr. R. Frotscher~ 
Oberarzt an der Landes-Heil- und Ptlegeanstalt Weilln~nster, kreis~rzllich geprfift. 

Die Chores chronica progressiva oder C h o r e s  H u n t i n g t o n  ist 
nach verschiedenen Richtungen hin eine noch recht unklare Krankheit. 
Nach O p p e n h e i m ( 1 4 )  ist sie ein im ganzen  s e l t e n e s  Leiden, eine 
Krankheit sui generis, die scharf yon dem bekannten Krankheitsbilde 
der Chorea minor zu trennen ist und die eine ausgesprochene Neigung 
besitzt, sich durch Generationen fortzuerben. 1872 ist sie zuerst yon 
dem amerikanischen Arzt H u n t i n g t o n  beschrieben worden, wurde aber 
lange Zeit nicht reeht beachtet und erst im letzten Jahrzehnt wicder 
allgemei~l bekannt. S t e y e r t h a l  (18) hat 1908 die Originalpublikation 
H u n t i n g t o n s ,  die nur sehwierig aufzutreiben war, in Uebersetzung der 
Mitwelt wieder zug~ng[ich gemacht. Die der Krankheit eigentfimlichen 
Zfige sind~ wie bekannt, das Auftreten yon c h o r e a t i s e h e n  Bewe- 
gungen ,  welche nach S t r i i m p e l l ( 2 0 ) m i t  denen der Chorea minor 
vSllig fibereinstimmen~ und zwar selten vor dem 30. Lebensjahre, meist 
erst im vorgeriickten Alter, dabei z u n e h m e n d e  Geis tesschw~.che  
his zur vi)lligen VerblSdung~ und die Neigung, sieh auf spatere Gene- 
rationen zu v e r e r b e n  und meist zahlreiche Mitglieder einer Familie in 
mehreren aufeinanderfolgenden Geschlecbtern zu befallen. Eine sehr 
ausfiihrliehe kritische Darstellung der Chorea Hun tin gto n verdanken 
wir F a c k l a m  (4) (1898). 

In den letzten Jahren sind eine ganze Reihe von Publikationen 
fiber die Chorea Huntington erschienen~ jedoch herrschen bezfiglich 
einiger Punkte noch recht erheb]iehe Meinungsverschiedenheiten~ so be- 
sonders fiber die Aetiologie und die pathologische Anatomie der Er- 
krankung, w~hrend man sich fiber die Symptomatologie~ die Prognose 
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usw. ziemlich einig ist. Ueber die Aetiologie der Erkrankung weiss maa 
noch nicht viel; soviel steht lest, dass die meisten F~lle durch Yer- 
e r b ~ n g  erworben werden. Woher aber stammt die Erkrankung bei 
dem zuerst erkrankteu Ahnen~ der sie auf seine Nachkommenschaft fiber- 
trfigt? Es liegt auf der Hand, dass ihr noch andere Ursachen zu Grunde 
liegen miissen. Einzelne FMle sind beschrieben worden, bei denen nichts 
von Hereditlit nachweisbar war. Man hat T r a u m e n  daffir verantwort- 
lich gemacht und einen Zusammenhang mit Gemiitserschfitterungen~ 
Schwangerschaft~ Epilepsie~ Migraine und dergl, angenommen [West-  
p h a l  (23), S c h a b a d  (15)] u. a. 

Auch bezfig[ich der p a t h o l o g i s c h e n  A n a t o m i e  tier Krankheit 
sind die Verh~iltnisse durehaus noch nicht klar. Es erscheint daher 
zweckmassig~ mSglichst alle arztlich beobachteten F/i.lle zu verSffent- 
lichen~ um Material fiir weitere Forsehungen zu liefern. In den nach- 
stehenden Zeilen mSehte ich die Krankheitsgdschichten yon drei F/illen 
von Chorea Huntiugton~ die in den letzten Jahren in unserer Anstalt 
(Direktor San.-Rat Dr. L a n t z i u s - B e n i n g a ) b e o b a c h t e t  wurden, der 
Oeffentlichkeit iibergeben, da mir einige Befunde nicht ohne allgemeines 
Iuteresse zu sein scheinen. 

1. Sch.~ Johann, Landwirt aus K, ehelich geboren 1850. Eltern nicht 
blutsverwandt. Der Vater~ seines Zeichens Sohmied und Landwirt~ kSrperlich 
und geistig gesund~ wurde 62 Jahre alt und starb an einer ,entziindetea Warze" 
an der Backe (wohl Infektion). Die Mutter wurde 70 Jahre air. Von ihr aus 
ist der Patient erblich belastet. Sio war in den letzten Lebensjahren nerven- 
und geisteskrank. Aus den Akton geht hervor, dass sie im hohen Alter an 
,Nervenzucken" und Kr~mpfen gelitten bat. Der iirztliche Fragebogen besagt 
direkt: ,Mutter leidet an Veitstanz und ist unzurechnungsf~hig" (die Mutter 
lebte damals~ 1896~ noch~ der Fragebogen ist veto IIausarzt ausgeffillt), in 
einer Anstalt ist die Mutter 0ffenbar nicht gewesen, iNach glaubwiirdiger Aus- 
sage eines Ortseinwohners (Vormund des sparer unter 2. zu erwfihnenden 
Patienten Theedor Sch.) haben noeh 2 Gesehwis t e r  der Mutter  an der- 
selben Krankheit (Nervenzucken)golitten und sind daran gestorben. N/ihere. 
Angaben darfiber fehlen. 

Ueber die Jugendjahra des Patienten sind die Angaben nur sp~irlieh. 
Die kSrperlicho und geistige Entwio/~elung verliefen anseheinend ohne StSrungen. 
Patient war Soldat, sp~iter Bergmann; w~hrend dieser Besehii.ftigung erwarb er 
eine ziemlich betr~ichtliche SohwerhSrigkeit, anscheinend infolge einer t'ulver- 
explosion. Lues wurde angeblich nieht akquiriert~ jedoch scheint es, als ob 
er sich sp~iter dem Trunke ergeben babe. Er verheiratete sich. ,Ehestand and 
Trunk haben einen ungiinstigen, naohteiligen Einfiuss auf den Kranken aus- 
gefibt" (/irztl. Fragebogen). Aus dem Anfang der 90er Jahre wird beriehtet 7 
dass er in Unfrieden mit soiner Frau lebte~ dieselbe misshandelte und bedrohto. 
Er bosehuldigte seine Frau der ehelichen Untreue und behauptete sogar: dass 
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sie mit ihrem eigenen Vater gesehlechtlichen Verkehr habe, ausserdem treibe 
sie Unzucht mit dem Ortsnachtw~,chter. Die gereizte Stimmung des Patienten 
wurde durch fiberm~ssiges Trinken noeh gesteigert~ so dass er schliesslich 
gegen seine Familie aggresiv wurde and wegen Gemeingel'~.hrlichkeit im Jahre 
1893 der Irrenanstalt E. zugefiihrt werden musste. 

Aus dem damals aufgenommenen Status ist folgendes bcmerkenswert: 

Patient sieht kbrperlich kriiftig aus, hat bliihende Gesiehtsfarbe. Infoige 
seiner Schwerhbrigkeit ist eine Verst~adigung mit ihm mit Schwierigkeiten ver- 
kniipft, in seinem Yerhalten ist er sehr stumpf and apathisch, ohne jede 
Krankheitseinsicht; sein gewaltt~tiges Verhalten seiner Frau und seinem 
Sehwieger~ater gegeniiber, die er wiederholt mit Totschlagen bedroht hatte, 
leugnet er einfaeh ab. Die Spracho ist schwerfiillig, stotternd, schwer zu ver- 
stehen. Sein Kbrper, besonders die Extremit~ten, sindbestfi, ndig in z ap p e!n d e l ,  
e h o r e a a r t i g e r  B e w e g u n g ,  so dass sein Gang etwas Ungeschiektes hat. 
An seinen Wahnideen (Untrcue der Frau) hglt er fest, besteht darauf, sic zu 
verklagen und sieh seheidon zu lassen. - -  Patient~ dessert Erkrankung als 
Paranoia mit sekundgrem Schwaehsinn aufgefasst wurde, blieb 2 Jahre in der 
Anstalt, verhielt sieh meist ruhig, half mit bei hf.uslichen Arbeiten. Er glaubta 
zuletzt, seine Frau sei gestorben, man babe es ihm zugerufen. Als seine Frau 
ihn besnehto, schien er nicht recht mit sich im Reinen, ob sie es wirklich w~ire 
oder nur ein Phantasiegebilde; er ~iasserte wenigstens hinterher, es kbnne auch 
jemand hnderes gewesen sein. 

1895 wurde er entlassen. Bald nach seiner Entlassung geriet der Kranko 
mit seiner Umgebung wieder in Konfiikt. Wenn er aufgeregt war~ misshandelte 
er seine Frau tfi, tlich und boleidigto sio in rohen und gomeinen Ausdriicken, 
vernachl~ssigte seine h~uslichen und pekuni~ren Verh~iltnisse, zeigte auffallendo 
G e d g c h t n i s d e f e k t e .  Mituntor war er wieder ,,auffallend still", in dem 
damals (1897) erstatteten Gutaehten des Kreispbysikas heisst es: ,,Sprache 
stoekond und schwerfii, llig. Patient maobt schon beim ersten Anblick den Ein- 
druek oines schwachsinnigen Menschen". Der Gutachter hielt die Erkrankung 
fiir progressive Paralyse. huf Grund dieses Gutaehtens kam Sch. 1897 wieder 
in die Anstalt E. 

In den lirztlichen Akten wird angegeben: 
Seh. zeigt dasselbe Verhalten wie bei seinem ersten Aufenthalt. Er ist 

im allgemeinon stumpf und apathiseh und sehr schwor zum Spreehen zu be- 
wegen. Seine I n t e l l i g e n z  hat noch bedeutend mehr a b g e n o m m e n ,  die 
Ged~ehtnisschw~che tritt noGh auffallender hervor. Krankheitseinsicht fehlt 
vbllig, er will entlassen sein, da ihra nichts fehle. Patient nimmt Teii an 
hiiuslichen hrbeiten. 

1898 ist vermerkt: ,Patient ist stets stumpf und teilnahmslos, wird 
g e i s t i g  immer schw~.oher. Die S p r a e h e  ist so schwerfiillig und unbeholfen, 
class er kaum verstgndlich ist". Er wurde immer hinfMliger, konnte fast nichts 
mehr arbeiten, klagte fiber Schmerzen in oberen und unteren Extremittiten, 
ging sehr steif- und breitbeinig. Geistig wurde er auch immor stumpfer und 
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sprach fast gar nichts mehr 7 verkohrte mit Niemanden. Der Ern~,hrungszustand 
war noch immer relativ gut. 

1900 wurdo der Patient in unsere Anstalt iiborfiihrt. Die Untersuchung 
ergab~ wie friiher~ das Vorhandensein eharakteristischer c h o r e a t i s c h e r  
Z u c k u n g e n  in oberen und unteren Extremitiiten und Rumpfmuskulatur. Die 
tlaltung ist steif, der Kopf etwas nach hinten und links gezogen; der Gang 
ungelenk, schiebend, meist hilft Sch. beim Gehen in der Weise nach, dass er 
den ganzen steifgehaltenen KSrper um die Liingsachse dreht. Die Zunge macht 
unsichere Bewegungen, weicht etwas nach links ab und wird beim Sprechen 
fast gar nicht bewegt, so dass die Antworten nut dann zu verstehen sind, wenn 
man schon vorher ungefa.hr weiss, was er sagen will. Im iibrigen ist Sch. ganz 
verblSdet~ ausser seinem Namen weiss er kaum noch etwas anzugeben, be- 
sehii.ftigt sich nichty verkehrt nieht. Aussehen ungesund, Gesichtsfarbe blass 
und zyanotisch, Herzaktion schleeht. Patient bewegt sich wenig, sitzt meist 
~)der liegt. 

Dei Ted erfolg~e 1901, der Kranke erlag einer hypostatisehen Pneumonio 
infolge chroniseher Herzschwiiche (kleines~ atrophisehes tIerz). 

Des sehr ausftihrliche und genaue Sektionsprotokoll verzeichnet 

wSrtlich : 
,Das Gehirn mit seinen Hii.uten bietet in allen Teilen normale Verhiiltnisse; 

insbesondere sind Stirn- und Sebliifenwindungen iiusserlich und im Durchsehnitt 
normal, Schnitte dutch die Stammganglien, Pens, Medulla oblongata und Klein- 
hirn ohne Besonderheiten. t ' ia zart, ebenso alle Gefiisse. Nut die rechte 
Vertebralis ist bodeutend kleiner als die linhe. Blutg'ehalt normal." 

2. Sch., Theodor, Bruder des vorigen~ Gast- und Landwirt~ 1854 
geboren. 

Nach den Angabon des ii.rztlichen Fragebogens war Patient als Kind ge- 
sund, hatte hie Krii.mpfe, war abet yon jeher leicht zornig und reizbar. Keine 
syphilitische hnsteekung, heine sonstigen naehteiligen Einfliisse derVerh~ltnisse 
auf seine Gesundheit. War Soldat~ verheiratete sich 7 hatto 4 Kinder. Die 
Krankheit kam bei ihm zum Ausbruch etwa 1904~ also ungef'~hr im Alter yon 
.50 Jahren. Sie begann allm/ihlich mit Vorlii, ufern (H~ir- und Sprachstiirungen)~ 
bald stellte sich auch des ominSse ,,Nervenzueken" ein. Die Spraehe ver- 
schleohterto sich immer mehr, sic wurde stammelnd~ tier Gang unsicher. Nach 
etwa 2jiihriger Dauer des Leidens (I906) musste Patient sein Gesch/i.ft aug 
geben, d a e r  nieht mehr im Stande war, ein Glas Bier einzusehiinken. Er 
verpachtete seine Wirtsehaft und wohnto bei dora neuen Inhaber derselben. 
Er wurde abet immer hinfKlliger, unsauber mit seinen Entleerungen; zuletzt 
zog er sich nicht mehr aus und duldete auch nicht, dass andere ihn entkleideten. 
Dadureh 7 dass er seine Notdurft auf der Strasse verriehtote, erregte er 5ffent- 
liches Aergernis und wurde nun auf Grund eines kreisiirztliehen Attestes in 
~ansere Anstalt aufgenommen (1909). Bei seiner Aufnahme war or vSllig teil- 
.nabmslos und ohne Verst~indnis fiir seine Lage. KSrperlich war er sehr 
i~schmutzig und verwahrlost; gegen Auskleiden und Baden str~ubte or sieh in 
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der heftigston Weise~ wollto nieht im Bett bleiben~ wurdo erst auf Narkotika 
ruhiger. Am Tage naoh der Aufnahme ganz verwirrt und verblSdet, nicht zu 
fixieren. L e b h a f t e  c h o r e a t i s c h e  B o w e g u n g e n  mit Kopf~ H~nden, Arme% 
]ebhaftes G r i m a s s i e r o n .  Sprieht wenig und nur in abgebroehenen S~tzen~ 
schreit laut~ wenn er ins Bad sell. 

S t a t u s  p r a e s e n s :  Mittelgrosser~ kr~iftig gebauter Mann. Knochenbau 
undMuskulatur gut entwickelt. Reflexe nicht wesentlich ver~,ndert~ nurPatellar- 
reflex etwas gosteigert. Fussklonus angedeutet~ kein Babinski. S e n s i b i l i t ~ t  
anscheinend herabgesetzt~ ihre Prfifung mit Schwiorigkeiten verbunden. Mo- 
t i l i t ~ t :  Patient geht unter 5fteren Drehungen in der Hfifto und Einknicken 
in den Kniegelenken. Mit Gesicht und Kopf macht er fortw~hrend ungeordnete~ 
choreaartige Bewegungen, dreht den Kopf rechts und links, beugt ihn etwas 
vor und wieder zuriick in schraubenf6rmigen Windungen, falter die Stirn~ 
macht die ,b,_ugen auf und zu~ bildet den Mund zur Schnauze und verzerrt ihn 
bald soy bald soy dabei halblaute TSne yon sich gebend. Auch die R~nde sind 
in fortwiihrender Bewegung; die Muskulatur der H~nde zittert. Starker Spasmus 
besonders in Knie-uud Hiiftgelenken und im Naeken. Sprache unver~ndert 
infolgo der choreatisehen Bewegungen der Lippen, der Zunge~ des Gaumens, 
halblautes kindliches Lallen~ Zunge liegt wie ein Kloss im Munde. Gesichts- 
ausdruck ganz verblSdet. Pupillen mittelweit, rund~ gleich~ prompt reagierend. 
Auf alle ihm vorgelegten Fragen reagiert Patient damit, dass or unter lob- 
haftestem Grimassieren kaum verst~ndlich seinen Namen nennt. 

Der Zustand ist bis heute im wesentlichen unveriindert geblieben. Die 
choreatischen Bewegungen haben an lntensit~t nachgelassen~ nehmen aber bei 
Erregung wieder zu. Im Schlaf sind sic nicht bemerkbar. Patient ist sehr un- 
sauber mit seinen Entleerungen; ein beginnender bekubitus ist untei" B~der- 
behandlung wieder abgeheilt. Sein geistiger Zustand muss als totale Ver- 
blSdung bezeichnet werden. 

3. B.~ Gustav~ Schreiner. 1856 ehelich geboren. Von den Eltern ist nur 
bekannt, dass sie friih starben; niihere Angaben Jilter Kindheit fehlen. Patient 
war ein fleissiger und ordentlicher Arbeiter~ trank nicht; ist verheiratet. 
1895 e r l i t t  or oinen U n f a l l ~ i n d e m  ihm ein s e h w e r e r B a l k e n  a u f d e n  
Kopf  f ie l ;  er war damals einige Zeit bewusstlos~ hatte eine Wunde am Kopf. 
Erbrechen wnrde nieht beobachtet. Er lag wochenlang zu Bett; nach Angabe 
seiner Frau und Tochter sell damals SprachstSrung bestanden haben. Seit dem 
Unfall hatte er fast anhaltend K o p f s c h m e r z e n  T auch liess das Ged~chtnis 
nach~ er war aber noch im Stande, weiter zu arbeiten. Auch wollen die hn- 
gehSrigen bald naoh dem Unfall das Auftreten yon ~zuckenden Bewegungea 

mi t  dem Kopf~ die allmghlich an Intensit~t zunahmen~ beobachtet haben. 
Seit 1901 fiel es auf~ dass tier Gang unsieher wurde. Anfang 1903 fiberstand 
er eine fieberhafte Erkrankung (Influenza) mit rasenden Kopfsehmerzen. Im 
Ansehluss daran zeigten sich Symptome ngchtlicher Unruhe~ er schlug mit den 
H~inden auf die Bettdecke~ kratzte mit den NSgeln an derselben~ stShnte laut~ 
wiederholte oft dieselben Worte~ wobei man bemerkte 7 dass die Sprache un- 
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sicher und sehwer verst~indlich war. Patient war dabei noch orientiert, kannte 
seine Umgebung~ war aber, im Gegensatz zu seinem bisherigen Yerhalten, auf 
einma[ ausserordentlich r e i zba r  (ein Lattengel~nder, an dem er aus Versehen 
h~.ngen geblieben war, wollte er zertrfimmern, aueh wollte er einen Tisch zer- 
sehlagen, well die bestellten ],:ohlen nicht pfinktlich einget~offen waren). Auf 
Anraten des Arztes wurde er am 5. 3. 03 in die st~dtische Irrenanstalt in F. 
gebraeht. Das Yorl iegen einer e r b l i e h e n  V e r a n l a g a n g  wurde yon den 
AngehSrigen e n t s c h i e d e n  in Abrede  ges t e l l t .  

Aus dem damals aufgenommenen Status entnehme ich Folgendes: 

,Patient kann nioht ruhig stehen, er befindet sich fast fortw~ihrend in 
Unruhe, indem deutliehe ehoreatische Bewegungen an Armen, Beinen, Rumpf, 
Kopf und im Gesieht aaftreten, die durch willk/irliche Bewegungen an sieh 
gemindert werden. Sobald man den Patienten anredet, nehmen die ungewollten 
Bewegungen deutlieh an Intensit~it zu; sehr stark sind sie aueh, wenn Patient 
etwas erz~hlen will. Soil der l(ranke, auf einem Beine stehend, H~nde und 
Zunge vorstreeken, so wird die Unrahe so lebhaf~, class er das Gleiehgewicht 
verliert. Pupillen gleich, mittelweit, reagieren nut triigo. Spraehe undeutlich, 
verwasehen. Zunge wird gerade vorgestreckt, yon groben Zuckungen bewegt. 
Patellarreflexe sehr gesteigert, aber kein Patellarldonus. hehillessehnenreflex 
lebhaft, Andeutung yon Fussklonus. Keine Spasmen oder Paresen in den 
unteren Extremitiiten. Gang leicht tii.nzelnd, abet sieher. Kein Komberg. An 
den oberen Extremit~ten sind die Sehnenreflexe nieht merklich gesteigert, keine 
Spasmen oder Paresen, kein Tremor dot Finger. 

Patient berichtet, die Chorea sei bei ibm vet 2 Jahren, 1901, aufgetreten. 
Erst babe er es in den Beinen verspfirt, dann in Armon und Gesicht. Auch 
habe er damals im Kopf eine Art Schwindel gehabt. Die Bewegungen seien 
hie so stark gowesen, dass sie ihn am Essen oder Sprechen hinderten. Zur 
Zeit hiiit sich Patien'~ fiir gesund, abgesehen veto ,Zittern", hat keine Einsicht, 
bestreitet seine grosse Reizbarkeit, will auch Ged~chtnissehw~che zuerst nicht 
zugeben; nach einigen t)roben im Kopfrechnen gibt er abet zu, friiher sol das 
Gediichtnis besser gewesen. Er ist orientiert und geordnet." 

Naeh einigen Woehen Aufenthaltes in tier Anstalt wurde er als gobessert 
entlassen, aber bereits im Mai 1903 maehte sich die N e u a u f n a h m e  notwendig. 
Er hatte in der Zwischenzeit vergeblich versucht, die Arbeit wieder auf- 
zunehme% war sehr gereizt, aufgeregt, die Zuckungen wurden wieder stii, rker, 
er verschiittete das Essen, sehimpfte, wenn er ermahnt wurde, war dabei sehr 
vergesslieh, land eines Tages eine Wohnung nieht, in der er am Tage zuvor 
noch gewesen war, klagte fiber Kopfschmerzen. 

Bei der Aufnahme erwiesen sich die choreatischen Zuckungen, die bei 
tier Entlassung ziemlieh gering gowosen waren, als wieder sehr stark vorhanden. 
Wegen der lebhaften motorischen Unruhe konnte er die Speisen nieht zum 
Munde ffihren; beim Am'eden trat eine deutliche Steigerung der ohoreatischen 
Bewegungen ein. Allm~hlich besserte sich aueh diesmal der Zustand. Wenn 
er sich unbeobaehtet ffihlte, z. B. beim Lesen der Zoitung, konnte der Kranke 
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ganz ruhig dasitzen, lm Juli 03 wurde er von seinen AngehSrigen wieder 
abgeholt. 

~Nun ging es einige Jahro ganz gut mit ihm~ es war eine Art Remis s ion  
des Leidens eingetr.eten. Er war im Stande, seiner hrbeit in den Eisenbahn- 
werkst~itten wieder nachzugehen, war aueh psychisch nicht besonders auffallend, 
blos ein bisehen eigen~ gleich aufgeregt, tat gern das Gegenteil yon dem, was 
man ibm sagto, war aber immer gutmiitig. Die Zuckungen waren fast  vS l l ig  
v e r s c h w u n d e n ~  nur die Sprache war nach wie vet undeutlieh. Eine neuo 
Verschlimmerung trat erst 1906 ein und zwar wiederum im Ansehluss an ein 
K opf t r auma  (Patient war yon einem Kollegen vor die Brust gestossen worden, 
stfirzte riiekwgrts nieder und schlug mit dem Kopf an die Bank an). Er war 
zwar noch im Stande, nach flause zu gehen, musste abet am andoren Tage 
bereits liegen bleiben, hatto einige Kale Erbrechen und so trat nun eino rasch 
zunehmende Verschlechterung seines Befindens ein. Vor allem wurde die 
Sprache sehr undeutlieh, zeitweiso unverst~ndlich. Die Zuckungen wurden 
~usserst heftig und besonders beim Gehen so stark, dass er einige Male auf der 
Strasse stiirzte, huch psychische Erseheinungen traten starker in den Yorder- 
grund, der Kranko war wieder erregt, dr~ingte immer fort, war nieht im Hause 
zu halten~ wollte bald dies, bald alas. Am 2. Juni 06 musste er wiederum in 
die irrenanstalt (3. hufnahmo). 

S t a tu s :  Muskelzuckungen bald hier bald deft in der gesamten KSrper- 
muskulatur~ ganz unregelmgssig~ auch vSllig unkoordiniert; manchmal kontra- 
hiert sich nur ein einzelner Muskel, manchmal mebrere gleichzeitig, aber nicht 
im Sinne einer zweekm~issigen Bewegung. Die Intensitgt der Kuskelkontraktionen 
wechselt ebenfalls sehr stark. Die beiden KSrperh~lften sind in gleichor Wei.so 
beteiligt, am l~umpf besonders die Strecker und Dreher der Wirbels~ule, abet 
auch in der Bauchmuskulatur treten 5fter Kontraktionen auf. Die Gesichts- 
muskulatur, ebenso die Zunge ist beteiligt, aueh anscheinend Gaumen-und 
Kehlkopfmuskeln, so dass die Sprache ruckweis% schnalzend~ manchmal ganz 
unverstiindlieh wird. Der Gang ist ebenfalls dutch die sich einschiebenden 
unkoordinierten Bewegungen gestSrt, doch kann Patient, wenn man ihn direkt 
dazu auffordert, fiir einige Zeit die Bewegungen unterdrficken und es gelingt 
ibm, Spraeho und Gang fast normal zu gestalten. - -  Patient ist orientiert, hat 
Krankheitsgeffihl, gibt zu, dass er zu Hauso aufgeregt sei, dass er eine Kur 
durehmachen wolle, dass ihm der Aufenthalt in der hnstalt sehon einmal gut 
getan babe. - -  Ohne dass eine wesentliche Besserung eingetreten wgre, wurdo 
tier Kranke am 10. 8. 06 naeh Itause abgeholt, am 17. 8. aber wieder auf- 
genommen (4. Aufnahme). Er war zu tlause wieder sehr unruhig, lief den 
ganzen Tag umher, bald im Keller, bald auf der Kansarde, war gereizt und 
zornig, schimpfte viol, blieb naehts nicht im Bett, hatte wioder sehr heftigo 
Zuckungen. Kit einer ganz kurzen Unterbreehung yon 3 Tagen ist dor Kranko 
seit dieser Zeit in dor Anstalt. Der Zustand wie friiher; fiir kurze Zeit kann 
Willensanstrengung die unwillkiirlichen Bewegungen etwas hemmen. Spracho 
vSllig unverst~indlicb, Schlucken miihsam. - -  Seit .November 08 befindet sich 
der Kranke in unserer Anstalt. Er ist ruhig, freundlieh, spricht nioht viol. 
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Infolge der bei jeder Bewegung auftrotenden heftigen s c h l e u d e r n d e n  Be- 
w e g u n g e n  yon Kopf und Extremit~iten ist er sehr hilflos und liegt moist zu 
Bett. Er kann noeh allein gehen~ jedoeh hat sein Gang infolge der dabei auf- 
tretenden Drehungen und Windungen des KSrpers und der Schleuderbewegungen 
der Beine etwas sehr Groteskes. Der Zusehauer ist jedesma] froh~ wenn Patient 
wieder gliieklieh im Bett gelandet ist. Mit dem Essen wird er~ trotz der Be- 
wegungsstSrung~ ganz gut fertig; er weiss mit grossem Geschick den LSffel zu 
dirigieren und so rasch zum Munde zu ffihren~ dass gar keine Zeit bleibt zum 
Yersehfitten. Seine Spraehe ist kaum mehr verstandlieh. Psyehiseh ist or 
bereits recht schwachsinnig, or verriit wenig Interesse ffir die Yorg~nge in 
Seiner Umgebung~ ist teilnahmslos~ dabei meist harmlos freundlich. In der 
Ruhe ]assort die ungewollten Bewegungen sichtlich nach~ wenn sic auch nieht 
vSllig schwinden. Auch im Schlaf schwinden sie nieht ganz. 

Wenn ieh die wesentliehsten Erseheinungen der drei Falle noch ein- 
real kurz zusammenfass% so sind es folgende: 

Bei Fall  1: Erbliehe Belastung von (ler Mutter. Seh'adliehe Ein- 
fliisse: Alkohol. Auftreten der Erkrankung im Anfang des fiinften 
Lebensjahrzehntes (etwa mit 4',3 Jahren). Die Psychose zeigt anfiinglieh 
stark paranoische Ziige (Alkoholparanoia?),  die aber spi~ter ganz zuriiek- 
traten. Der progressive Charakter zeigt sieh in raseh zunehmender Demenz. 
Dauer des Leidens 9 - - 1 0  Jahre. Sektionsbefund beziiglich des Gehirns 
makroskopiseh neg.ativ, mikroskopisehe Untersuehung leider unterblieben. 

Bei Fall i I :  Erbliche Belastuug wie bei I. Von sehadlichen Ein- 
fliissen Potus wahrscheinliel b keine Lues. Auftreten der Erkrankung 
am Ende des f/inften Lebensjahrzehntes (50. Lebensjahr). Rasehe Aus- 
bildung einer hoehgradigen IntelligenzstSrung bei verhii l tnism~sig wenig 
intensiven choreatisehen Zuckungen. Dauer des Leidens bis jetzt  5 3ahre. 

Bei Fall I[I: Anseheinend keine direkte Vererbung~ vielleieht abet  
allgemeine neuropathisehe Belastungl).  Kein Potus, keine Lues. Auf- 

1) Es ist hierzu Folgendes zu bemerken: ~,u wie oben erw~hnt~ 
bei der ersten Aufnahme des Kranken in die Anstalt die Angeh~irigen das Vor- 
liegen einer erbliehen Veranlagung ontsehieden in Abrede stellten, hat die 
Frau jetzt, bei Abschluss dieser Arbeit, bei einer noehmaligen Anfrage ange- 
geben, die Mutter des Patienten sei in einer Anstalt gestorben, so viol sic ge- 
hSrt habe, an ,Tiefsinn". Eine Sehwester des Patienten sei vor einigen Jahren 
an demselben Leiden gestorben, wie es jetzt ihr Mann habe (?). Eine andero 
Schwester sei vor 15ngeren Jahren 2real in einer Anstalt gewesen, habe sieh 
aber vollst~indig wieder erholt. - -  Weleher Wert bei den o f f e n k u n d i g e n  
W i d e r s p r i i c h e n  den Bekundungen der Frau beizumessen ist, muss ich dahin- 
gestellt sein lassen. Es muss aber nach dem Mitgeteilten aueh in diesem Fall 
mit der MSgliehkeit, wenn nioht einer direkten Vorerbung, so doeh einer neuro- 
pathis@en Veranlagung gerechnot werden. Leidor haben sich diesbeziiglieh 
keino genaueren Feststellungen maehen lassen. 
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treten der Erkrankung mit etwa 40 Jahren, und zwar stellten sieh die 
Anfangssymptome kurze Zeit nach einem Unfall (Kopf t r : tuma)  elm 
Voriibergehende Remission 7 und neue Verschlimmerung offenbar wieder 
in direktem Anschluss an ein neues Trauma (Fall auf den Kopf). De- 
menz m/issigen Grades 7 daffir hochgradige InLensitgt der choreatischen 
Erscheinungen. Dauer des Leidens bis jetzt 12 Jahre. 

Es ergibt sich nun aus den vorliegenden Beobachtungen, dass zu- 
n~tchst in i~t iologischer  Hinsicht zwei yon meinen F/illen eine aus- 
gesproehene ehoreatische Hereditat zeigen, beide Kranke sind Mitglieder 
einer Choreafamilie. Bei dem dritten Falle konnte eine hereditare Be- 
lastung nicht mit Sicherheit festgestellt werden; es scheint in der Tat 
eine solche nieht zu bestehen~ da sie yon den AngehSrigea bestimmt 
bestritten wurde, jedoch seheint eine neuropathische Veranlagung der 
Familie vorhanden zu sein. 

Wenn ich einige der in den Zeitsehriften in den letzten Jahren 
ver6ffentliehten FMle zum Vergleich heranziehe, so ersieht man, dass 
fiber die Aetiologie der Erkrankung auch heute noch die Meinungen 
auseinandergehen. Soviel steht lest, dass die meisten F~il/e durch Ver- 
e rbung  erworben werden. Hierzu macht Antoni  d 'Ormea(13) ,  der 
1904 eine Choreafamilie aus Ferrara beschrieb, yon der bis dahin vier 
Generationen an Chorea Huntington litten, wlihrend die fiinfte aller- 
dings noch in jugendlichem Alter stehende, noeh frei geblieben war, 
einen gewiss beherzigenswerten Vorschlag. Mit Riicksicht auf den Urn- 
stand, dass in der 4. Generation nut ein mannliches Individuum trotz 
seiner 49 Jahre verschont blieb, und dass gerade dieser Mann yon 
seiner Mutter, die bei seiner Geburt starb, nicht genlihrt wurde~ fordert 
er, man solle, wenn man nicht fiberhaupt die Ehe solcher Kranken 
inhibieren k6nnte, was sehliesslieh das beste Vorbeugungsmittel sei, 
wenigstens das S t i l l en  yon seiten einer kranken Mutter e,ergisch ver-  
bieten und dem Seugeborenen die Nahrung yon einer absolut gesundeu 
Frau verschaffen. 

Eine andere Choreafamilie ist yon C u r s c h m a n n ( 2 )  geschildert 
worden. In dieser Familie war ausgesproehene Demenz fiberhaupt nicht 
regelm~sig, sondern sogar ziemlich selten aufgetreten. Es liess sieh 
zwisehen der Demenz und der St/i.rke der ehoreatischen Erscheinu,agen, 
welche letzteren sehr erheblich waren, eine deutliche I n k o n g r u e n z  
konstatieren. Saeh der Ansicht C u r s c h m a n n s  sp,'icht dieser Umstand 
gegen  die yon einigen Autoren geltend gemachte Annahme~ dass die 
psychisehen St6rungen einfach als direkte F olgeerseheinungen der mo- 
torischen aufzufassen sind, beide sind vielmehr k o o r d i n i e r t e  Reiz- 
bezw. Ausfallserscheinungen auf Grund desselben Prozesses, dessert 
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Sitz f/Jr die psychischen StSrungen wahrscheinlich mehr im Stirnhirn~ 
fiir die motorischen in den Bewegungszentren der Rinde zu suchen ist. 
- - D i e  erw~,hnte Inkongraenz zwischen Demenz und Starke der chorea- 
tischen Zackungen zeigen iibrigens unsere Fiille II und lII ebenfalls. 

W e y r a u c h  (22) hat zwei FMle yon Chorea Huntington verSffent- 
licht, die einer Choreafamilie entstammen~ deren Stammvater an Chorea 
litt und ein sehr ausschweifendes Leben geffihrt haben soil. In drei 
aufeinanderfolgenden Generationen kamen acht charakteristische FMle 
zur Beobachtung. In siimtlichen Beobaehtungen konnte betr~,chtliche 
Geistesschwliche nachgewiesen werden. Bei 6 Mitgliedern der Familie 
trat das Leiden zwischen dem 30. und 43. Lebensjahr auf. Nach dem- 
selben Autor sprirtgt die Erkrankung hie  veto 1. bis in das 3. Ge- 
schlecht. Hierzu vergleiche man den noeh spii.ter zu erwahnenden Fall 
yon E n g e l e n ( 3 ) ,  in dem die Vererbung durch ein s e l b s t  v e r s c h o n t  
g e b l i e b e n e s  Familienmitglied erfolgte. 

Der von N e r l i c h  (12)verSffentlichte Fall bietet nichts Besonderes. 
Der Patient stammte aus einer belasteten Familie; mit 32 Jahren traten 
choreatische Zuckungen auf~ die sich im Laufe der Jahre versehiimmer- 
ten und zu denen schliesslich viillige VerblSdung hinzutrat. 

Ein von B o n f i g l i  (1) mi~eteilter Fall weicht in manchen Punkten 
yon der Regel ab. E r b l i c h e  A n l a g e  fehl te~ doch war Tuberkulose 
in der sehr gliederarmen Familie. Der Beginn zeichnete sieh durch 
starke Steigerung der Libido aus. Der Verlauf war kfirzer als gewShn- 
lich (7 Jahre). Die Sprachbehinderung trat erst sp~it ein; die Refiexe 
waren abgeschwficht~ statt wie sonst gesteigert. 

Zu den FMlen~ bei denen eine heredit,~re Belastung nicht nach- 
weisbar war (wie anscheinend bei meinem Fall III), gehSrt der von 
F r a n k  (3) besehriebene. Derselbe betraf eine 43jahrige Frau, bei der 
bestimmt keine Hereditat vorlag. Die Patientin erkrankte plStzlich~ 
fiber Nacht~ an choreatischen Zuckungen im rechten Arm, die allm~th- 
lich auf den fibrigen KSrper und das Gesicht fibergriffen. Die Bewe- 
gungen hOrten in der iNacht oft nicht auf 7 ferner trat h/iufig n~chtliches 
Zungenschualzen und Zii, hneknirschen auf. Abweichend veto typischeu 
Krankheitsbild waren ferner die Verminderung der Sehkraft und die 
Abschw/ichung des GehSrsinnes. Die Reflexe waren normal~ nicht ge- 
steigert. Psychische Symptome waren Reizbarkeit und StSrungen der 
Intelligenz yon progressivem Charakter. Jede Therapie erwies sieh als 
nutzlos. In dem vollsti~ndigen Fehlen des heredit,~ren Momentes er- 
blickte Verfasser mit Recht eine auffallende Erscheinung. 

1902 hat W e s t p h a l  (23) zwei Fiille von Chorea Huntington mit- 
geteilt. Der erste war heredit~r veto Vater belastet~ der ffleichfa]ls an 
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Chorea Huntington gestorben war. Die Patientin erkrankte nach der 
Geburt des jiingsten Kindes im Wochenbe t t  an Chorea. Die Zuekungen 
nahmen mit den Jahren an lntensitat zu und betrafen schliesslich die 
gesamte willkfirliehe Muskulatur. Beim Sprechen gab die Patientin 
eigentiimlich schnalzende Laute yon sich. Komplizierte Bewegungen, 
wie An- und Ausziehen~ waren nut sehr miihsam und unter gt'ossem 
Zeitverlust ausfiihrbar. Die Knieph'~nomene waren gesteigert~ sonst 
kOrperlich nichts Abnormes. Dal)ei bestand g r o s s e  R e i z b a r k e i t ,  im 
Anfang Wutanfalle, sparer Nachiass dieser AffektstSruugen mit zuneh- 
mender inteliektueller Schwfiche. 

Bemerkenswert an diesem Fall war besonders, dass das Wochen-  
ber t  bei bestehender erblicher Veranlagung die G e l e g e n h e i t s u r s a c h e  
ffir das Auftreten der Chorea a b g a b . -  Der zweite Fall hat sich nicht 
auf dem Boden der Heredit,,it, weder der gleich'trtigen Vererbung, noch 
der neuropathischen Belastung entwickeit, sondern ist im Anschluss an 
ein schweres T r a u m a  entstanden (Sturz vom Gerfist, 3 Stock hoch, 
Yerletzungen Kopf und Kreuzbeiu). Bald nach der Entlassung aus dcm 
Krankcnhause haben sich dann die ersteu choreatischen Bewegungen 
eingestellt und sich zu der jetzt bestehenden schwcren BewegungsstSrung 
entwickelt. S~mtliehe Muskelgruppen nahmen Tell an der choreatischen 
Unruhe, die Sprache war ein kaum verstiindliches Lallen. Bei gewolltea 
Bewegungen liessen die choreatischen Bewegungen sichtlich nach, auch 
helm ruhigen Liegen im Bert crfolgte deutliches Nachlassen. Knie- 
phi~nomene waren lebhaft gesteigert~ kein Fussklonus. Psychisch bot 
sich das Bild des ap'tthischen BlSdsinns. 

Der Fall hat einige Aehnlichkeit mit meinem Fail ]II, der sich ja 
auch in direktem Anschluss an eine heftige Gewalteinwirkung auf den 
Kopf entwickelt hat. Wes tpha l  meint 7 dass wir in derartigen spora- 
dischen F~tllel~ vielleicht die S tammv~i te r  einer c h o r e a t i s c h e n  De- 
szendenz  vermuten dii,'fen. 

Von anderen vevanlassenden Momenten ffir das Zustandekommen 
des Krankheitsbildes werden vereinzelt auch heftige Gemf i t s e r s ch i i t t e -  
r u n g e n  u. dergl, angegeben. Skoczynsk i (17 )  stellte in der Geseli- 
schaft dcr Berliner Charit~rzte 1902 eiue 68jii.hrige Frau vor, bei der 
sich im Anschluss an einen heftige,, Schreckeu wi~hrend eines grossen 
Feuerschadens im Hause der Patientin eine progressive Chorea langsam 
entwickelte. Die Frau war n i ch t  heredit~ir belastet. 

Ein Fall yon chronischer Chorea~ bei dem ebenfalls eine erbliche 
Belastung nicht aufzufinden war~ und der sich an eine langji~hrige 
Migraine anscbloss~ ist yon S c h a b a d  (15) mitgeteilt worden. Es han- 
delt sich um eine Fra% die, seit dem 22. Lebensjahre an Migr~ne 
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leidend, mit 40 Jahren an Zuckungen im ganzen KSrper erkraukt. Kopf 
und mimische Muskulatur siad in fortdaucrnder Uuruhe; Sehleuderbewe- 
gungen der oberen Extremitiiten~ fortwahrende Beuge- lind Streckbewe- 
gungen der Beine. Steigerung der Erscheinungen bei Aufregungel b MSg- 
liehkeit der Unterdriiekung bei Willensanspannul~g, n'thezu vSlliges Auf- 
h5ren im Sehlaf. Sprache ebenfalls deutlich gestSrt. Patientin ist noch 
nicht dement, doeh ist ,,ihr Ideenkreis beschrlmkter wie friiher". Aueh 
dieser Fall diirfte der Chorea Huntington zuzurechnen sein. 

Einen a u f f a l l e n d  fr i ihen Begim: des Leidens, niimlich bereits 
mit dem 20. Lel)ensjahre~ zeigt der yon t t o f f m a n n  (8) im Naturhist. 
reed. Verein in Heidelberg demonstrierte Fall~ der eine jetzt 34jithrige 
Frau betrifft mit sehr starker motorischer Unruhe bei welt vorge- 
sehrittener Demenz. 

Noeh friiher zeigte sich der Beginn der Krankheit in dem von 
F r i e d e n t h a l  (6) beschriebenen Fall. Die Erkrankung trat bereits im 
12. Lebensjahr auf; sie zeigte ausserdem exquisit heredit~re% degener'ttiven 
Charakter, fortschreitende Verbl5dung usw. 

Im Verein der Aerzte Diisseldorfs stellt Enge len  (3) 1906 einen 
Fall yon Chorea Huntington vor~ bei dem die Erkrankung mit Un- 
sicherheit der Hiinde begann, dann folgten die Bein% sehliesslieh 
SprachstSrung. Bei Willensanspannung war die Aussprache ziemlich 
deutlich, auch liessen sich die Zuckungen dann unterdriicken, sodass 
der Patient dann imstande war, zu essen, zu schreiben; die Treppe hinauf- 
zusteigen. Ausser Steigerung der Schnenrefiexe war kein neurologi- 
scher Befund nachweisbar. Dieser Fall ist noch durch den Umstand 
besonders interessant, dass hier die V e r e r b u n g  du t ch  ein s e l b s t  
v e r s c h o n t  g e b l i e b e n e s  F a m i l i e n m i t g l i e d  erfolgte. Die Gross- 
mutter des Patienten litt an dem Uebel, desgleichen ein Bruder des 
Vaters, der  Vater  s e lbe r  dagegen  n ich t ;  zwei seiner Kinder aber 
bekamen die Krankheit. 

Zwei an Chorea progressiva leidende Patienten sind 1907 yon 
W a l l e n b e r g  (21) im Aerztl. Verein Danzig besprocheu worden. Bei 
dem ersten Fall trat die Erkrankung auch bereits auffallend friih, Mitte 
der 20er Jahre auf und war in ihrem Endstadium durch Gehst5rungen, 
ataktische Bewegungeu, taumelnden zerebellaren Gang, verwaschene 
bulb'~re Sprach% Gediichtnisst0rungen und Pupillenstarre charakterisiert; 
der zweite endigte mit einem an Dementia praecox grenzenden kindi- 
schen Wesen, Zwangshandeln usw., der erste Fall ein s l ) inales  ~ der 
zweite ein z e r e b r a l e s  Sehlussbild dcrselben Krankheit. 

Ankniipfend an einen Fall yon Chorea chronica progressiva, bei 
dem der Beginn der Erkrankung ebenfalls in eine sehr friihe Lebens- 
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periode, in die ersten Jahre des 3. Dezenniums fiel (es handelte sieh 
um das erste erkrankte Glied der 4. Generation einer Choreafamilie) 
hat H e i l b r o n n e r  (7) die Frage aufgeworfen, ob etwa das T i e f e r -  
r i icken des A n f a n g s a l t e r s  der Erkrankung in jeder folgenden Ge- 
neration eine regelmSssig zu beobachtende Erscheinung sei. Er neigt 
der Auffassung zu, dass der familiSren Chorea im allgemeinen die 
Tendenz innewobnt, in jeder folgenden Generation im Dtzrchschnitt 
j i ingere Individuen zu befallen als in der vorhergegangenen und meint, 
in dieser Tendenz, in dem nicht nur in Bezug auf das Individuum, 
sondern auch auf  den Stature p r o g r e s s i v e n  Ver l au f  ,,wiirde sieh 
die degenerative Natur der Chorea Huntington besonders instruktiv 
dokumentieren". 

Auch C u r s c h m a n n  (2)sehliesst aus dem Stammbaum der yon 
ihm geschilderten Choreafamilie, dass tier Chorea Huntington die Ten- 
denz innewohnt, yon Generation zu Generation i m m e r  j t i nge re  la- 
dividuen zu befallen. ,,Nicht nur die Krankheit des lndividuums ist 
eine progressive, sondern auch die familili.re Neigung zu ihr". 

Ob sieh dies wirklich so verh~tlt, miissen weitere Beobaehtungen 
lehren. In meinen oben mitgeteilten Fallen sind die Kinder der beiden 
ersten Patienten bis jetzt gesund, der dritte ist kiaderlos. Zu be- 
merken ist hierzu, dass die Mutter der beiden unter I u n d  II be- 
sehriebenen Patienten (sie wurde 79 Jahre alt und war nach den Be- 
richten erst in den ,,letzten Jahren" leidend) ihre Chorea offenbar e~st 
spat bekommen hat, wahrend ihre S6hne bereits mit 43 bezw. 50 Jahren 
erkrankt sind. 

Ueber die der Erkrankung zugrunde liegemen pathologisclmn Ver- 
anderungen herrscht noch Unsieherheit. O p p e n h e i m  sagt darfiber: 
,,In vielcn F~Ulen werden Veriinderungen an den Meningen, Tr/ibung, 
Hydrocephalus externus, Paehymeningitis haemorrhagica gefunden. In 
diesen daft jedoch die G r u n d l a g e  des Le idens  n i ch t  g e s u c h t  
werdeu ,  da sie wohl immer akzidenteller Natur sind. In 2 Fitllen fand 
ich dissemenierte, miliare enzephalitisehe Herde, besonders zahlreich in 
der RiMe und im Mark der motorisehen Region (14a). Aehnliche Be- 
funde warden yon F a e k l a m ,  Kr~aval-Raviot u.a.  erhoben, doch 
lag in anderen Fallen eine d i f fuse  Meningoencephalitis chronica mit 
sekundarer Atrophie tier Hirnrinde vor. B i n s w a n g e r  erwahnt, dass 
sich in einem yon ihm beobaehteten Falle der Itirnl)efund nicht wesent- 
lich v o n d e m d e r D e m e n t i a  para ly t icauntersehiedenhabe .  Lanno i s  
und P a v i o t  sehen auf Grund ihrer Untersuchungen in der Wucherung 
der Neuroglia, in tier I n f i l t r a t i o n  der Rinde mit G l i a z e l l e n  das 
Wesentliche und wollen diesem Moment in der Pathogenese der here- 
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dit~tr-familiaren Nervenkrankheiten fiberhaupt eine bedeutende Rolle 
zuschreiben. Ob die angefiihrten Befunde das anatomische Substrat der 
heredit'~ren Chorea bilden 7 steht noch dahin". 

Der oben bereits erwahnte negative Sektionsbefund unseres Falles 1 
diirfte mit obigem Ausspruche O p p e n h e i m s  in Einklang stehen~ dass 
in dell groben Veri~nderungen an den Meningen usw. die Grundlage des 
Leidens nicht gesucht werden darf. Aueh der yon Meyer  ( l l )  1907 
im Aerztlichen Verein Danzig mitgeteilte Befund, niimlich das Vor- 
handensein einer dicken Schwarte in ganzer Ausdehnung zwischen Dura 
und Pin, ist wohl nur als Nebenbefund aufzufassen. Alle neueren Ver- 
5ffentliehungen verlegeu die krankhaften Verfmderungen in die Hi rn-  
r inde.  1902 hat S t i e r  (19) in der Med. nat. Gesellschaft in Jena 
fiber die pathologische Anatomie der Huntingtonschen Chorea gesprochen 
und zwar im Anschluss an einen 21/2 Jahre beobachteten und zur 
Sektion gekommenen Fall. Makroskopisch war nur ein starker Schwund 
des Gehirns zu finden~ das Gewicht betrug nur 1073 g~ ausserdem eine 
leichte Erwciterung der Ventrikel und Verdickung des Ependyms; an 
den H'~uten und am Rfickenmark keine Ver~l)derungen. 

Mikroskopisch: Im Riickenmark keine nennenswerten StSrungen 
ausser leichter Degeneration in einigen hinteren Wurzeln und isolierter 
Degeneration einzelner blervenfasern in den verschiedensten Strfmgen. 
Im Gehirn zeigte das Marklager in allen Gegenden und Schichten eine 
gleichm~ssig verteilte~ nirgends ~u Herden verdichtete V e r m e h r u n g  
der G l i aze l l en ;  die grossen Stammganglien zugleich ein engeres Zu- 
sammenliegen der Ganglienzellen und an einigen Stellen kolloide Ent- 
artung. Die Gefiisse waren in der Rinde an Zahl vermehrt~ ihre 
Struktur nirgends krankhaft ver/indert. Die Hirnrinde fast iiberall ver- 
schmii.lert, fiberall Schwund der Tangentialfasern, deutliche Vermehrung 
der kleinen runden Zel]en und Verminderung und ungeordnete Lagerung 
der Ganglienzellen. Die [etzteren waren nut zum kleinen Teil normal, 
die meisten wiesen alle Zeichen der beginnenden und fortgeschrittenen 
chronischen Erkrankung auf. Am st~trksten waren die Destruktion der 
Ganglienzellen und die Wuchet'ung der Gila ausgeprligt in den moto -  
r i s chen  Zentren~ am geringsten in der Stirnrinde. 

Weyrauch  (22) meint~ dass man bei der progressiven Chorea neben 
anderen organischen Ver/~nderungen gew6hnlich Atropifie der IIirnrinde 
finder; sic ist als e h r o n i s c h  d i s s e m i n i e r t e  oder d i f fuse  E n z e p h a -  
l i t is  anzusprechen. Aueh L e b r a m  (10) hat darauf hingewiesen~ dass 
nach den im KOnigsberger Pathol. Institut gemachteu Untersuchungen 
chronisch entziindliche Prozesse (Encephalitis chronica) eine Rolle 
spielen. 
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Bonf ig l i  (1) faud in einem Falle Ver~tnderungen, die den para- 
lytischen Gehirnbefunden analog waren, der Unterschied bestand nur in 
dem Feh]en yon Plasmazellen. 

1908 hat Schulz (16) in einem Falle yon Chorea progr. u 
wachsung der Dnra mit dem Sch~ideldach und Leptomeningitis geringen 
Grades, leichten Hydrocephalus externus, geringe Atrophic des gesamten 
Gehirnes gefunden, daneben abet noch ausgedehnte V e r a n d e r u n g e n  
im Inneren der Ganglienzellen, bcsonders der grossen, zum Teil auch 
der kleinen Pyramidenzellen; vereinzelte VerSnderungen der Ganglien- 
zellen im Rfickenmark usw. Auch er ist der Ansicht, dass der eigent- 
liche i)rimiire K r a n k h e i t s l ) r o z e s s  sich in der H i r n r i n d e  abspielt 
und in dcgenerativen Ver~nderungen der Ganglienzellen der Hirnrinde 
besteht. 1) 

Noch einige Worte iiber die Behandlung der Chorea Huntington. 
Dieselbe ist recht aussichtslos. Man muss nach KSster  (9) versuche% 
die Zuckungen durch die bei der Chorea minor crprobten Beruhigungs- 
mittel g/instig za beeinfl~ssen. Mehr oder weniger haben sich die Brom- 
salze, BromgIidine, Bromural, Veronal, Arsel,, Atoxyl u. a. bewahrt, auch 
gymnastische Ucbungen, Massage, hydrotherapeutische Anwendungen. 
Frfihcr oder sp~iter wird die U n t e r b r i n g u u g  in einer Kl in ik  oder 
einem K r a n k e n h a u s  erforderlich, schon wegen der fortschreitenden 
geistigen SchwSche, der zeitweiligen Erregtheit uud eventueller Selbst- 
mordversuche. ,Wenn wir sehen", mit diesen Worten KSs te rs  mSchte 
ich meine Ausffihrungen schliesscn, ,wie Kranke in vorgeschrittenen 
Stadien einer Chorea Huntington mehr oder minder geistesschwach 
Jahre in einem gepolsterten Kastenbett in unausgesetzter maximaler 
Unruhe des ganzen KSrpers verbringen, empfinden wir mit Schmerzen 
die Ohnmacht unserer Therapie". 
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